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Objetivos

e Conocer los problemas de salud rela-
cionados con sistema linfo-hemopoye-
tico.

32.1. Introduccién

La sangre es un tejido fluido que circula
por capilares, venas y arterias, compuesto
en un 55% de su volumen por plasma, el
cual incluye fundamentalmente proteinas
(albimina, fibrinégeno, globulinas, etc.).
El 45% restante de la sangre estda com-
puesto por células sanguineas, produci-
das en la médula 6sea, entre las que dis-
tinguimos:

e Hematies o eritrocitos, responsables
del transporte de oxigeno hacia los
tejidos.

e Plaquetas, destinadas a contener la
pérdida de sangre inherente a una
falta de continuidad del lecho vascu-
lar mediante un efecto fisico de tapo-
namiento y la secrecion de sustancias

que contribuyen a la vasoconstriccion

e |dentificar el manejo clinico y los cui-
dados en el paciente con problemas he-
matolégicos.

y la puesta en marcha de la cascada
de la coagulacion.

e Leucocitos, destinados a proteger
al organismo frente a la agresion de
agentes infecciosos u otros elemen-
tos nocivos para el mismo. Dentro de
los leucocitos distinguimos a su vez:
— Granulocitos (Neutrofilos, baséfilos

y eosinofilos).
— Linfocitos.
— Monocitos/Histiocitos.

Los problemas de salud relacionados
con sistema linfohemopoyético estan re-
lacionados con una alteracién congénita
o adquirida, clonal o no, de los elemen-
tos previamente descritos. Los incluidos a
continuacion son, en opinion de los auto-
res, los mas relevantes desde el punto de
vista clinico o epidemioldgico.

32.2. Alteraciones eritrocitarias: Anemias y Policitemias

32.2.1. ANEMIA

Alteracion por defecto de la masa eri-
trocitaria, la cual afecta al nimero de glé-
bulos rojos, la cantidad de hemoglobina
y/o el hematocrito. Como consecuencia de
este déficit, el aporte de oxigeno a los te-
jidos es subdptimo, lo cual, en ausencia
de mecanismos compensadores eficaces,
puede desencadenar problemas de salud,
de gravedad variable, y una sintomatolo-

gia que se caracteriza por fatiga, debilidad
y disnea.
Tipos de anemia:

a) Anemia Ferropénica: Relaciona-
da con el déficit de hierro, y como
consecuencia, con la disminucién
de los niveles de hemoglobina. Se
acompana de hematies microciticos
e hipocromicos. La causa mas co-
mun es la pérdida excesiva de hie-
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b)

rro (metrorragia, sangrado digestivo
etc.), o por problemas carenciales
(desnutricién, habitos dietéticos, in-
cremento de los requerimientos de
hierro, etc.).

El tratamiento de esta alteracién

se centra en revertir el déficit de
hierro mediante medidas higiéni-
co-dietéticas y administracion oral
o parenteral de hierro. Si bien la
ingesta oral de compuestos de hie-
rro presenta con cierta frecuencia
problemas de tolerancia digestiva,
la ingesta simultdnea de acido as-
corbico favorece la absorcion del
mismo.
Anemia de trastornos crénicos: Se-
gunda anemia mas frecuente. Se ca-
racteriza por hierro sérico bajo, satu-
racion de transferrina normal o baja,
y niveles de ferritina normales o ele-
vados. La clinica es similar a otras
anemias. Si no se acompana de dé-
ficit de hierro, la administracion de
suplementos del mismo esta contrain-
dicada ya que podria contribuir al
desarrollo de hemosiderosis y toxi-
cidad orgdnica (hepatica, cardiaca
etc.). En funcién del grado de ane-
mia, puede estar indicada la admi-
nistracion de concentrados de he-
maties.

c) Anemias megaloblasticas: General-

mente relacionada con un déficit de
vitamina B,, o acido félico. La sin-
tesis defectuosa de ADN consecuen-
te desemboca en una eritropoyesis
ineficaz, que tiene como resultado
apoptosis eritrocitaria intramedular
y destruccién precoz de los eritroci-
tos circulantes. Morfolégicamente,
se caracteriza por hematies macroci-
ticos, precursores eritroides grandes,
con nucleos inmaduros y citoplasma
maduro que contiene hemoglobina.
Suele estar relacionada con proble-
mas carenciales, en ocasiones vin-
culados al consumo excesivo de al-
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d)

cohol. El tratamiento esta orientado
a revertir el déficit de vitamina By,
por via parenteral o acido félico por
via oral.

Anemias hemoliticas o secundarias
a una excesiva destruccion de he-
maties, de origen adquirido (me-
diado por procesos inmunes o toxi-
cos) o hereditario como la talasemia
(trastorno en la sintesis de hemoglo-
bina). Los signos y sintomas pro-
pios de la anemia, suelen acompa-
narse de reticulocitos altos, ictericia
y esplenomegalia. Ademas del tra-
tamiento de soporte (transfusiones,
agentes eritropoyéticos, hierro, etc.),
en caso de trastornos con base in-
munitaria, el tratamiento se basa en
inmunosupresores (ciclosporina, es-
teroides, Ac frente a linfocitos B etc)
y, eventualmente, esplenectomia. En
los casos congénitos, si la gravedad
del cuadro lo requiere, puede ser ne-
cesario un trasplante hemopoyético
a partir de un donante histocompa-
tible sano.

