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REGISTRO DE QUELACION DE HIERRO EN ANEMIAS HEREDITARIAS CON DEFERASIROX
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Introduccion: La sobrecarga de hierro es una complicacion inevitable de la transfusién crénica y
constituye la principal causa de morbi-mortalidad en los pacientes transfusién dependientes, lo que
obliga a la instauracién de un tratamiento quelante.

Objetivo: Valorar la tolerancia y eficacia del deferasirox (DFX) en la practica clinica diaria (fuera
de ensayos clinicos) en pacientes con sobrecarga de hierro en anemias hereditarias transfusién
dependientes.

Material y métodos: Se han estudiado 38 pacientes: 23 con talasemia mayor; 8 con talasemia in-
termedia, 4 con depranocitosis, 1 con déficit de PK'y 2 con Blackfan-Diamond. La edad media fue de
31 aflos (extremos de 4 a 63), siendo el 84,2% mayor de 18 afios y el 60,5% mayor de 30. 15 (39,5%)
eran varones y 23 (65,5%) muijeres.

Resultados: La mediana de seguimiento fue de 25 meses (extremos 1-76). La dosis media utili-
zada fue de 22 mg/kg (extremos 5-40). Presentaron efectos adversos el 44,7% de los pacientes. El
26,3% presentaron molestias digestivas, el 7,9% rash cutdneo, el 2,6% aumento de la creatinina y
el 18,4% aumento de transaminasas. Se modifico la dosis en el 68,4% de los pacientes aunque solo
en el 21,1% por efectos adversos y en el 47,4% restante por respuesta subéptima o quelacion exce-
siva. Los efectos adversos fueron leves-moderados de forma que solo abandonaron el tratamiento
por toxicidad 3 pacientes (7,9%), 2 por aumento de transaminasas y 1 por rash cutaneo. La ferritina
media al inicio del tratamiento fue de 2.435 ug/L (extremos 237-14.899). Se observé un balance
negativo con descenso de la ferritina en el 60,7% de los pacientes evaluados a los 6 meses de
tratamiento, en el 70,8% al afio, en el 62,5% a los 3 anos y en el 66,7% a los 4 anos. Se realizaron
55 estudios de RM en los que se valord la concentracion hepatica de hierro (CHH) en 25 pacientes
durante su seguimiento observandose una correlacién entre la ferritina y la CHH de 1:0,64 p:0,001.
Los pacientes evaluados por RM presentaron un descenso en la CHH en el 77,8% de los casos al
afo, enel 71,4 alos 2 anos y en el 83,3% a lo 3 afios. En las 24 ocasiones que se estimé el grado de
acumulo cardiaco por RM el estudio se valoré como normal excepto en un caso.

Discusion: El DEX es un quelante oral con una excelente adhesion. Presenta un perfil de toxicidad
leve-moderada que en 1/4 de los pacientes obliga a modificar la dosis y en menos de 10 % a aban-
donar el tratamiento. Pese al régimen transfusional se obtuvo un balance negativo de hierro en mas
de 2/3 de los pacientes desde los 6 primeros meses de forma mantenida, existiendo una buena co-
rrelacién entre la ferritina y la CHH pese a que cada centro tenia diferentes metodologias y equipos.



