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Laburpena

Eritrozitosia pediatrian oso ezohikoa da eta intzidentzia zehatza zein den jakitea zaila da. Umeetan zein
helduetan kausarik ohikoena hipoxemiaren ondoriozko eritropoietinaren handitze fisiologikoak era-
gindakoa da. Pediatrian, eritrozitosiaren bigarren kausa ohikoena sortzetikoa da; helduetan, aldiz,
hartutakoa; zehazki, polizitemia vera.

Helduetarako, eritrozitosiaren maneiurako algoritmoak daude, polizitemia vera baztertzea helburu
dutenak. Pediatrian, ordea, ez dago berariazko algoritmorik. Hori dela eta, ikerketa honek helduetan
erabiltzen den algoritmo-diagnostikoak pediatrian duen baliogarritasuna eta pediatriarako algoritmo
egokiagoak aztertzea du helburu.

Berrikuspen bibliografikoa egin ostean, pediatrian eritrozitosiaren maneiurako berariazko algoritmoa
izatea baliagarria dela ondorioztatu dugu. Algoritmoa helduekiko ezberdina izan behar da, bi popula-
zioen artean dauden ezberdintasun etiologikoak direla eta. Pediatriarako proposatzen den algorit-
moan, lehenik eta behin, eritrozitosia eragin dezaketen kausa sekundarioak aztertu behar dira. Behin
eritrozitosia baieztatu eta kausa sekundarioak baztertuta, sortzetiko kausak bilatu beharko dira. Horre-
tarako, pazientea erreferentziazko onkohematologia pediatrikoko zerbitzura bideratuko da, ikerketa
sakontzeko helburuarekin.

Gako-hitzak: polizitemia/eritrozitosia, sortzetikoa, polizitemia vera, gaixotasunaren maneiua, pediatria

Abstract

Erythrocytosis in pediatrics is very rare, making it difficult to estimate an exact incidence. In both
adults and children, the most common cause is due to a physiological increase in EPO. The second
most common cause in pediatrics would be congenital, however in adults it would be acquired, specifi-
cally, Polycythemia Vera.

In adults there is an algorithm for the management of erythrocytosis, which is focused on ruling out
Polycythemia Vera. However, in pediatrics there are no algorithms. For this reason, we have proposed
this research, on the one hand, to assess whether the algorithm used in adults can be extrapolated,
and second, to define what the algorithm should be in children.
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With this bibliographic review we have concluded that an algorithm for the management of erythrocy-
tosis in pediatrics is useful but must be different from that of adults, because the etiology in both
groups is different. Initially, in children, erythrocytosis secondary to another cause must be ruled out,
and once all possibilities have been ruled out, congenital causes must be sought. To do this, the patient
will be referred to the Oncohematology referral service, with the aim of expanding the study.

Keywords: polycythemia/erythrocytosis, congenital, polycythemia vera, disease management, paedia-
trics

1. Sarrera eta helburuak

Eritrozitosia masa eritrozitarioa >%25 handitzeari deritzo, adinari, sexuari eta gorputz azalari dagokio-
nez, betiere hemoglobina (Hb) eta hematokritoaren (Hto) balioen igoerarekin lotuta dagoenean (1-4).

Globulu gorrien kontzentrazio-handitze hori absolutua (globulu gorri, hemoglobina eta hematokritoa-
ren igoera) edo erlatiboa (plasmaren gutxitzearen ondorioz gertatzen den globulu gorrien kontzentra-
zio-handitzea, globulu gorrien kopurua handitu gabe) izan daiteke. Eritrozitosi erlatiboa, batik bat,
deshidratazio egoeretan edota diuretikoak erabiltzearen ondorioz ager daiteke (5-6).

Terminologiari dagokionez, gaur egun, globulu gorrien kontzentrazioa handitzeari eritrozitosia deritzo,
aurreko hamarkadetan erabili izan den poliglobulia terminoaren ordez. Aldiz, polizitemia hitza polizi-
temia vera-taz soilik hitz egiteko gomendatzen da (5).

Eritrozitosia aurkezpen-unearen arabera (sortzetikoa edo hartutakoa) eta kaltearen jatorriaren arabera
(primarioa edo sekundarioa) sailka daiteke (2, 4, 5) (1. Taula).