Cuidados de Enfermeria en pacientes
con anemia

Educar al paciente acerca de su pato-
logia y de la dieta con nutrientes que
presten soporte a la eritropoyesis.
Administracién de vitaminas y mine-
rales (acido félico, Sulfato ferroso, Vi-
tamina B;,), asi como del resto de far-
macos habituales en los pacientes con
anemia (eritropoyetina, etc.). Se ins-
truira al paciente en la toma de los
mismos.

Explicar los efectos adversos de estos
como en el caso especifico del sulfa-
to ferroso, que ocasiona un cambio en
el aspecto de las heces (coloracion os-
cura verde-negra).

Administracion de concentrados de
hematies (tabla 1).



TaBLA 1. Fuentes alimenticias de hierro, acido félico y vitamina B,.

NUTRIENTE

FUENTE

® Huevos. Mariscos.
e Pan vy cereales completos.

leon, remolachas y nabos).
e Legumbres y nueces.

Hierro e Visceras: higado, rifiones, corazén y lengua. Carnes rojas, pollo.

¢ Vegetales de hoja verde: espinacas, acelgas, coles, verduras (diente de

Acido félico | e Vegetales de hoja verde, Esparragos, brécoli.
e Visceras: higado y rifones. Pan y cereales integrales.

Vitamina B;, | Visceras: Higado y Rifones, Carnes, Leche, Queso, Huevos.

32.2.2. POLICITEMIAS

Alteracién por exceso de la masa eritro-
citaria relacionada con un aumento anor-
mal en la produccion de hematies (hema-
tocrito o porcentaje de eritrocitos, anormal
si > 60% en hombres y > 55% en mujeres).
Se pueden clasificar en:

1. Policitemia absoluta: Aumento de la
masa eritrocitaria en el contexto de
un volumen plasmatico normal. Dis-
tinguimos:

a) Policitemia vera o primaria: Sin-
drome mieloproliferativo créni-
co de origen clonal (tumoral) que
cursa con hiperviscosisdad, dis-
tension vascular y estasis. Los
sintomas asociados a la hipervis-
cosidad son cefalea pulsatil, des-
vanecimientos, angina, anomalias
visuales, parestesia y acufenos.
También puede aparecer pruri-
to, alteraciones gastrointestinales
y esplenomegalia (por hemopo-
yesis extramedular). El diagndsti-
co clinico de la policitemia vera
exige el cumplimiento de tres cri-
terios mayores: (aumento de la
masa eritrocitaria, saturacion arte-
rial de oxigeno > 92% y espleno-
megalia) o dos criterios mayores

y dos criterios menores: trombo-
citosis, leucocitosis (en ausencia
de fiebre e infecciones), aumen-
to de fosfatasa alcalina leucocita-
ria y/o aumento de valores séricos
de vitamina B;,. El diagnéstico es-
pecifico se hace por técnicas ge-
néticas mediante la deteccion de
la mutacion del gen JAK2. El trata-
miento se basa en flebotomias en
€asos poco sintomaticos y, even-
tualmente, citostaticos (hidroxiu-
rea) o incluso trasplante hemo-
poyético en casos agudizados
(leucemizacion).

b) Policitemia secundaria: Produc-
cion excesiva de hematies reacti-
va a hipoxia, tumores u otras en-
fermedades.

Policitemia relativa: Policitemia es-
puria, policitemia de estrés, benig-
na, Sindrome de Gaisbock o pseu-
dopolicitemia. Se da un aumento
de hematocrito como resultado de
una disminucién del volumen plas-
matico, con la consiguiente hemo-
concentracion. Aparece en situacio-
nes de deshidratacion por vémitos,
diarreas persistentes, quemaduras,
tratamiento diurético agresivo, aci-
dosis diabética o enfermedades re-
nales.
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32.3. Alteraciones de la serie blanca: leucemias y linfomas

32.3.1. LEUCEMIA

Enfermedad maligna clonal de la mé-
dula 6sea, que provoca una proliferacion
anémala de uno o mas elementos celula-
res inmaduros de la sangre, generalmente
leucocitos. Estos leucocitos anormales se
pueden encontrar en sangre periférica o in-
filtrando la médula 6sea, donde van a alte-
rar la produccién de hematies, plaquetas y
leucocitos normales. Las células leucémi-
cas proliferan en médula 6sea, infiltrando
ademas bazo, ganglios linfaticos, sistema
nervioso central, rifones, piel, etc.

A grandes rasgos, en funcion de la estir-
pe y del grado de madurez del clon afecta-
do, podemos distinguir leucemias agudas
(mieloides y linfoides) y sindromes mielo y
linfoproliferativos (leucemia mieloide cro-
nica y leucemia linfoide crénica).

