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RESUMEN

Los nifios constituyen un volumen considerable de carga de pacientes en la practica general. Aunque las
infecciones son mas comunes, no €s raro encontrarse con nifios con trastornos hematolégicos. La anemia
es el hallazgo hematolégico mas comun encontrado en la préctica de pediatras y médicos generales por
igual. La metodologia utilizada para el presente trabajo de investigacion, se enmarca dentro de una revision
bibliografica de tipo documental, ya que nos vamos a ocupar de temas planteados a nivel tedrico como es
Hematologia pediatrica y trastornos més frecuentes. La técnica para la recoleccion de datos esta constituida
por materiales electronicos, estos Ultimos como Google Académico, PubMed, Science direct, entre otros,
apoyandose para ello en el uso de descriptores en ciencias de la salud o terminologia MESH. La informacion
aquf obtenida sera revisada para su posterior andlisis. En base a la bibliografia encontrada se puede concluir
que a pesar de que la anemia es uno de los trastornos hematoldgicos mas frecuentes, existen otros trastornos
qgue se pueden presentar, tanto hereditarios como adquiridos, en una frecuencia de edades que oscilan entre
los 0 a 5 afos y de 6 hasta los 12 anos aproximadamente, sin embargo, estos trastornos cuando son bien
diagnosticados y manejados, se puede lograr la recuperacion completa y un resto de vida saludable dentro
del desarrollo del nifio.

Palabras clave: Hematologia, Trastornos, Pediatria, Anemia, Trombocitopenia.
ABSTRACT

Children constitute a considerable volume of patient load in general practice. Although infections are more
common, it is not uncommon to encounter children with blood disorders. Anemia is the most common hema-
tologic finding encountered in the practice of pediatricians and general practitioners alike. The methodology
used for this research work is part of a documentary bibliographic review, since we are going to deal with
issues raised at a theoretical level such as pediatric hematology and more frequent disorders. The data col-
lection technique is made up of electronic materials, the latter such as Google Scholar, PubMed, Science Di-
rect, among others, relying on the use of descriptors in health sciences or MESH terminology. The information
obtained here will be reviewed for further analysis. Based on the bibliography found, it can be concluded that
despite the fact that anemia is one of the most frequent hematological disorders, there are other disorders that
can occur, both hereditary and acquired, at a frequency of ages ranging from 0 to 5. years and from 6 to 12
years approximately, however, when these disorders are well diagnosed and managed, full recovery and a
healthy rest of life can be achieved within the development of the child.

Keywords: Hematology, Disorders, Pediatrics, Anemia, Thrombocytopenia.

RESUMO

As criancas constituem um volume consideravel de carga de pacientes na pratica geral. Embora as infec-
cdes sejam mais comuns, ndo € raro encontrar criangcas com disturbios sanguineos. A anemia € o achado
hematoldégico mais comum encontrado tanto na pratica de pediatras como de médicos de clinica geral. A
metodologia utilizada para este trabalho de investigacéo faz parte de uma revisao bibliografica documental,
uma vez que vamos tratar de questdes levantadas a um nivel tedrico, como a hematologia pediatrica e as
perturbacées mais frequentes. A técnica de recolha de dados é composta por materiais electrénicos, estes
ultimos como Google Scholar, PubMed, Science Direct, entre outros, apoiando-se na utilizacao de descritores
em ciéncias da saude ou terminologia MESH. A informacao aqui obtida sera revista para uma analise mais
aprofundada. Com base na bibliografia encontrada, pode-se concluir que apesar da anemia ser uma das per-
turbacdes hematoldgicas mais frequentes, existem outras perturbacdes que podem ocorrer, tanto hereditarias
como adquiridas, com uma frequéncia de idades compreendida entre O e 5. anos e de 6 a 12 anos aproxima-
damente, no entanto, quando estas perturbacdes sdo bem diagnosticadas e geridas, é possivel alcancar uma
recuperacéo total e um resto de vida saudavel dentro do desenvolvimento da crianca.