1. taula

SORTZETIKOA HARTUTAKOA
1 motako eritrozitosi familiarra

PRIMARIOA . Polizitemia vera
(EPOR genean mutazioa)

. . . EPOaren handitze fisiologikoa
Oxigenoarekiko afinitate altua duen Hb

SEKUNDARIOA 2,3-BPG gutxiegitasuna
Oxigenoaren sentsore bideen alterazioa

EPOaren jariaketa autonomoa
Karboxihemoglobinagatiko into-
xikazioa

Eritrozitosi primarioa zelula amen kaltearen ondorioz globulu gorri asko sortzen direnean ematen da.
Kasu honetan, feedback negatiboaren eraginez, odolean eritropoietina (EPO) maila baxua izango da.
Eritrozitosi sekundarioan aldiz, EPOren jariaketan alterazioaren ondorioz globulu gorri ugari sortuko
dira eta, beraz, odoleko EPO maila altua izango da (2, 4, 5).

Eritrozitosia orokorrean asintomatikoa izan ohi da eta gehienetan, nahigabeko aurkikuntza izaten da.
Hala ere, kontuan hartu behar da hematokritoaren handitzearen ondorioz, odoleko biskositatea han-
ditu daitekeela. Honen eraginez, pazienteak sintomak aurkeztu ditzake, hala nola, buruko mina, zora-
bioak, sudurreko odol-jarioa, parestesiak, itxura pletorikoa, konjuntibako hiperemia, disnea edota
odol-jario zein tronbosiak ezohiko lekuetan. Ondorioz, halako pazienteek erikortasun eta heriotza goiz-
tiarra aurkez dezakete (1).

Eritrozitosia ezohikoa da, are gehiago pediatrian. Hori dela eta, intzidentzia zehatza zein den jakitea
oso zaila da. Kausarik ohikoena sekundarioa izaten da; hain zuzen ere, hipoxiaren ondoriozko EPOren
igoera fisiologikoagatik ematen dena (altuera garaietan, bihotz-birika gaixotasunetan...). lkerketen
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arabera, pediatrian bigarren kausarik ohikoena sortzetiko eritrozitosia da. Helduetan, aldiz, hartuta-
koa, zehazki, polizitemia vera (4, 7-9).

Helduen eritrozitosiaren maneiurako algoritmo bat dago, polizitemia vera baztertzera zuzenduta da-
goena (4, 9). Algoritmo horretan, oso une goiztiarretik JAK2 genean mutazioa aztertzen da, polizitemia
vera pairatzen duten ia paziente guztiek mutazio hori erakusten baitute (1). Pediatrian, ordea, ez dago
eritrozitosiaren maneiurako berariazko algoritmorik.

Hori dela eta, ikerketa honek helduetan erabiltzen den algoritmo diagnostikoak pediatrian duen balio-
garritasuna eta pediatriarako algoritmo egokiagoak aztertzea du helburu, pediatriako etiologia ohiko-
enak kontuan izanda.

2. Material eta metodoak

Ikerketa hau berrikuspen bibliografikoan oinarritzen da. Horretarako, Pubmed bezalako datu baseak
erabili dira. Erabilitako hitz-gakoak “polycythemia/erythrocytosis”, “paediatrics”, “congenital”,
“polycythemia vera”, “disease management” izan dira. Aukeratutako artikuluak azken 10 urteetan
argitaratutakoak izan dira. Horrez gain, UptoDate eta Cochrane ere erabili dira, baita SEHOPeko (Soci-
edad Espafiola de Hematologia y Oncologia Pediatricas) protokoloak ere.

3. Emaitzak

Aurretiaz aipatu bezala, helduetan eta umeetan eritrozitosiaren etiologia ezberdina da; beraz, ikerketa
ezberdinetan ikusi denez, helduentzat eraikitako algoritmoa umeetan erabiltzea ez da baliagarria.
Pediatrian, helduetan bezala, lehenik eta behin eritrozitosiaren kausa sekundarioak aztertu beharko
dira, baina behin horiek baztertuta eta eritrozitosia baieztatuta, sortzetiko kausak bilatu beharko dira.

Hori guztia kontuan harturik, ondorengo algoritmo diagnostikoa erabiltzea proposatzen da:

1. Lehenik eta behin, anamnesi eta miaketa fisiko zehatzak egin behar dira. Deshidratazio
zein biskositate handiaren ondoriozko zeinuak bilatu beharko dira. Bestalde, birika-bihotz
gaixotasunen ondoriozko zeinuak zein tumoreen presentzia baztertu behar da. Hortaz,
helburu nagusia eritrozitosiaren kausa sekundariorik ote dagoen bilatzea izango da (2, 4,
5, 9). Horrez gain, aurrekari familiarrak aztertu beharko dira; odoleko alteraziorik, sin-
drome sistemikorik edo hemoglobina edota hematokrito altuak dituen senitartekorik da-
goen ikertu beharko da. Aurrekari familiarrak izanez eta diagnostikoa adin goiztiarrean
eginez gero, sortzetiko eritrozitosiaren susmoa handia izango da (10).