En los adultos es mas frecuente la leu-
cemia mieloide, mientras que en los nifos
es la leucemia linfoide aguda (LLA) y en
los ancianos la leucemia linfoide crénica
(LLC). Por lo general, las leucemias infan-
tiles son de mejor prondstico. Las altera-
ciones cromosomicas (diagnosticadas por
cariotipo) o genéticas (diagnosticadas por

TaBLA 2. Clasificaciéon morfolégica (FAB) de las LMA.

biologia molecular) constituyen una infor-
macion clave para caracterizar el proceso
leucémico y su prondstico.

a) Leucemia Mieloide Aguda (LMA)

La LMA es una proliferacién incontrola-
da de células inmaduras (blastos) mieloides
en la médula ésea y que pueden invadir
los ganglios linfiticos, bazo u otros érga-
nos extramedulares. Es la leucemia mas
frecuente en adultos jévenes, aunque pue-
de aparecer en cualquier grupo de edad.
Ademas de las alteraciones hematolégicas
(leucocitosis, linfopenia, anemia, plaqueto-
penia etc) y sus consecuencias, suele cur-
sar con hepatomegalia, esplenomegalia y
clinica especifica de los 6rganos infiltra-
dos por los blastos. Su diagnéstico requie-
re la documentacién de una infiltracién por
blastos de la médula ésea superior al 30%
de la celularidad total (se considera normal
hasta un 3%). En ocasiones, este trastorno
ha sido precedido por un proceso pre-leu-
cémico conocido como mielodisplasia.

Las LMA pueden clasificarse de acuerdo
a sus caracteristicas morfoldgicas (tabla 2)

FAB [ DENOMINACION | INCIDENCIA CARACTERISTICAS MORFOLOGICAS
MO Indiferenciada 3% < 3% blastos.
M1 Sin maduracién 15%-20% | = 3% blastos, en general sin maduracién.
M2 Con maduracioén 25%-30% | Blastos 30%-89%. Células no eritroides.
M3 Promielocitica 105-15% > 30% promielocitos atipicos. t(15;17).
M4 Mielomonocitica 25% Mezcla de monocitos y mieloblastos.
v [verbtasics | o | et e
M6 Eritroleucemia 3%-5% Eritroblastos.
M7 Megacariocitica 3% Megacarioblastos.
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(clasificacion French, American, British-
FAB), aunque en la actualidad la clasifica-
cién mas utilizada es la que toma en con-
sideracion sus caracteristicas citogenéticas
(clasificacion OMS).

El pronéstico de las LMA de nuevo diag-
nostico viene definida fundamentalmente
por la caracterizacion genética al diagnos-
tico y su respuesta al tratamiento, pudien-
do clasificarse en LMA de bajo, intermedio
y alto riesgo (cariotipo complejo).

La LMA es una enfermedad muy gra-
ve que exige un diagndstico y tratamien-
to urgente adaptado al riesgo, basado en
quimioterapia intensiva y, en el caso de
leucemias de alto riesgo, trasplante hemo-
poyético. Tanto los efectos secundarios del
tratamiento como la propia sintomatologia
leucémica van a exigir unos cuidados y tra-
tamiento de soporte fundamental para el
éxito de la terapia (transfusiones, cober-
tura antibidtica de las complicaciones in-
fecciosas, nutricién parenteral, aislamien-
to inverso, etc.).

b) Leucemia Linfoide Aguda (LLA)

Aligual que en la LMA, la Leucemia Lin-
foide Aguda es una proliferacién incontro-
lada de células inmaduras, en este caso de
estirpe linfoide (linfoblastos). Es mas habi-
tual y de mejor pronéstico en menores de
15 anos, con un pico de incidencia entre
los 2 y 4 anos. Representa un 10% de los
casos de leucemia en adultos.

La clinica es, en buena parte similar a
la descrita para las LMA, pero suelen ser
procesos mds agresivos y con una frecuen-
te afectacién del sistema nervioso central,
mediastino (crecimiento del timo en la LLA
de estirpe T) y testiculos. Un 10% de estas
leucemias pueden presentar un hemogra-
ma normal, pero lo habitual es encontrar
un ndimero progresivamente mayor de lin-
foblastos en sangre periférica y en médu-
la 6sea, con niveles de neutréfilos, hema-
tocrito y plaquetas en sangre periférica por

debajo de lo normal. El recuento total de
leucocitos esta habitualmente aumentado
(linfocitosis). También en este caso, su diag-
nostico exige una infiltracién por blastos
(linfoides) en el aspirado de médula ésea
superior al 30% de la celularidad total.

El pronéstico viene definido por la edad
(mejor en jévenes menores de 30 aios), re-
cuento de leucocitos, genética y respues-
ta al tratamiento, distinguiéndose grupos
de riesgo estandar, alto o muy alto riesgo
(LLA con t(9;22), también conocida como
cromosoma Philadelphia).

El tratamiento se basa en quimioterapia
intensiva y tratamiento de soporte. Es impor-
tante realizar quimioprofilaxis en caso de in-
filtracion del sistema nervioso central (SNC).
La remisién completa se consigue en el 90%
de los nifios y en el 65% de los adultos, pero
la curacion sélo es posible en el 50%-60%
de los casos y en la mayoria de los mismos
es necesario recurrir al trasplante hemopo-
yético a partir de un donante sano.

¢) Leucemia Mieloide Cronica (LMC)

Sindrome mieloproliferativo crénico ca-
racterizado por la proliferacion de un clon
maduro de la serie mieloide. Aparece inten-
sa leucocitosis (50 x10%/1) y esplenomegalia.
En fases avanzadas anemia y trombopenia.