Palavras-chave: Hematologia, Perturbagdes, Pediatria, Anemia, Trombocitopenia.



L

CARDENAS ESTRELLA, S. J.,, TORRES CELI, A. J., MEDINA SUESCUN, C. J., & QUEZADA CEVALLOS, A. K.

Introduccion
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pediatricas como subespecialidades nace
como respuesta a una demanda de la pro-
fesion médica y de la sociedad en general
para cubrir una necesidad evidente, como
es la de proporcionar asistencia médica a
un grupo de pacientes cuyas edades van
desde la etapa neonatal hasta la adolescen-
cia (organismo en constante crecimiento), y
sus patologias de base (tipos, y comporta-
miento biolégico y terapéutico), en general,
poco tienen que ver con las que atienden
habitualmente los Oncdélogos o los Hemato-
logos de adultos. (Almaraz, 2007)

Los nifios constituyen un volumen conside-
rable de carga de pacientes en la practica
general. Aunque las infecciones son mas
comunes, No es raro encontrarse con ninos
con trastornos hematoldgicos. La anemia
es el hallazgo hematologico mas comun
encontrado en la practica de pediatras y
meédicos generales por igual. (Macias et al.,
2022) La anemia esta presente en 800 millo-
nes de personas, y son nifios 273 millones.
Se estima que la sufren, aproximadamente,
el 50% de los ninos menores de 5 anos vy el
25% de los de 6-12 anos de la poblacion
mundial. La causa mas frecuente de ane-
mia en el mundo es la deficiencia de hierro;
Su incidencia en paises en vias de desarro-
llo es 2,5 veces mayor que en paises desa-
rrollados. Se presenta, especialmente, entre
los 6 y los 24 meses de edad. (de Pediatria
& Subcomisiones, 2017)

En los Ultimos afos, las enfermedades cro-
nicas en la poblacion infantil, se han incre-
mentado, siendo una de estas el cancer, el
cual es considerado un problema de Salud
Publica. Segun la Organizacion Mundial
de la Salud, son mas de 300 mil nifios con
este problema, las edades fluctuan entre O
y 18 afos, ademas existe una proyeccion
respecto a 1800 nifios y adolescentes que
pueden ser afectados con cancer. En la in-
fancia la neoplasia mas frecuente suele ser
la leucemia, siendo la mas predominante la
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leucemia linfoblastica aguda en un porcen-
taje de 25% vy la aparicion de tumores en
menores de 15 a 19 anos (19%). (Quijandria
Bezada, 2022)

Con referencia a los examenes basicos de
laboratorio es innegable la importancia de
disponer de un analisis completo de sangre
periférica, también identificado como hemo-
grama o biometria hematica, que analiza las
células sanguineas en sangre circulante e
incluye a un reactante de fase aguda cual
es la eritrosedimentacion 6 velocidad de se-
dimentacion globular. (Aranda Torrelio, 2011)

El hemograma es una de las pruebas diag-
nosticas mas utilizadas en la practica medi-
ca habitual. Los actuales analizadores auto-
maticos permiten determinar con un grado
elevado de fiabilidad, rapidez y un bajo
coste los principales parametros hema-
tolégicos en sangre periférica, aportando
una valiosa informacién acerca de las tres
series hematicas (glébulos rojos, blancos
y plaquetas). Sin embargo, el hemograma
manual es insustituible para detectar buena
parte de las alteraciones morfolégicas. Las
anomalias en los estudios hematimétricos
deben interpretarse adecuadamente para
establecer su valor, indicar nuevas pruebas
complementarias si es preciso y derivar al
paciente al hematdlogo con mayor o menor
rapidez. Con frecuencia se utilizan como un
metodo general de cribado de la salud del
paciente, pero fuera de un contexto clinico
especifico el hemograma puede ser dificil
de interpretar. Por ello, es fundamental ha-
cer una buena indicacion de estos estudios.
(Aragonés & de Julian, 2018)

