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Resumen

La coledocolitiasis es una complicacion poco frecuente en pa-
cientes con esferocitosis hereditaria (EH) menores de 6 afios.
Presentamos el caso de una nifia de 5 afios con EH y coledoco-
litiasis sintomética con resolucién espontanea.

Fue diagnosticada durante el periodo neonatal de EH, con
historia de crisis hemoliticas repetidas y crisis aplésica. Estaba
asintomatica desde los 2 afios y medio de edad, y acude a ur-
gencias por presentar ictericia mucocutanea, orina coldrica y
dolor abdominal de una semana de evolucion. Presenta hepa-
toesplenomegalia, hiperbilirrubinemia de hasta 29,23 mg/dL y
hemoglobina de 84 g/L. En la ecografia abdominal se detecta
la presencia de colelitiasis y coledocolitiasis.

Se instaura tratamiento antibiético y se administra 4cido
ursodesoxicdlico, con lo que la paciente experimenta una evo-
lucién clinica y analitica favorable. Se le da de alta a su domi-
cilio tras un control ecografico, en el que se aprecia la resolu-
cion del cuadro, sin haberse realizado ninguna técnica invasiva.
Dada la edad de la paciente, se decide retrasar la esplenecto-
mia y la colecistectomia.

La coledocolitiasis es una complicacién poco frecuente en la
edad pediatrica. Se presenta en menos del 5% de los nifios
menores de 5 afios afectados de EH, y sélo excepcionalmente
se resuelve de forma espontanea. Si aparece en nifios mayores
de 6 afos, se debe realizar una esplenectomia y una colecis-
tectomfa en el mismo acto quirtrgico. No existe consenso so-
bre el tratamiento de los nifios menores de 6 afios con EH que
presentan colelitiasis.
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Abstract

Title: Choledocholithiasis in a child five years old with heredi-
tary spherocytosis

Choledocholithiasis is a rare complication in patients with
hereditary spherocytosis (HS) under the age of 6 years. A 5 years
old girl with HS and symptomatic choledocholithiasis with
spontaneous resolution is therefore discussed.

Was diagnosed of HS in her neonatal period. She had re-
peated hemolytic crisis and also aplastic crisis. Asymptomatic
from 2 %2 years, she went to the emergency room because of
mucocutaneous jaundice and abdominal pain. She had hepato-
splenomegaly, hyperbilirubinemia up 29.23 mg/dL and Hb 84
g/L. Abdominal ultrasound showed cholelithiasis and choledo-
cholithiasis.

Antibiotic treatment and ursodeoxycholic acid were given
with favorable clinical and analytical outcome. She was dis-
charged home with spontaneous ultrasound resolution. No in-
vasive techniques were needed. We decided to delay splenec-
tomy and cholecystectomy because of the age of the patient.

Choledocholithiasis is a rare complication in childhood. It
represents only 5% in children under 5 years with HS. Only in
isolated cases it resolves spontaneously. If the patient is older
than 6 years old a splenectomy with cholecystectomy is the
rule. There is no consensus on treatment in children under 6
years with HS who have cholelithiasis.
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Introduccion

La esferocitosis hereditaria (EH) es la forma més frecuente de
anemia hemolitica congénita de la raza blanca. La herencia es
tipicamente autosémica dominante en el 66% de los casos'?,
aunque existen casos esporadicos de mutaciones de novo y
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raramente con una herencia autosémica recesiva. Su base bio-
l6gica es un trastorno de la espectrina, proteina estructural de
la membrana eritrocitica, que ocasiona una falta de fijacion
adecuada de lipidos a la membrana del hematie, aumentando
la permeabilidad al sodio y al agua, lo que provoca una trans-
formacién del hematie a la forma esférica por la que se reco-
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noce a la enfermedad. Estos esferocitos carecen de capacidad
de adaptacion a la microcirculacién esplénica, por lo que que-
dan atrapados y son destruidos por los macrégafos en el bazo.

La presentacion clinica es diversa, desde pacientes asinto-
maticos hasta la presencia de una anemia hemolitica severa.
Las manifestaciones mas frecuentes son la ictericia y la esple-
nomegalia asociada al sindrome anémico. La clinica puede
presentarse en el periodo neonatal hasta en el 65% de los
casos?. La anemia aparece en el 50% de los casos y la esple-
nomegalia en el 75-90%". En ocasiones, se produce un agra-
vamiento de la hemolisis, generalmente desencadenado por
procesos infecciosos, y es caracteristica la crisis aplasica
por parvovirus B19.

Otra complicacion de la EH es la colelitiasis, relacionada con
la edad del paciente; es rara en los nifios menores de 10 afios
(5-10%) y asintomatica hasta en un 40%?3. Se presenta en me-
nos del 5% de los nifios menores de 5 afios afectados de EH, y
sdlo excepcionalmente se resuelve de forma espontanea’.

