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Fundamentos: El Sd Hiperhemolitico (SH) es una complicacién infrecuente y severa de la trans-
fusién sanguinea descrita inicialmente en pacientes con hemoglobinopatias, caracterizado por una
hemdlisis intravascular grave de los hematies propios y de los transfundidos.

De patogénesis no bien definida, se describen como posibles mecanismos la destruccion de los
hematies por macréfagos activados y la supresion de la eritropoyesis.

Presentamos a continuacion nuestra experiencia.

Paciente: Diagnosticada en Mayo’08 de SMD 5¢- fue tratada con G-CSE EPO y Lenalidomida,
suspendida ésta por toxicidad dérmica, sin alcanzar respuesta a ninguno de ellos. En Enero’11 inicia
soporte transfusional que aumenté en los meses previos.

Ingresa en Marzo’11 por anemia severa aislada de Hb 6,9 g/dL con repercusién clinica importante.
En el estudio inmunohematoldgico se detecta un Aloanticuerpo Jk b con TCD 2+.

Se transfunden 2 CH fenotipadas y compatibles con nulo rendimiento (Hb 5,0 g/dl post-transfu-
sional) y con sintomatologia y datos bioquimicos de hemdlisis.

Ante la sospecha de anemia hemolitica autoinmune se inicia tratamiento esteroideo e Inmunoglo-
bulinas IV sin respuesta.

Durante el ingreso precisa transfusion de hasta 11 CH en la primera semana a pesar del tratamiento
instaurado y del empleo de CH fenotipados Jk b-.

Con la sospecha de Sd Hiperhemolitico® se revisa la literatura encontrando articulos publicados
con alglin dato de respuesta a tratamiento con Anti CD20 a dosis estandar?.

Resultados: Se administra Rituximab 750 mg iv semanal durante 4 semanas alcanzando lenta me-
joria de las cifras hemoperiféricas, disminucién de los requerimientos transfusionales, y la ausencia
de sintomas clinicos y de datos analiticos de hemlisis.

Conclusiones:

® El cuadro hematoldgico desarrollado en nuestra paciente parece corresponder a un SH agudo,
mas frecuentemente relacionado con hemoglobinopatias, aunque también se han descrito en
otros trastornos cronicos.

® A pesar de tratamiento con CE e Igs no se alcanza respuesta, consiguiéndose posteriormente
con AntiCD20 a dosis estandar, representando una buena alternativa de tratamiento para este
cuadro.
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