Metodologia

La metodologia utilizada para el presente
trabajo de investigacion, se enmarca den-
tro de una revision bibliografica de tipo do-
cumental, ya que nos vamos a ocupar de
temas planteados a nivel teérico como es
Hematologia pediatrica y trastornos mas
frecuentes. La técnica para la recoleccion
de datos esta constituida por materiales
electronicos, estos ultimos como Google

RECIMAUC VOL. 7 N¢ 1 (2023)
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Académico, PubMed, Science direct, entre
otros, apoyandose para ello en el uso de
descriptores en ciencias de la salud o termi-

nologia MESH. La informacion aqui obteni-
da seré revisada para su posterior analisis.

Resultados

Tabla 1. Trastornos hematologicos

Trastorno Descripcion Sintomas Diagnostico Complicaciones Tratamiento
Pirpura Es el trastorno | Aparicion de | Examenes de | Las hemorragias | e Corticoides
trombocitopénica | hemorragico mas | multiples laboratorio: graves 'y hacia | ¢ Inmunoglobulina
idiopatica comin en la | petequias y | Sangre (recuento | 6rganos vitales intravenosa
infancia. Ocurre | equimosis. La | plaquetario), son las (IVIG)
con mayor | epistaxis también | medula complicaciones * Inmunoglobulina
frecuencia en | es comun en la | dsea, IgG, IgM. mas temidas. La anti-Rho(D)
niflos de dos a | presentacion. Casi . hemorragia * Esplenectomia
cinco afios de | nunca se Diagnéstico intracraneal es la | o Rituximab
edad y es casi diferencial: = Los | )4 grave, pero .
siempre posterior | Feconocen otras ante.c.edentes esta complicacion
4 una infeccién | manifestaciones familiares o el | (o o op muy raras
fisicas. hallazgo de

con virus, como
los de la rubéola,
varicela,
sarampion,
parvovirus,
influenza (gripe)
0 EBV. La
mayoria de los
pacientes se
recupera en forma
espontanea en
unos cuantos
meses. La ITP
cronica (>6 meses
de duracion)
aparece en 10 a
20% de los
pacientes
afectados.

predominio de
plaquetas gigantes
en el frotis de
sangre periférica
son de utilidad
para determinar si
la
trombocitopenia
es hereditaria. El
estudio de médula

osea debe
realizarse si los
antecedentes son

atipicos (es decir,
el nifio no esta por
lo demas sano o
hay antecedentes
familiares de
hemorragia), si se
observan
anomalias
distintas a purpura
y petequias en la
exploracion fisica
o si otras lineas
celulares estan
afectadas en la
CBC.

ocasiones, ya que
ocurre en menos
de 1% de los nifios
afectados. Los
factores de riesgo
mas importantes
para hemorragia
son recuento
plaquetario menor
de 10 000/l y
volumen
plaquetario medio
menor de 8 fl.

RECIMAUC VOL. 7 N2 1 (2023)
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|
:j Trombocitopenia Se desarrolla
relacionada con aloinmunizacion
E aloanticuerpos plaquetaria en 1 de cada
plaquetarios 3'50 fembarazos. A
(trombocitopenia fhferenc@ . de a
) el incompatibilidad Rh, 30 a
aloinmunitaria 40% de los recién nacidos
o =i neonatal)
o afectados corresponde a
q) primogénitos. La
$_‘ trombocitopenia es

progresiva a lo largo del
curso de la gestacion y
empeora  con  cada

embarazo
subsiguiente. La
aloinmunizacion se

manifiesta cuando un
antigeno plaquetario del
lactante difiere de aquel
de la madre y ésta se
sensibiliza por las

plaquetas  fetales que
cruzan la placenta hacia la
circulacion materna. En
individuos caucasicos, la

trombocitopenia
aloinmunitaria se debe las
mas de

las veces a
incompatibilidad con

antigenos  plaquetarios
humanos (HPA)-la. La
sensibilizacion de una
madre homocigota para
HPA-1b contra

antigenos HPA-la
adquiridos  del  padre
produce trombocitopenia
fetal grave en 1 de cada 1
200 fetos. Solo 1 en 20
fetos positivos a HPA-1a
de madres

negativas a HPA-la
desarrolla
aloinmunizacion.