La EH se diagnostica por la presencia de esferocitos en el
frotis de sangre periférica, un aumento de la concentracién de
hemoglohina corpuscular media y otros datos de anemia hemo-
litica crénica, y se confirma mediante la prueba de resistencia
globular osmética (RGO), en la que se constata una disminu-
cién de la tolerancia del eritrocito a las soluciones con baja
osmolaridad™.

La esplenectomfa estd indicada en los pacientes sintomati-
cos, aunque debe retrasarse hasta después de los 6 afios, por
el riesgo de aparicion de infecciones potencialmente graves en
nifios mas pequefios’ 369,

En este trabajo presentamos el caso de una nifia de 5 afios
de edad, diagnosticada de EH durante el periodo neonatal, que
sufrié una coledocolitiasis sintomatica.

Caso clinico

Nifa de 5 afos de edad que acude al servicio de urgencias de
un hospital terciario por presentar dolor abdominal e ictericia
de la piel y las mucosas de una semana de evolucién. Tiene
antecedentes de EH en la familia materna, incluidas la madre
y una hermana, ya esplenectomizadas. A los 13 dias de vida
presenté una anemia hemolitica, por lo que ya entonces fue
diagnosticada de EH mediante frotis y RGO. Durante el periodo
neonatal y hasta los 2 afios y 8 meses de edad present6 varias
crisis hemoliticas y una crisis aplasica, que requirieron un total
de 14 transfusiones de concentrados de hematies. Desde en-
tonces se mantiene estable, con una hemoglobina de 80-85
g/L, sin precisar nuevas transfusiones.

En la anamnesis refiere un cuadro de dolor abdominal célico,
heces amarillentas, orina coldrica e ictericia conjuntival y cu-
tanea, que se inicia una semana antes del ingreso. En la explo-
racién destaca una intensa ictericia mucocutanea, esplenome-
galia y hepatomegalia de 3 cm, con dolor en la palpacion del

Figura 1. Vesicula distendida con sedimento ecogénico
en su interior; vias biliares y colédoco dilatados

Figura 2. Coledocolitiasis

hipocondrio derecho. La maniobra de Murphy es dolorosa. Se
plantea el siguiente diagnéstico diferencial: crisis hemolitica,
hepatitis y colelitiasis. Se realizan pruebas complementarias,
en las que destacan los siguientes pardmetros: bilirrubina total
22,30 mg/dL, bilirrubina directa 10,42 mg/dL, ALT 261 mU/mL
y hemoglobina 84 g/L. Ante la sospecha de una colelitiasis, se
realiza una ecografia abdominal, en la que se aprecia una ve-
sicula distendida con sedimento ecogénico en su interior, y las
vias biliares y el colédoco dilatados (figura 1); este Gltimo, de
13 mm, presenta en su extremo distal dos formaciones redon-
deadas, ecogénicas y con sombra posterior (figura 2). La esple-
nomegalia presenta una estructura normal. En las bioquimicas
seriadas la bilirrubina alcanza cifras maximas de 29,23 mg/dL
al segundo dfa del ingreso, con bilirrubina directa de 18,85 mg/
dL. Dado el buen estado general de la nifia, que permanece
afebril y con una disminucién del dolor abdominal, se decide
instaurar tratamiento antibiético con amoxicilina-clavulanico y

227



Acta Pediatr Esp. 2012: 70(5): 226-229

228

Incidencia de colelitiasis en la esferocitosis hereditaria

Autor/afio Pacientes con Pacientes con colelitiasis Edad Edad
esferocitosis hereditaria n (%) <10 afios >10 afios

Bates y Brown, 1952 93 40 (43) 1 39
Chamberlain, 1962 25 8(32) NS NS
Krueger y Burgert, 1966 81 8(10) 4 4
Barker y Martin, 1969 28 9(32) NS NS
Lawrie y Ham, 1974 20 11 (55) NS NS
Rutkow, 1981 58 12 (21) 1 1
Croom et al., 1986 23 6 (26) 2 4
Tamary et al., 2003 44 18 (41)

NS: no significativo.

acido ursodesoxicélico y mantener una actitud expectante.
Evoluciona favorablemente, con mejorfa clinica y un descenso
significativo de la bilirrubina total y directa. En el control eco-
grafico se observa barro biliar, con un conducto hepatocolédo-
co menos dilatado que en las ecografias anteriores (6 mm), sin
detectarse célculos en su interior. Desaparece el dolor abdomi-
nal y disminuye progresivamente la ictericia mucocutanea, por
lo que se decide dar de alta a la paciente a su domicilio con
control ecogréafico a los 4 dias y seguimiento en consultas ex-
ternas de cirugia pediatrica, donde se decide aplazar la cirugfa,
dada la edad de la paciente.