Entre las manifestaciones clinicas, sue-
len aparecer los signos y sintomas de ane-
mia, como fatiga, debilidad, palidez, cefa-
leas y disnea. La trombopenia puede causar
hemorragias y trastornos en la coagulacion.
También puede aparecer fiebre poco eleva-
da, pérdida de peso, anorexia, calculos re-
nales o artrosis gotosa secundaria a un au-
mento en la excrecién de acido drico.

Se distinguen dos etapas en su evolu-
cion:

e Fase cronica: Progresion de la enfer-
medad con aumento de la serie blan-
cay aparicion de células inmaduras en
sangre periférica, anemia progresiva y
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hepatoesplenomegalia. Dificilmente
consiguen remisién completa, aunque
se pueden controlar con tratamiento.

e Fase aguda (crisis blastica): Se define
como tal la transformacion de la LMC
en leucemia aguda. Ocurre en el 80%
de los casos. La supervivencia media
es de unos 4 meses, por lo que el ini-
cio del tratamiento de la LMC debe
ser lo mas precoz posible.

En un 95% de los casos, el analisis cito-
genético muestra presencia del cromoso-
ma Philadelphia [t(9,22)].

La Unica opcion terapéutica aceptada
como curativa en la actualidad es el tras-
plante hemopoyético. Sin embargo, el in-
terferén alfa, y fundamentalmente los inhi-
bidores tirosin-cinasa desarrollados en los
Gltimos anos tales como el Imatinib, Lino-
tinib y Dasatinib, especificamente activos
frente a la proteina quimérica surgida de la
t(9;22), son farmacos muy activos y poco
toxicos. En las fases crénicas se suele em-
plear quimioterapia ambulatoria, como el
busulfan y la hidroxiurea, para controlar la
enfermedad.

d) Leucemia Linfatica Croénica (LLC)

Proliferaciéon clonal en médula 6sea y
sangre periférica de linfocitos pequefos
citolégicamente maduros. Es la leucemia
mas frecuente y habitualmente afecta a
personas mayores de 60 anos, predomi-
nantemente hombres. A pesar de la linfo-
citosis se acompana de inmunosupresion
por una produccion deficitaria de inmu-
noglobulinas y, como consecuencia, de un
mayor riesgo de infecciones. Las caracte-
risticas genéticas asociadas condicionan el
pronostico de la enfermedad y la respues-
ta al tratamiento.

En las manifestaciones clinicas, lo que
primero se detecta es una linfocitosis. En
los primeros estadios el paciente esta asin-
tomatico, apareciendo después fatiga, ma-
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lestar, fiebre y aumento de ganglios lin-
faticos con esplenomegalia. En casos
avanzados puede aparecer anemia grave,
procesos infecciosos o incluso transforma-
cién a un linfoma de alto grado (Sindrome
de Richter). Generalmente, los pacientes
mueren por complicaciones infecciosas.
En el abordaje terapéutico, inicialmente
Gnicamente se controlaran los sintomas y
complicaciones. En fases avanzadas, se utili-
zardn citostaticos tipo Fludarabina, anticuer-
pos frente a los linfocitos B y ciclofosfamida.

Cuidados de Enfermeria en pacientes con
leucemias

e Informar al paciente de su proceso,
resolviendo sus dudas y reduciendo
en lo posible sus miedos en cuanto a
la enfermedad y los procedimientos.

e Prevencién de infecciones mediante
educacion sanitaria, control de signos
y sintomas, medidas ambientales, etc.

e Cuidados de la piel y los dispositivos
invasivos tipo catéter de acceso veno-
so central (fluidoterapia, transfusion
de hemoderivados, antibioterapia in-
travenosa, etc.).

e Control y prevencién de hemorragias
debidas a la trombopenia.

e Mantenimiento de una dieta equili-
brada y acorde con la situacién de su
enfermedad y los efectos secundarios
del tratamiento (mucositis).

32.3.2. LINFOMAS

Son neoplasias del sistema linfo-reticu-
lar que predominan en los ganglios linfati-
cos. Pueden extenderse a sangre periférica
(leucemizacion del linfoma) e incluso in-
filtrar la médula 6sea. A grandes rasgos se
clasifican en dos grupos histolégicos: Lin-
foma de Hodgkin y linfomas no Hodgkin.
En algunos casos de linfoma, la etiopato-
genia relacionada con infecciones viricas



esta claramente establecida (virus de Eps-
tein-Barr, VHC, VIH, HTLV-I). La exposi-
cion a radiaciones ionizantes y la inmuno-
supresion congénita o adquirida aumentan
el riesgo de desarrollo de linfomas.

La estadificacion de la enfermedad, jun-
to con el subtipo histolégico (clasificacion
OMYS), es fundamental de cara al pronéstico.
La clasificaciéon mds generalizada es la de
Ann Arbor, basada en la extensién de la en-
fermedad y la presencia de sintomatologia:

e Estadio 1. Afectacion de una sola re-
gion ganglionar o de un dnico érgano.

e Estadio 2. Dos o mas regiones gan-
glionares afectadas al mismo lado del
diafragma.

e Estadio 3. Afectacion de diversas re-
giones ganglionares a ambos lados
del diafragma, afectacién del bazo o
de una regién extralinfatica.

e Estadio 4. Afectacion diseminada ex-
tralinfatica, incluyendo médula ésea.