44 RECIMAUC VOL. 7 N¢ 1 (2023)
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Trombocitopenia Los lactantes nacidos de La mayoria de los
relacionada con pirpura | madres con ITP u otras recién nacidos con
trombocitopénica enfermedades trombocitopenia
idiopatica en la madre autoinmunitarias ~ (p.  ¢j., autoinmunitaria
rombocitopenia sindrome e anticuerpo neonatal no presenta
(trombocitopeni ind d ticuerp tal p t
autoinmunitaria antifosfolipidko o  lupus hemorragia de
neonatal) eritematoso importancia clinica vy,
S por lo tanto, el
sistémico) pueden desarrollar
trombocitopenia como tratamiento para la
resultado de la transferencia trombocitopenia no es
de IgG antiplaquetaria desde necesario. El riesgo de
la madre hacia el lactante. hemorragia
intracraneal es de 0.2 a
Infortunadamente, %os 2%. Si hay evidencia
recuentos plaquetarios de petequias difusas o
maternos 'y fetales y los
niveles de anticuerpo hemorragia ~ menor,
antiplaquetario materno son puede suministrarse un
factores de prediccion poco curso de una a dos
. semanas de prednisona
confiables del riesgo de oral, 2 mg/kg/dia. En
hemorragia. La caso de que el recuento
administracion antenatal de plaquetario sea menor
corticoesteroides a la madre de 20000/ul de manera
suele instituirse una vez que constante. o si se
el recuento plaquetario desarrolla hemorragia
materno desciende por debajo grave, debe
d . administrarse IVIG (1
e 50 000/ul con o sin un .
. g/kg/dia durante uno a
curso concomitante de IVIG .
tres dias). Las
transfusiones de
plaquetas solo estan
indicadas para
hemorragia que pone
en riesgo la vida y solo
pueden ser efectivas
después de la
eliminacion del
anticuerpo  mediante
exanguinotransfusion
Trombocitopenia La  trombocitopenia  se
neonatal relacionada con | relaciona con infecciones
infecciones generalizadas graves durante
el periodo neonatal. Entre 50
y 75% de los recién nacidos
con sepsis
bacteriana sufre
trombocitopenia. Las
infecciones intrauterinas
como rubéola, sifilis,
toxoplasmosis, CMV, herpes
simple, enterovirus y
parvovirus se
consideran en la
trombocitopenia. Ademas del
tratamiento especifico para la
enfermedad subyacente,
pueden estar indicadas las
transfusiones
plaquetarias en casos graves.
RECIMAUC VOL. 7 N2 12023) 45
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Trombocitopenia
relacionada con
hemangioendoteliomas
kaposiformes
(sindrome de
KasabachMerritt)

Los hemangioendoteliomas kaposiformes
son una causa rara pero importante de
trombocitopenia en recién nacidos; son
una neoplasia benigna con histopatologia
distinta a la de los hemangiomas infantiles
comunes. El secuestro plaquetario intenso
en la lesion origina trombocitopenia
periférica y,

en raras ocasiones, puede relacionarse con
un cuadro similar al de la DIC y la anemia
hemolitica. La médula 6sea muestra por
lo general hiperplasia

megacariocitica en respuesta a la
trombocitopenia. Los corticoesteroides,
interferén o y vincristina son de utilidad
para reducir el tamano de la lesion

y estan indicados si hay coagulopatia
significativa, si la lesidbn comprime
estructuras vitales o si es inaceptable
desde el punto de vista estético. Si hay

coagulopatia de consumo, puede ser de
utilidad la administracion de heparina o
acido aminocaproico. Segun sea el sitio,
la embolizacion puede ser una opcion. A
menudo se evita la intervencion
quirargica por el riesgo elevado de
hemorragia