Discusion

La EH es una enfermedad de herencia predominantemente au-
tosémica dominante. La edad de presentacion es variable, ya
que puede comenzar en el periodo neonatal hasta en el 65%
de los casos?, y también en nifios mayores y jovenes adultos.
En las series méas recientes se han observado mayores necesi-
dades transfusionales durante el primer afio de vida, con un
comportamiento mas benigno a partir de esa edad, sin encon-
trarse una relacion clara entre el inicio precoz de las manifes-
taciones clinicas de la enfermedad y su evolucién a formas
graves®3. El caso que presentamos se manifestd clinicamente
en el periodo neonatal, la paciente requiri6 multiples transfu-
siones en los primeros 2 afios de vida y posteriormente perma-
neci6 asintomatica durante dos afios y medio.

Las manifestaciones clinicas de la EH son primariamente
dependientes de la gravedad de la hemolisis, y las mas fre-
cuentes son la anemia, la ictericia y la esplenomegalia'?.

Como resultado de la hemolisis crénica, existe un riesgo au-
mentado de presentar célculos biliares, infrecuentes (en un
5-10% aproximadamente) en menores de 10 afios (tabla 1)
Respecto a la sintomatologia con que se presenta la colelitia-
sis, cabe destacar que hasta una tercera parte de los nifios se
encuentran asintomaticos®5'0. La clinica mas habitual es el
dolor abdominal, con o sin vémitos, fiebre y/o ictericia'®'2. Va-

rios trabajos recientes recomiendan la realizacion de un estu-
dio ecografico a partir de los 4 afios en pacientes con EH,
aunque no tengan una sintomatologfa sospechosa de colelitia-
sis®1213_Si ésta se identifica, la colecistectomia deberfa reali-
zarse al mismo tiempo que la esplenectomia®’#14. Menos fre-
cuente es la incidencia de coledocolitiasis, que suele ser
sintomética en la edad pediatrica y cursar con célico biliar,
colangitis e ictericia obstructiva o pancreatitis. En este caso,
es posible la eliminacion espontanea del célculo; sin embargo,
si esto no ocurre, esta indicado el tratamiento mediante radio-
logfa intervencionista®'"'. La nifia de este caso, no esplenec-
tomizada, presenté como sintoma predominante una ictericia
intensa de la piel y las mucosas, con un leve dolor abdominal,
a una edad atipica para esta complicacion, observandose eco-
gréficamente la presencia de coledocolitiasis. El cuadro se re-
solvié espontdneamente sin necesidad de realizar una colan-
giopancreatografia retrégrada endoscépica, con disminucion
progresiva de los niveles de bilirrubina y de la clinica.

El tratamiento de eleccion de la EH es la esplenectomia, ya
que prolonga la vida media del hematie. Sin embargo, la inci-
dencia de infecciones por neumococo y la proteccion transito-
ria e insuficiente conferida por la vacuna antineumocécica en
los nifios esplenectomizados hacen aconsejable posponerla
hasta pasados los 6 afios®'%. En los pacientes mayores de esta
edad, esplenectomizados, que presenten calculos hiliares, se
realiza al mismo tiempo la esplenectomia y la colecistecto-
mia®'". También existe consenso respecto al tratamiento de los
pacientes con EH esplenectomizados que presentan cuadros
de cdlicos biliares, en los que se recomienda la realizacion de
una colecistectomia®>'". Sin embargo, en los nifios menores
de 6 afios existe controversia sobre la mejor opcion terapéutica
ante dicha complicacién. En un estudio, en el que se esplenec-
tomizd a dos pacientes de corta edad por presentar complica-
ciones graves de la enfermedad, se describe una evolucion
posterior favorable®. Tampoco existen criterios unificados so-
bre la colecistectomia y la esplenectomia profilactica en pa-
cientes estables y sin episodios de cdlicos biliares381".
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Conclusiones

La esplenectomia es el tratamiento de eleccién en pacientes
con EH sintomética. La colelitiasis y la coledocolitiasis son
complicaciones de la EH poco frecuentes en |a edad pediatrica,
y s6lo en casos aislados se resuelven de forma espontanea. En
los nifios mayores de 6 afios se debe realizar una esplenecto-
mia y una colecistectomfa en el mismo acto quirdrgico. No
existe consenso sobre la mejor opcién terapéutica en los nifios
menores de 6 afios que presentan litiasis biliar, dado el mayor
riesgo de infecciones en este grupo de edad al realizar la es-
plenectomia. La realizacién de una esplenectomia y una cole-
cistectomia profilactica en pacientes estables sin sintomatolo-
gfa sigue siendo controvertida. [l
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