En funcion de la presencia o ausencia
de sintomas, distinguimos:

e Categoria A. Ausencia de sintomas.

e Categoria B. Fiebre > 38°C, diafore-
sis nocturna o pérdida de peso > 10%
en los seis meses previos al diagnods-
tico. La presencia de un solo sintoma
de estos, es suficiente para catalogar
al paciente como B.

a) Linfomas no Hodgkin (LNH)

La mayoria proceden de los linfocitos B,
aunque también son posibles los linfomas
de origen T. Los LNH son 2-3 veces mas
frecuentes que el LH.

Su clasificacién prondstica se basa en el
indice Pronéstico Internacional (IPI), que
toma en consideracién la edad, la LDH al
diagnéstico, el estadio Ann Arbor, la pre-
sencia de sintomatologia B y la afectacion
extranodal.

Las adenopatias o el debut extranodal
al diagnéstico son dos formas de presenta-
cion tipicas de los LNH, que pueden cursar
con manifestaciones de caracter tumoral y
compresivo como linfedema, sindrome de
obstruccion de la vena cava superior, etc.
La presencia de sintomatologia general es
mas frecuente en los linfomas de alta ma-
lignidad: astenia, anorexia, caquexia.

Aunque en determinados casos de LNH
de baja malignidad (tipo folicular) no hay
que iniciar tratamiento hasta la progresion,
el mismo se basa en la poliquimioterapia
en ocasiones combinada con inmunote-
rapia (adriamicina, ciclofosfamida, pred-
nisona y Rituximab) en funcién del tipo
histol6gico (alta/baja malignidad). Los pa-
cientes que no toleren el tratamiento en
dosis curativas, recibirdn tratamiento palia-
tivo. El trasplante hemopoyético, general-
mente autélogo, es una opcion terapéutica
para consolidar la respuesta al tratamien-
to en casos de alto riesgo, o para el res-
cate tras fracaso del tratamiento de prime-
ra linea.

b) Linfomas de Hodgkin

Su causa es desconocida, aunque se ad-
mite la posible participacion de agentes in-
fecciosos (virus de Epstein-Barr fundamen-
talmente). Sin embargo, la diferencia en la
edad de aparicién (un primer pico a los 20
anos y el segundo a partir de los 50) sugie-
re una posible multicausalidad. El hallaz-
go patognomonico para su diagnéstico es
la presencia de células “Reed-Sternberg”
(aunque también aparecen, por ejemplo,
en la mononucleosis infecciosa). Segin la
celularidad del tumor existen 4 subtipos
histol6gicos, de menor a mayor maligni-
dad (Clasificacion de RYE):

e Predominio linfocitico (con escasas
células Reed-Sternberg).

e Esclerosis nodular con bandas escle-
roticas (variante mas frecuente).
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e Celularidad mixta, con focos de ne-
Crosis.

e Deplecion linfocitaria, con invasion de
células atipicas, importante necrosis y
abundantes células Reed-Sternberg.

La manifestacion clinica mas tipica del
LH son las adenopatias (laterocervicales,
supraclaviculares, mediastinicas, axilares,
etc.). En ocasiones, suele acompanarse de
masa mediastinica.

La fiebre > 38°C, diaforesis nocturna
y pérdida de peso inexplicable (sintomas
B) indican un peor pronéstico de la enfer-
medad. Los sintomas de compresién son
menos frecuentes que en los LNH. Existe
predisposicién a infecciones bacterianas,
viricas y flngicas, por afectacion de la in-
munidad celular.

El LH es una enfermedad muy sensible a
la radioterapia y a la quimioterapia. El tra-
tamiento dependera de la fase en la que se
encuentre la enfermedad, la localizacion
de las lesiones, edad del paciente y estado
fisico. El pronéstico ha mejorado mucho
con las nuevas pautas de tratamiento y la
realizacion de trasplante hemopoyético en
los casos de fracaso terapéutico.

Cuidados de Enfermeria en pacientes con
linfomas

e Educar al paciente sobre la propension
a padecer infecciones, ayudandole a
valorar sus signos y sintomas. Medidas
preventivas para evitar las infecciones.

e Medidas adecuadas para minimizar
los efectos secundarios de los trata-
mientos.

e Recomendar y animar al paciente a
que mantenga una nutricién adecua-
da, debiendo permanecer el tiempo
suficiente en reposo para mantener un
nivel de energia aceptable.

e Explicaremos al enfermo la importan-
cia de las revisiones posteriores a las
remisiones, para la deteccion de po-
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sibles recaidas o complicaciones tar-
dias a los tratamientos.

e Debemos dar soporte al enfermo y a
la familia, ofreciendo espacios ade-
cuados y tiempo suficiente para po-
der escuchar sus dudas y temores.

¢) Mieloma miiltiple

Proliferacion neopldsica de las células
plasmaticas (células maduras proceden-
tes de los linfocitos B). Se caracteriza por
lesiones 6seas liticas, anemia y elevacion
monoclonal de inmunoglobulinas séricas
o urinarias. Es mas frecuente en la raza ne-
gra que en la blanca. Es la neoplasia lin-
forreticular mds frecuente en pacientes de
raza no blancay la tercera mas habitual en
los blancos. La maxima incidencia se ob-
serva hacia los 60 afos.