Trastornos de la
funcién plaquetaria

Los individuos con defectos de la funcién
plaquetaria suelen desarrollar
hemorragias cutaneas y de las mucosas,
similares a las que ocurren en personas
con trombocitopenia. La disfuncion
plaquetaria puede ser heredada o
adquirida, si bien esta ultima es mas
comin. Son  posibles trastornos
adquiridos de la funcion plaquetaria en
forma secundaria a wuremia, cirrosis,
sepsis, trastornos mieloproliferativos,
cardiopatia congénita e infecciones
viricas. Muchos agentes

farmacologicos reducen la funcion
plaquetaria. Los agentes ofensores mas
comunes en la poblacion pediatrica son
acido acetilsalicilico y otros

antiinflamatorios no esteroideos
(NSAID), penicilina sintética y acido
valproico. En la disfuncion plaquetaria
adquirida, el tiempo de cierre PFA100

suele estar prolongado con
colagenaadrenalina, pero normal con
colagenaADP.

Los trastornos heredados se deben a
defectos en la interaccion plaquetasvasos,

plaquetasplaquetas,

liberacion o contenido de granulos
plaquetarios (incluidos los defectos de la
transduccion de la sefal), via del
tromboxano y acido araquidonico e
interaccion de proteina
procoagulanteplaquetas.

La hemorragia aguda en
muchos individuos con
defectos de la funcion
plaquetaria, sean adquiridos
o congénitos, responde al
tratamiento con

acetato de desmopresina, tal
vez porque induce la
liberacion de factor de von
Willebrand de las reservas
endoteliales. Si el
tratamiento es ineficaz o si

el paciente tiene el sindrome
de BernardSoulier

o el de Glanzmann, la base
del tratamiento para los
episodios de hemorragia es
la transfusion

plaquetaria. El factor VII a
recombinante tiene eficacia
variable y puede ser de
utilidad en  individuos
resistentes a la transfusion
de plaquetas.

Fuente: Adaptado de Trastornos hemorragicos, por Ambruso et al, 2022, McGraw Hill.
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Se presentan las ultimas novedades en dos
campos de la Hematologia Pediatrica:

No oncoldgica: centrandola en las no-
vedades en el diagnoéstico genético y
tratamiento de la Anemia de Fanconi,
la inmunomodulacion en citopenias in-
munes refractarias y Hemofilia A, y los
avances en la quelacion para diversas
anemias congénitas que precisan un ré-
gimen transfusional crénico.

Oncoldégica: poniendo un mayor én-
fasis en las novedades terapeduticas y
perspectivas de futuro mas significati-
vas en funcion de factores prondsticos
clinico-bioldgicos y otros (farmacogené-
tica, farmacodinamia, etc) que pueden
influir en la eficacia del tratamiento de la
Leucemia Linfoblastica Aguda (LLA) en
nifios y adolescentes, y unos apuntes de
avances en el manejo de los linfomas in-
fantiles. (Almaraz, 2007)

Avances en hematologia pediatrica no
oncoldgica

Aplasia medular constitucional o con-
génita: Es un fallo cronico de la médula
Osea asociado a otros hallazgos como
anomalias congénitas, incidencia fami-
liar (habitualmente AR), o trombocitope-
nia no inmune desde el nacimiento. Hay
varias enfermedades que se encuadran
bajo ese epigrafe, y el fracaso medular
puede afectar a las tres series como en
la Anemia de Fanconi, o la Disqueratosis
congeénita, o bien a una sola linea celular
como la Anemia de BlackfandDiamond,
la Neutropenia congénita (Sd. de Kost-
mann) o la Trombocitopenia amegaca-
riocitica con ausencia de radio (TAR).

