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1. GENERALIDADES

Las anemias constitucionales forman un grupo muy heterogéneo de
enfermedades tanto en cuanto a su etiologia y patogenia, como en sus
manifestaciones clinicas (anemias por fallo medular, anemias
diseritropoyéticas, anemias hemoliticas...). Por tanto, las recomendaciones de
vacunacion dependeran de tres aspectos fundamentales:

1. El estado inmunitario.

La inmunidad puede estar alterada de forma inherente por la
enfermedad. En la anemia falciforme o drepanocitosis, existe una
asplenia funcional; ademas, la vaso-oclusion e isquemia de la médula
osea favorecen las infecciones por salmonella que tienen mayor
morbilidad. Por tanto, ademas de la vacunacion frente a los gérmenes
capsulados, debe tenerse en cuenta el vacunar frente a la Salmonella
typhi en viajes de riesgo. En otras hemoglobinopatias severas, como la
talasemia mayor, la inmunidad puede estar alterada por las propias
transfusiones que provocan cierta inmunodepresion, la sobrecarga
férrica y cierto grado de disfuncidon esplénica por hiperesplenismo y
hematopoyesis extramedular.

La inmunidad puede también estar alterada por los tratamientos:
la esplenectomia (p. ej. en la esferocitosis hereditaria) o los
corticoides (utilizados en la anemia de Blackfan-Diamond).

2. El riesgo de recibir transfusiones.

Cuando la anemia constitucional es leve (hemolisis compensada
con minimo riesgo de recibir transfusiones, por ej. algunos casos de
esferocitosis hereditarias leves o la eliptocitosis hereditaria), las
recomendaciones son iguales que para la poblacion general, pero en
cualquier otra situacion hay que vacunar de hepatitis B (por el riesgo
de transmision del virus en las transfusiones) y hepatitis A (por el riesgo
de agravar una hepatopatia previamente existente, bien producida por
la transmision de un agente infeccioso, como la hepatitis C, o bien
producida por sobrecarga férrica por las transfusiones).

3. Riesgo de cancer.

En la anemia de Fanconi y la disqueratosis congénita, ademas
del fallo medular, existe una mayor predisposicion al cancer,
especialmente el cancer genital, por lo que se debe vacunar a las
adolescentes frente al virus del papiloma humano.



2. PAUTAS DE VACUNACION SEGUN INDICACION

2.1. RIESGO TRANSFUSIONAL
A todo nino con riesgo de recibir transfusiones se le debe vacunar
frente a la hepatitis B y la hepatitis A (dosis y pautas en la tabla 1).

2.2. ALTERACION DE LA INMUNIDAD

2.2.a. Inherente a la enfermedad: Hemoglobinopatias (anemia falciforme,
talasemia)

Ademas de las vacunas del apartado anterior, en este grupo de
enfermedades se recomienda inmunizar frente a los gérmenes capsulados®”:
Haemophilus influenzae tipo b, meningococo (vacuna conjugada frente el
meningococo C) y Streptococcus pneumoniae (tanto la vacuna conjugada
trecevalente, como la vacuna de polisacaridos 23-valente, ésta ultima a partir
de los 2 anos): en la anemia falciforme, esto tiene un grado de
recomendacion B°. Ademas se debe administrar la vacuna antigripal
anualmente a partir de los 6 meses, y se recomiendan vacunar también frente
a la varicela’, ya que ambas enfermedades pueden complicarse mas
facilmente en estos pacientes con sobreinfecciones bacterianas (tablas 1y 2).

Secundaria al tratamiento:

i. Esplenectomia:

Las vacunas y pauta son las mismas que para la anemia falciforme
(tablas 1y 2).

Se debe vacunar al menos de 4-10 semanas antes de la esplenectomia y
si no se puede, hay que esperar hasta dos semanas después de la cirugia,
porque, aunque no varia el titulo de anticuerpos respecto a hacerlo
inmediatamente después de la cirugia, sin embargo los anticuerpos parecen
ser mas funcionales.

2.2.b.
2.2.b.