La sintomatologia se debe a la presencia
de células plasmaticas neoplasicas dentro
del hueso y al dano orgénico, fundamen-
talmente renal, por depésito de la parapro-
teina (proteina monoclonal). Son frecuentes
los dolores 6seos, la hipercalcemia, la ane-
mia y la insuficiencia renal. Existe una ten-
dencia a las infecciones por la deficiente
produccién de anticuerpos y la granulocito-
penia inherente a la infiltracion de la médu-
la 6sea por células plasmaticas anormales.

El tratamiento de eleccién en paciente
de hasta 65 o0 70 afos es la induccién con
quimioterapia (melfaldn, adriamicina etc.)
combinada con inmunomoduladores tipo
talidomida o lenalidomida u otros farma-
cos como el bortezomib o la prednisona,
seguida de tratamiento de consolidacién
con trasplante hemopoyético.

Cuidados de Enfermeria en pacientes con
mieloma maltiple

e Mantener una buena hidratacion
puesto que la hipercalcemia puede
dar lugar a insuficiencia renal.



e Prevenci6n de infecciones.

e Ayudar a la deambulacion siempre
que sea posible, ya que la inmovili-
dad puede dar lugar a mayor destruc-
cion 6sea y a eventos trombdticos
secundarios al tratamiento (talido-
mida).

e Alivio del dolor, fundamentalmente
6seo por afectacion mielomatosa o
neuropdtico por el tratamiento.

e Proporcionar independencia al pa-
ciente, permitir la toma de decisiones
asi como la participacion en los pro-
cedimientos.

32.4. Alteraciones de la coagulacion

32.4.1. TROMBOCITOPENIA

Disminucion del nimero de plaquetas
circulantes debido a:

e Disminucion de la produccién de pla-
quetas en la médula 6sea. Los farma-
cos y las sustancias quimicas, la irra-
diacion y la infeccion (incluyendo
VIH) pueden reducir la capacidad de
fabricacion de todos los tipos de cé-
lulas sanguineas.

e Secuestro de las plaquetas circulan-
tes por el bazo (en caso de espleno-
megalia)

e Destruccién anormal de las plaque-
tas circulantes, por procesos inmunes
(Parpura trombocitopénica idiopati-
ca-PTl) o no inmunes (Coagulacién
intravascular diseminada-CID, Puarpu-
ra trombocitopénica trombética-PTT).

Las manifestaciones clinicas estaran re-
lacionadas con grados variables de hemo-
rragia, lo cual depende del recuento pla-
quetario. El peligro de hemorragia se hace
significativo cuando el recuento cae por
debajo de 20.000 plag/ml. La clinica pue-
de incluir petequias, equimosis esponta-
neas, hemorragia prolongada, epistaxis,
gingivorragia, etc.

Una vez identificada la etiologia, hay
que intentar revertir la casusa del cuadro
y, hasta lograrlo, es fundamental mantener
un recuento plaquetario que evite una he-

morragia grave (transfusion de plaquetas,
trombopoyetina recombinante, etc.).

32.4.2. TROMBOCITOSIS

Aumento del nimero de plaquetas cir-
culantes. La trombocitosis reactiva esta
causada por una respuesta hiperactiva de
la médula 6sea a otros procesos (inflama-
cion, hemodlisis, esplenectomia, hemorra-
gia, deficiencia férrica o enfermedad ma-
ligna). La trombocitosis esencial es un
sindrome mieloproliferativo.

Las plaquetas son incapaces de funcio-
nar con normalidad, por lo que la clinica
es similar a la trombocitopenia. Por otro
lado, la excesiva produccion plaquetaria
puede desencadenar procesos trombéticos
venosos o arteriales.

Se basa en el control de la causa subya-
cente. Puede tratarse con farmacos mielo-
supresores (busulfan, hidroxiurea). La plas-
maféresis para reducir la masa plaquetaria
y los farmacos antiplaquetarios, también
pueden ser Utiles.

32.4.3. HEMOFILIA

Trastorno hereditario del mecanismo de
la coagulacion. Existen dos tipos de hemo-
filia, tipo A (el mas habitual) debido a una
deficiencia de actividad factor VIII, y tipo B
por deficiencia de actividad factor IX.
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La hemofilia severa causa episodios he-
morragicos espontaneos durante toda la
vida. La hemartrosis o hemorragia en un
espacio articular es caracteristica de en-
fermedad grave. También se desarrollan
hematomas que pueden causar dano ti-
sular y neuropatias por disminucién del
flujo sanguineo. En la hemofilia modera-
da o leve, las hemorragias se suelen pro-
ducir tras intervenciones dentales o qui-
rdrgicas.

El objetivo inmediato del tratamien-
to es detener las hemorragias. Para ello,
la transfusién de concentrados de facto-
res de la coagulacion es clave. En oca-
siones es necesario instaurar medidas de
apoyo como tratamiento del dolor, co-
rreccion quirdrgica de las complicacio-
nes musculoesqueléticas y asesoramien-
to genético.

32.4.4. COAGULACION
INTRAVASCULAR DISEMINADA

Es una coagulopatia de consumo, vincu-
lada a una sobreestimulacién de la casca-
da de la coagulacién desencadenada por
una gran variedad de procesos patolégicos
subyacentes (infeccion, toxicos, etc.).