Aplasia medular adquirida: La aplasia
medular se caracteriza por la falta de
produccion de las células de la hemato-
poyesis (hematies, leucocitos y plaque-
tas) en la médula dsea, teniendo como
manifestacion la aparicion de una pan-
citopenia (anemia, leucopenia y trom-
bocitopenia). Es una enfermedad poco

RECIMAUC VOL. 7 N2 1(2023)

frecuente (2 casos x 106 habitantes en
Europa y Estados Unidos; pero 3 veces
mas frecuente en Japon y 4-5 veces en
paises asiaticos). La causa suele ser ge-
neralmente dificil de definir, siendo en la
mayoria de las ocasiones «idiopatica»;
aunque en algunos casos se puede es-
tablecer relacion con sustancias poten-
cialmente toxicas o mielosupresoras y
con viriasis (Hepatitis no A, no B, no C,
Parvovirus B19, etc).

Citopenias autoinmunes: Son enferme-
dades que se caracterizan por la dismi-
nucion del numero de plaquetas (PTI),
hematies (AHAI), o neutréfilos (NA) cir-
culantes en nifos que carecen de ante-
cedentes u otra patologia que explique
dicha citopenia, como consecuencia de
una respuesta inmune aberrante inicia-
da por el huésped y dirigida contra an-
tigenos plaquetarios, eritrocitarios o de
los neutrofilos normales del propio hués-
ped. Tras las anemias carenciales e in-
flamatorias la Purpura trombocitopénica
inmune (PTI) es la alteracion hematolégi-
ca mas frecuente en la edad pediatrica
(incidencia anual de 1/10.000 nifios; pico
maximo 2-4 afios). La mayoria cursan
con caréacter agudo (evolucion < 6 me-
ses); pero un 10-20% presentan un cur-
so cronico. El tratamiento de eleccion en
todos estos cuadros suele ser los corti-
coides y/o la inmunoglobulina intraveno-
sa (IGIV), junto a las medidas de sopor-
te. Como tratamientos de segunda linea
(pacientes no respondedores o refracta-
rios) y en los que esta contraindicada la
esplenectomia (primera eleccion en PTI
y AHAI cronicas refractarias; pero demo-
rarla hasta después de los 5-6 afios) se
encuentran diversas drogas citotoxicas
O inmunosupresores como la azatiopri-
na, danazol, ciclofosfamida, vincristina,
etc.

Hemoglobinopatias hereditarias: Es
conocido desde hace menos de una
década que el citostatico oral hidroxiu-
rea, a dosis suficientes (inicial: 20 mg/
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kg/dia, e incrementos de 5 mg/ kg/dia
cada 3 meses hasta conseguir una Hb F
> 20%, con dosis maxima 30 mg/kg/dia
0 evidencia de toxicidad) en la mayoria
de pacientes con la forma homocigota
de Drepanocitosis 0 Anemia de células
falciformes (Hb SS), muestran aumentos
significativos de la Hb F con reduccion
importante de crisis de dolor vaso-oclu-
sivo, episodios de sindrome toracico
agudo, transfusiones y probablemente
mortalidad; pero no asi la incidencia de
accidentes cerebrovasculares (ACV).
Las transfusiones sanguineas, frecuen-
tes en el tratamiento de la anemia cro-
nica, inevitablemente dan lugar a una
sobrecarga de hierro ya que los huma-
Nnos NO poseen un mecanismo fisioldgico
para eliminar el exceso de hierro (cada
unidad de sangre transfundida contie-
ne 200-250 mg de hierro). El higado es
el principal lugar de almacenamiento
del exceso de hierro y se utiliza como
un marcador de la carga total de hierro
corporal; no obstante, el hierro también
se deposita en otros tejidos parenqui-
matosos, entre los que se encuentran el
corazon y el sistema endocrino. Sin un
tratamiento adecuado, los efectos acu-
mulativos de la sobrecarga de hierro
dan lugar a un grave dano organico v,
finalmente, a la muerte.

