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Anemia aplasica idiopatica en un niifo
de Otuzco, Peri: reporte de caso

Idiopathic aplastic anemia in a child from Otuzco, Peru: case report

Garcia-Lazaro Pedro,* Baron-Lopez Michael*

RESUMEN

La anemia aplasica idiopéatica es un trastorno provocado por
insuficiencia de la médula 6sea que aparece cuando ésta ya
no produce un nimero adecuado de precursores eritroides
y pancitopenia en sangre periférica, puede presentarse a
cualquier edad, pero es mas frecuente en los pacientes
mayores de 50 afios. Se reporta el caso de un paciente de ocho
afos de edad que present6 equimosis, epistaxis, adenopatias,
disnea, ortopnea y apnea del suefio. Se le hicieron
examenes hematolégicos, bioquimicos e inmunolégicos,
respectivamente. El diagnéstico de anemia aplésica se
confirmé mediante la puncién aspirativa de médula dsea.
Damos a conocer el cuadro clinico, diagnostico y tratamiento
oportuno de esta patologia, ya que es una enfermedad poco
frecuente en nifios y porque tiene estudios genéticos.

INTRODUCCION

a anemia apldsica es un trastorno ca-

racterizado por pancitopenia (es decir,
reduccion del ndmero de eritrocitos, leu-
cocitos y plaquetas en la sangre periférica),
notable decremento de la cantidad de
tejido hematopoyético en la médula 6sea
(es decir, aplasia medular o hipoplasia) y
ausencia de indicios de afeccién medular
por enfermedades como leucemia, mieloma
o carcinoma.'-?

Esta anemia puede presentarse a cual-
quier edad, pero es més frecuente en los
pacientes mayores de 50 afios. En los Estados
Unidos de América la incidencia por afno es
cercana a los dos a cinco casos por mill6n de
habitantes. En Jap6n y Corea la frecuencia es

ABSTRACT

Idiopathic aplastic anemia is an anemia due to bone marrow
failure that appears when it is no longer producing an
adequate number of erythroid precursors and peripheral
blood pancytopenia, it can occur at any age, but is more
frequent in patients over 50 years. We report the case of an
8-year-old patient who presented with ecchymosis, epistaxis,
lymphadenopathy, dyspnea, orthopnea, and sleep apnea.
Hematological, biochemical and immunological examinations
were performed, respectively. The diagnosis of aplastic
anemia was confirmed by aspiration puncture of the bone
marrow. \We present the clinical picture, diagnosis and timely
treatment of this pathology, especially because it is rare in
children and because it has genetic studies.

casi cinco veces superior a la de América del
Norte o Europa y la incidencia mas alta esta
entre los 10 y 40 anos. La relaciéon hombres-
mujeres es 1:1."

Se requiere tratamiento inmediato para
prevenir las consecuencias desastrosas de la
pancitopenia profunda. Si se sospecha un
agente causal probable, debe eliminarse.
Sin embargo, la mayor parte de las anemias
aplésicas son idiopaticas.?? Una de las deci-
siones mas importantes que debe tomarse es
si un paciente es candidato para un trasplante
de médula ésea. Aunque el tratamiento de
sostén con hemoderivados, sobre todo pla-
quetas, puede ser necesaria para mantener
a un paciente mientras se busca un donante
compatible, su uso prolongado debe evitarse
para impedir la sensibilizacién.*
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Figura 1: Biopsia de médula 6sea hipocelular, cambios histologicos
por aplasia medular.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de ocho afos de edad, procedente y residente
de la ciudad de La Otuzco, Per, sin antecedentes clinicos
ni quirdrgicos de importancia.

Tiempo de enfermedad 15 dias, debut6 en noviembre
de 2019, caracterizado por presentar equimosis, epistaxis,
adenopatias, disnea, ortopnea y apnea del suefio. Acu-
di6 inicialmente al Servicio de Emergencias del Hospital
de EsSalud Otuzco donde fue valorado y se decidié su
internacion para luego ser transferido al Servicio de He-
matologia del Hospital Nacional de Alta Complejidad de
la Libertad Virgen de la Puerta.

En los exdamenes complementarios iniciales se evidencié
pancitopenia con hemoglobina: 6.6 g/dL, leucocitos: 560/
uL, neutréfilos: 200/uL, plaquetas: 4,000/uL. Albdmina: 3.86
mg/dL, bilirrubina total: 0.67 mg/dL, bilirrubina directa mg/
dL: 0.26, fosfatasa alcalina: 294 UI/L, TGO: 23 UI/L, TGP: 34
UI/L, LDH: 358 UI/L, PCR: 84 mg/dL. Creatinina mg/dL: 0.5,
urea: 36 mg/dL, TP: 12.7 seg, TPT : 36 mg/dL, fibrin6geno:
249 mg/dL. Se le hizo dos mielogramas, con espacio de un
mes aproximadamente entre el primero y el segundo, y se
obtuvo como resultado: hipoplasia severa. La biopsia 6sea
reportd datos compatibles con aplasia medular, con celu-
laridad de 7% (Figura 1). Citometria de flujo: negativo para
leucemia. La serologfa viral para Ac Ag VHB: 2, VHB Ags:
no reactivo, (core total): no reactivo, IgM VHA: no reactivo.
Por estos motivos se propuso al paciente para trasplante de
progenitores hematopoyéticos de tipo alogénico.

El estudio molecular de histocompatibilidad nos
dice que este estudio biomolecular del sistema antigeno
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leucocitario humano (HLA) I-1l determiné que no existe
histocompatibilidad entre el paciente y su hermana. Se
decidi6 transfusion de plaquetas y la administracion de
globulina antitimocitica equina (hATG) por perfusion in-
travenosa en concentracion de 40 mg/kg/dia por cuatro
dias y a la vez se le administrd ciclosporina en una dosis
de 5 mg/kg/dia por cuatro meses.

El panel molecular para sindromes de falla medular,
en linea germinal, dio como resultado: variante de signi-
ficado incierto en el gen FANCD2 (anemia de Fanconi)
y variante de significado incierto en el gen NBN (sindro-
me de Nijmegen).

DISCUSION

El trabajo cobra importancia por ser una patologia poco
frecuente en nifos de nuestro pafs y a nivel mundial,
ademas de que hay muy pocos casos reportados en Perd.>

En la anemia aplasica el trasplante de células madre
hematopoyéticas puede ser curativo y es el tratamiento de
eleccion, especialmente en pacientes mas jovenes con un
donante compatible. En el momento del diagnéstico, se
evalta la compatibilidad HLA de los hermanos. Como las
transfusiones plantean un riesgo para el trasplante ulterior,
s6lo se usan derivados hematicos cuando es esencial.>®
En aquellos pacientes no aptos para el trasplante o que
carecen de un donante se les da un tratamiento inmu-
nosupresor con globulina antitimocitica equina (hATG)
combinada con ciclosporina.”

Nuestro paciente fue diagnosticado con anemia
aplésica idiopatica y el HLA no fue compatible con su
hermana; este es un dato curioso, ya que normalmente
los familiares salen aptos para donar, pero en este caso no.
Debido a que es una anemia aplésica severa, se procedié
necesariamente a transfundir plaquetas, para luego utilizar
la hATG con ciclosporina.8?

Dado que los familiares del paciente disponian de di-
nero para poder pagar un estudio molecular, se le practicé
dicho estudio y se logré descartar anemia de Fanconi.®
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