La trombosis y las hemorragias disemi-
nadas son la base de las manifestaciones
clinicas. La hemorragia puede ser leve,
pero progresa pronto para hacerse mdlti-
ple y grave. La trombosis es menos habi-
tual, pero causa graves dafios. La isquemia
de 6rganos y la disfuncién resultante pue-
de deberse al efecto combinado de los in-
fartos y hemorragia.

El tratamiento incluye la correccién de
la causa precipitante, la sustitucion de los
componentes y factores sanguineos, el
control de la formacién de émbolos y la
administracion de agentes antifibrinoliti-
cos. La terapéutica transfusional se basa en
plaquetas y concentrados de hematies para
sustituir los elementos consumidos o per-
didos, y en crioprecipitado o plasma con-
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gelado para sustituir los niveles de factores
de coagulacion.

32.4.5. TRASTORNOS )
DE LA COAGULACION
POR DEFICIT DE VITAMINA K

La vitamina K es una sustancia liposo-
luble, necesaria para la activacién de dis-
tintos factores de la coagulacion. El re-
sultado de la deficiencia de esta vitamina
es un trastorno en la generacion de trom-
bina.

Los vegetales de hojas verdes, el que-
so, el tocino, el higado, la mantequilla y el
café son ejemplos de alimentos ricos en vi-
tamina K. Su absorcion tiene lugar en el in-
testino delgado. Las alteraciones de la coa-
gulacion vinculadas al déficit de vitamina
K cursan con hemorragia, habitualmente
gastrointestinal.

La vitamina K se puede administrar via
oral o parenteral. En caso de hemorra-
gia grave, se puede infundir plasma fres-
co congelado para sustituir con rapidez los
factores de coagulacion dependientes de
vitamina K.

Cuidados de Enfermeria en pacientes con
alteraciones de la coagulacion

e Realizacién de una cuidadosa his-
toria para determinar los posibles
factores precipitantes y el patrén
hemorragico. Historia familiar de he-
morragia.

e Informar sobre la naturaleza del tras-
torno especifico y su tratamiento.

e Ensefar, reconocer y comunicar los
signos y sintomas de hemorragia.

e Educar en medidas de proteccion y
mantener un medio ambiente seguro.

e Evitar traumatismos y actividad o ejer-
CiCios excesivos O vigorosos.

e Administracion de medicamentos y
terapia transfusional.



32.5. Terapia transfusional

La mayoria de los pacientes con trastor-
nos hematol6gicos son sometidos a terapia
de transfusion durante el curso de su enfer-
medad. Cada institucién tiene su politica
en cuanto a la administracion de compo-
nentes sanguineos, aunque hay ciertos pa-
sos clave que siempre deben ser seguidos:

e |dentificacion fehaciente e inequivoca
del receptor del hemoderivado.

e Informar al paciente de la técnica que
se va a realizar y solicitar su colabora-
cién, solventando sus dudas.

e Control de constantes vitales (antes
y después de la transfusion) y com-
probar que el acceso venoso esta per-
meable.

e Iniciar perfusion lentamente para po-
der distinguir los primeros signos o
sintomas de reaccion transfusional.

e Entre las posibles reacciones transfu-
sionales encontramos hemolisis agu-
da, fiebre no hemolitica, reaccion
alérgica no grave, anafilaxia, sobre-
carga circulatoria, sepsis (tabla 3).

TaBLA 3. Tratamiento de las reacciones
transfusionales.

e Interrumpir la transfusion inmediata-
mente e infundir lentamente un suero
salino fisiolégico.

e Volver a comprobar el nombre, grupo
sanguineo, etc.

e Tranquilizar al paciente y a la familia.

* Toma de constantes vitales y valoracién
de la gravedad de la reaccion.

* Permanecer junto al paciente y avisar al
médico.

e Seguir 6érdenes médicas: administracion
de soluciones |V, farmacos (adrenalina,
esteroides, etc.), extraccion de muestras,
etc.

e Obtener una muestra de la primera orina
para valorar si existe hemoglobinuria
(hemdlisis) y una segunda muestra a las
24h.

e Mantener al paciente bajo estrecho
control.

32.6. Trasplante de Progenitores Hematopoyéticos (TPH)

Es un procedimiento de terapia celular
que pretende la sustitucién de un sistema
linfo-hemopoyético, previamente alterado,
por otro sano capaz de reconstituir una lin-
fo-hemopoyesis normal a largo plazo.

Los progenitores hematopoyéticos pueden
obtenerse de médula 6sea (MO), sangre peri-
férica (SP), sangre de cord6én umbilical (SCU),
y pueden proceder del mismo paciente (Tras-
plante Aut6logo), o de Donante —familiar o
no emparentado— parcial o totalmente histo-
compatible (Trasplante Alogénico).

El fundamento terapéutico del TPH re-
side en la intensificacién quimio-radiote-

rapica (Auto-TPH) y/o en el efecto injerto
contra tumor asociado a la alo-reactividad
de las células inmunocompetentes del do-
nante (Alo-TPH).