Coagulopatias hereditarias: La mas fre-
cuente (80% del total; 1/5.000 varones)
es la Hemofilia A. Esta es una enferme-
dad hereditaria, ligada al sexo, en la que
una de las proteinas esenciales para la
coagulacion, el factor VIII, no existe o es
deficitario (grave si tasa de FVIIl < 1%,
moderada del 1-5% vy leve del 5-25%).
Como consecuencia hay una deficiente
formacion de fibrina que se manifies-
ta como tendencia al sangrado (mayor
frecuencia y duracion), en ocasiones de
forma espontanea e incoercible, y que
afecta de forma caracteristica al sistema
musculoesquelético (hematomas mus-
culares y hemartros). En el 30% de los

casos Nno hay antecedentes personales
(casos «de novo»). El tratamiento de los
sangrados y la profilaxis de los mismos
consisten en administrar concentrados
de FVIII, con lo que se ha conseguido
una mejoria espectacular de la morbi-
mortalidad y su calidad de vida, pero su
administracion no esta exenta de riesgos.

Trombosis en la infancia: En |los Ultimos
anos, se conocen y se estudian cada
vez mas los estados trombofilicos con-
génitos (mutacion del Factor V de Lei-
den, etc), teniendo en cuenta que gran
parte de las trombosis venosas en la in-
fancia suelen ser secundarias a causas
externos, sobre todo catéteres venosos
centrales, y las arteriales secundarias a
trastornos primarios con dafno vascular
del endotelio. (Almaraz, 2007)

Avances en hematologia pediatrica onco-
I6gica
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Tabla 2. Leucemias

Leucemias
linfoblasticas

agudas (LLA)

Factores clinicos

Factores genéticos

Tratamiento

Las Leucemias son las
neoplasias mas
frecuentes en la infancia.
El 80% del total son LLA
y alrededor del 15%
LANL. La incidencia
anual de las leucemias
linfoblasticas

agudas (LLA) es de 3,5
pacientes nuevos  por
cada  100.000  nifos.
Actualmente, gracias al
notable desarrollo de la
Onco-Hematologia
pediatrica, el 75% de
estos nifios se curan de su
enfermedad en los paises
desarrollados

e Si es de células
precursoras B, se
consideran pacientes
de riesgo estandar los
que tienen 1-9 afios de
edad y < 50 x 109/L
leucocitos al
diagnéstico.

e Las de estirpe T se

consideran de alto
riesgo  desde el
diagnostico,
independientemente
de la edad y los
leucocitos al
diagnostico. Los
lactantes (< de 1 afio)
presentan un
prondstico mas

desfavorable respecto
al resto de las edades y
son considerados
como  un  grupo
independiente a la
hora de la evaluacion
y su tratamiento.

e La hiperdiploidia (> 50
cromosomas por célula
leucémica)  presenta
una mejor respuesta al
tratamiento que la casi

euploidia (24-29
cromosomas) o la
hipodiploidia  (30-45
cromosomas).

e Otras anomalias
genéticas con un mal
pronostico  son la

translocacion t o gen
de fusion BCR-ABL
(cromosoma
Philadelphia), que se
presenta en un 3% de
los nifios, y la t o gen
de fusion MLL-AF4,
presente en un 50% de
los lactantes y 2% de
los nifios. La t (12; 21)
o gen de fusion TEL-
AMLI, presente en un
50% de niflos, y las
trisomias 4, 10 y 17,
otorgan “a priori” un
mejor prondstico.

El tratamiento depende
del grupo de riesgo;
aunque en todos ellos
estd  estructurado en
fases de induccion cuyo
objetivo es eliminar mas
del 99% del total de
células leucémicas con
restitucion de una

normal hematopoyesis y
del estado general (se
consigue en el 98% de
los nifios), la
intensificacion/

consolidacion y el
mantenimiento, en
pacientes de  riesgo
estandar y alto riesgo,
cuyo objetivo es eliminar

la leucemia residual
mediante tratamiento
rolongado

de al menos 18 meses
(mercaptopurinaiaria

y MTX semanal). En
pacientes con muy alto
riesgo al diagnostico,
mala respuesta solo con
la

quimioterapia
convencional 0 si
recaida, el TPH ha

conseguido aumentar su
supervivencia. En la
ultima  década  los
avances en el campo de
los TPH han sido muy
notables, destacando la
mejoria en la prevencion
de la enfermedad injerto
contra huésped (EICH),
en el tratamiento de
soporte y el desarrollo de
bancos de donantes no
emparentados (médula