2. Pulsioximetroaren bidez oxigeno-saturazioa neurtzea komeni da. Oxigenoaren saturazioa
baxua bada (Sat02 <%92), kausa sekundarioak baztertu egin beharko dira (bihotz-birika
gaixotasunak...) (5). Hala ere, pulsioximetroak bere mugak ditu oxigenoa neurtzerako or-
duan; izan ere, karboxihemoglobinagatiko intoxikazioetan baloreak normalak izango dira,
eta, hortaz, ez da beti fidagarria izango.

3. Kausa sekundariorik aurkitu ezean, berriz ere bigarren analitika bat eskatzea gomenda-
tzen da eritrozitosi absolutu baten aurrean ote gauden baieztatzeko. Analitika hori aurre-
kotik astebetera egin beharko da gutxienez. Bigarren horretan, biokimika, hemograma, gi-
bel eta giltzurrun-funtzioak eta burdin profila eskatzea gomendatzen da. Aukera izanez
gero, plasmako EPO maila neurtzea komeniko litzateke, diagnostikoa bideratu ahal izateko

(6).

4. Bigarren analitika horretan benetako eritrozitosia baieztatzen bada, pazientea erreferen-
tziazko onkohematologiako zerbitzura bideratu beharko da ikerketan sakontzeko. EPO mai-
laren arabera, eritrozitosia primarioa (EPO maila baxuak) edo sekundarioa (EPO maila al-
tuak) den jakingo dugu.
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Ikerketen arabera, pediatrian eritrozitosiaren bigarren kausarik ohikoena sortzetiko kausak dira eta,
hortaz, horiek aztertzea izango da helburu nagusia onkohematologiako zerbitzuan. Kaltea primarioa
baldin bada (zelula ametako kaltea), 1. motako eritrozitosi familiarra aztertu beharko da (EPOR genea-
ren mutazioa) eta, sekundarioa (EPOren jariaketan alterazioa) baldin bada, oxigenoarekiko afinitate
altua duen Hb, 2,3-BPG gutxiegitasuna edota oxigenoaren sentsore bideen alterazioa aztertu beharko
dira. Horretarako gasometria eta azterketa genetikoa funtsezkoak izango dira.

Dena den, oso arraroa bada ere, kontuan hartu behar da, miaketa fisikoan zein anamnesian, polizite-
mia vera edota bestelako minbiziren bat susmatzen bada, gaixotasun horiek hasieratik baztertu be-
harko dira.

4. Ondorioak

Eritrozitosia oso ezohikoa da praktika klinikoan, are gehiago pediatrian. Helduetan zein umeetan egoe-
rarik ohikoena hipoxemiak eragindako EPOren igoera fisiologikoaren ondoriozko eritrozitosia da; be-
raz, hori izango da baztertu beharreko lehenengo kausa.

Bigarren kausarik ohikoena, ordea, ezberdina da bi populazioetan; umeetan sortzetiko eritrozitosia da
ohikoena, eta helduetan hartutakoa; hain zuzen, polizitemia vera (4, 7-9). Etiologia ezberdina izanik,
eritrozitosiaren maneiurako helduetan erabiltzen den algoritmoa ez da baliagarria pediatrian. Umeen
kasuan eritrozitosiaren azterketa sortzetiko kausak baztertzera bideratu behar da.

Horretarako, proposatzen den algoritmo diagnostikoan anamnesi eta miaketa fisiko zehatzak egin be-
har dira, eta deshidratazio zein biskositate handiaren ondoriozko zeinuak bilatu beharko dira, baita
birika-bihotz gaixotasunak zein tumoreen presentzia baztertu ere (2, 4, 5, 9). Horrekin batera, oxigeno
saturazioa neurtzea komeni da (5). Horrez gain, aurrekari familiarrak ere aztertzea garrantzitsua izango
da (10). Ondoren, aurreko analitikatik aste betera gutxienez, bigarren analitika bat eskatu beharko da
eritrozitosi hori baieztatzeko eta, hala bada, pazientea erreferentziazko onkohematologia-zerbitzura
bideratu beharko da, sortzetiko kausak aztertzeko (6).

Hala ere, ikerketa honek bere mugak ditu. Pediatrian eritrozitosiaren inguruan egindako ikerketak
urriak dira; hortaz, etorkizunean ikerketa gehiago egitea komenigarria litzateke eritrozitosiaren ma-
neiua hobetu ahal izateko.
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