Indicaciones del TPH:

e Neoplasias hematolégicas (Leucemia,
Linfoma, Mieloma, SMD, etc.).

e Tumores sélidos (Carcinomas, neuro-
blastomas, germinales, etc.).

e Aplasias medulares graves (Anemia de
Fanconi).

e Enfermedades genéticas (Inmunodefi-
ciencias, etc.).
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32.7. Prictica reflexiva

Manuel es un varén de 19 afos que,
después de un partido de fatbol, acude al
Servicio de Urgencias con hematomas ge-
neralizados. En una primera valoracién de
sus recuentos sanguineos se objetiva una
leucocitosis de 139.000 cels/mL, 10 gr/dL
de hemoglobina y una plaquetopenia de
10.000 cels/mL. Valorado por el hemato-
logo de guardia, le ingresan por sospecha
de leucemia aguda.

Manuel y su familia son informados de
la gravedad del cuadro, y casi sin tiempo
para asumir ni entender su situacion, le in-
forman rapidamente de que los pasos a se-
guir sin mas demora son hacerle una pun-
cion de médula 6sea para caracterizar su
enfermedad, ponerle un catéter central e
iniciar quimioterapia.

Han pasado un par de dias y la enfer-
medad de Manuel ha sido catalogada
como Leucemia Aguda Mielobldstica M1
(FAB). Los estudios genéticos no han de-
tectado ninguna alteracién cromosémi-
ca, pero en los estudio de biologia mo-
lecular se ha identificado una mutacién
del gen FLT3 (ITD). Manuel no entiende
de qué le hablan pero si entiende perfec-
tamente al hematélogo cuando le explica
que no son buenas noticias, y que la ba-
talla que le queda por delante va a ser, si
cabe, mas dura y mds larga. Afortunada-
mente no todo va mal, y el tratamiento ci-
torreductor ha empezado a funcionary sus
recuentos hematoldgicos empiezan a nor-
malizarse. Sin embargo ésta es una victoria
agridulce ya que sus leucocitos, sus hema-
ties y sus plaquetas, como consecuencia
del tratamiento, seguirdn bajando inexora-
blemente, necesitando transfusiones para
evitar los sintomas de la anemia y el riesgo
de sangrado de la plaquetopenia, asi como
antibiéticos para prevenir las infecciones
por microorganismos que, en presencia de
un sistema inmunoldégico arrasado por la
quimioterapia, camparan a sus anchas. En
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unos dias, no solo el sistema linfohemopo-
yético acusard el golpe. Las células que ta-
pizan sus mucosas empezaran a moriry la
mucositis hara presencia con el dolor, la
diarrea y los vémitos que la caracterizan.
Afortunadamente, unos buenos cuidados
de enfermeria, y el tratamiento de sopor-
te con analgésicos, nutricién parenteral y
fluidoterapia contribuiran de forma funda-
mental a que supere este primer asalto.

Han pasado 4 semanas y la médula de
Manuel ha empezado a funcionar “con
normalidad”. Pronto, si todo sigue bien,
se podrd ir a casa a descansar. La euforia
inicial de la noticia se desvanece rapida-
mente. Se ird solo por unos dias ya que hay
que continuar con el tratamiento para no
darle la oportunidad a la leucemia de que
vuelva inesperadamente. Y asi durante los
proximos meses.

No solo Manuel estd sufriendo con esta
situacion. Su familia obviamente tampoco
entiende este contratiempo que les ha de-
parado el destino. Su madre Angela, a pe-
sar del tratamiento ansiolitico y de los an-
tidepresivos, se siente incapaz de afrontar
el largo camino que les queda por delante.
La enfermera que hoy atiende a Manuel,
y que ha vivido una y otra vez esta situa-
cion, le recomienda que acuda al servicio
de Psico-Oncologia.

Manuel estd de vuelta. Las breves vaca-
ciones en casa le han sentado muy bien.
Hay buenas noticias. Las células leucémi-
cas son indetectables en su médula 6sea
por los métodos mas sensibles disponibles.
Sin embargo, la experienciay la epidemio-
logia dicen que aunque no se vea, leuce-
mia sigue habiendo. Como ya era conoci-
do, hay que seguir dando la batalla.

Una batalla, si cabe, mas dura 'y mas lar-
ga. Es momento de volver sobre esa afir-
macion. El mal pronéstico que el perfil
genético confiere a la leucemia de Ma-
nuel, implica que, aunque todo vaya bien



como hasta ahora, el tratamiento conven-
cional con quimioterapia serd insuficien-
te para ganar la guerra. En el horizonte se
vislumbra la necesidad de consolidar la
respuesta con una trasplante hemopoyéti-
co alogénico. Y no solo eso. Los estudios
de histocompatibilidad con su unica her-
mana muestran que no son compatibles, y
que la posibilidad de localizar un donan-
te no emparentado €s, en su caso, escasa.
Habra que recurrir por tanto a un trasplan-
te de sangre de cordén umbilical a par-
tir de una unidad con células suficientes
y perfil HLA que redna los requerimientos
de Manuel. Le cuentan que esto complica
todavia mas su futuro inmediato y que a la
enfermedad injerto contra huésped, cuyo
efecto inmunoterapico puede contribuir
significativamente a la curacién de su leu-
cemia pero puede también acabar con su
vida, habra que esperar una recuperacion
mas lenta de lo habitual, con una recons-
titucion inmune que comprometa su capa-
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