Osea Vs cordén

umbilical)
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Leucemias agudas no Factores clinicos

linfoblasticas o
mieloblasticas (LANL o
LMA)

Factores genéticos Tratamiento

En la infancia es mucho
menor que la LLA. Los

resultados  terapéuticos
obtenidos son también
inferiores a los del grupo
anterior. Con los actuales
tratamientos

quimioterapicos
actuales medidas de
soporte, pueden
alcanzarse porcentajes de
remision en torno al 80%,
lo que supone un
importantisimo  avance
respecto a los resultados
obtenidos en

y las

el pasado. También esta
establecido que el mejor
tratamiento posremision
de estos pacientes es el
TPH  alogénico  de
donante emparentado.

En la actualidad con las
modernas
quimioterapias la
supervivencia a largo
plazo de los linfomas no
Hodgkin (LNH) esta en
torno al 70%, lo que
supone un avance muy
notable respecto a los
resultados de décadas
precedentes. El
rituximab, es el primer

anticuerpo monoclonal
aprobado por la FDA
para el tratamiento del
cancer, siendo el

resultado mas
espectacular en las
hemopatias  malignas,

especialmente los LNH
de estirpe B; por su

actividad

sinérgica con la
quimioterapia citotdxica.
En los pacientes

refractarios o que sufren
recaidas, ha alcanzado
gran difusion el rescate
con TPH, dado que Ia
quimioterapia ofrece
muy pocas posibilidades
en estos pacientes

Fuente: Adaptado de ;Qué hay de nuevo en Hematologia Pediatrica?, por Almaraz, 2007,

Canarias Pediatrica.

Conclusion

Los trastornos y enfermedades hematolo-
gicas no son infrecuentes en las edades
pediatricas, las primeras pueden tener una
incidencia de hasta el 50% en nifos meno-
res de 5 anosy un 25% en nifios con eda-
des comprendidas entre los 6 — 12 anos,
siendo la anemia el trastorno hematologico
mas frecuente, sin embargo, no es el Unico

50

ya que existen otros trastornos que se pue-
den presentar a tempranas edades como
la Pdrpura trombocitopénica idiopatica pre-
sente en nifos entre 2 a 5 afios de edad
como consecuencia de algunos virus como
rubéola, varicela, sarampion, parvovirus,
influenza (gripe) o EBV. La Trombocitopenia
relacionada con aloanticuerpos plaqueta-
rios (trombocitopenia aloinmunitaria neona-
tal), que se da aproximadamente en 1 de
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cada 350 embarazos, la Trombocitopenia
relacionada con pdurpura trombocitopénica
idiopdtica en la madre (trombocitopenia au-
toinmunitaria neonatal) se da en los casos
de nifios nacidos con madres que padecen
purpura trombocitopénica idiopatica o otras
enfermedades autoinmunes. Trombocitope-
nia neonatal relacionada con infecciones,
se presentan en recién nacidos (neonatos)
con infecciones bacterianas entre el 50 y
75% de los casos, la Trombocitopenia rela-
cionada con hemangioendoteliomas kapo-
siformes (sindrome de KasabachMerritt), in-
frecuente en recién nacidos pero benigna y
por ultimo Trastornos de la funcion plaqueta-
ria que pueden ser heredados 0 adquiridos.
No se puede dejar de mencionar, aungque
Nno son trastornos sino mas bien canceres
como son las leucemias linfoblasticas o
mieloblasticas (LANL o LMA) y leucemias
linfoblasticas agudas (LLA) con otros tipos
de manejos caracteristicas y condiciones.
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