2.2.b.ii. Inmunosupresion: corticoides (Por ej. anemia de Blackfan-Diamond)

Dependiendo de la dosis, los corticoides disminuyen o incluso suprimen
la respuesta inmunolodgica. Los nifios que reciban una dosis mayor de 2
mg/kg/dia o de 20 mg/dia (para un peso > 10 kg) de prednisona o su
equivalente durante mas de 2 semanas no deben recibir vacunas de virus vivos
atenuados hasta pasado un mes de la suspension del tratamiento. Los nifnos
que estén recibiendo esa dosis de corticoides, pero lleven menos de dos
semanas, pueden recibir vacunas de virus vivos atenuados tan pronto como se
haya suspendido el tratamiento, aunque algunos expertos recomiendan
esperar dos semanas. Los nifios que estén recibiendo dosis menores pueden
ser vacunados mientras reciben dicho tratamiento.

Por otro lado, la varicela en pacientes en tratamiento con corticoides
puede ser fulminante, por lo que se recomienda administrar la vacuna frente
a esta enfermedad en los no inmunizados, a partir de los 12 meses.



2.2.b.iii. Tratamiento inmunosupresor para hepatitis C. Infeccion por VIH.
No deben recibir vacunas de virus vivos atenuados.

2.3. SUSCEPTIBILIDAD AL CANCER

Las enfermas con anemia de Fanconi y disqueratosis congénita deben

recibir la vacuna tetravalente del virus de papiloma humano: tres dosis
(inicial, al 1 6 2 meses y a los 6 meses). Administracion desde los 9 anos de
edad en adelante.

2.4. VIAJES

En los ninos con anemia falciforme, esplenectomizados o con defectos del
funcionamiento del bazo, ademas de las vacunas requeridas segun el pais al
que se viaje (como la fiebre amarilla) se recomienda especificamente:

1.

2.

3.

Vacuna frente a la meningitis meningocdcica: vacuna conjugada
tetravalente (A+C+W135+Y) o, en su defecto, la vacuna tetravalente de
polisacaridos (ésta, en mayores de dos anos) si se va a viajar a la region
del cinturon de meningitis en la region centroafricana. No esta
contraindicada la vacuna de meningitis de polisacaridos, aunque se
haya recibido previamente la conjugada.

Vacuna de la hepatitis A (si no se ha recibido previamente) si se viaja a
cualquier pais que no sea de Norteamérica, Europa, Japon u Oceania.
Vacuna frente a la Salmonella typhi (especialmente en la anemia
falciforme), siempre que se viaje a cualquier pais que no pertenezca a
Norteamérica, Europa, Japon u Oceania. Hay dos vacunas, una oral de
gérmenes atenuados (de tres dosis, administradas cada 48 horas) y otra
intramuscular de polisacaridos, que son igualmente eficaces (esta
ultima soélo se debe emplear en mayores de 2 afos). La vacunacion
debe realizarse si es posible cuatro semanas antes del viaje. La vacuna
oral no puede tomarse conjuntamente con la profilaxis de la malaria
(separar al menos tres dias) y no debe emplearse en menores de 3
meses.



Tabla 1: Programa de inmunizaciones especificas para nifios no vacunados
con anemia falciforme, asplenia funcional o anatémica o hipoesplenia.

Germen Producto 12 dosis Primovacunacion Dosis adicionales
2-6m 3 dosis/4-8 s 1 dosis a los 12-15 m
intervalo
7-11m | 2dosis/4-8s 1 dosis a los 12-15 m
VCN13* intervalo
12 m-5a | 2 dosis/8 s intervalo No
Neumococo
>5a 1 dosis No
1 dosis 8-6 s después
VNP23 >24m de Ultima dosis de 1 dosis a los 5 anos
VCN7
2-11m iznfg:\]/;/lg-s S 1 dosis a los 12-16 m
Meningococo C VCMC
212 m 1 dosis No
2-6m | 3dosis/6-8s 1 dosis a los 15-18 m
intervaln
7-11m | 2°-32 dosis/4-8 s No? 6 1 dosis® 15-18m
Haemophilus VCHIb 12-14m | 2° dosis/4-8 s No
Influenzae
>12m | 1° dosis No
>15m 12 dosis No
;1_%'212 1 dosis 1 dosis a los 3-4 a
Varicela VVZ
>12-13a | 2 dosis/ 4-8 semanas) | No
Hepatitis B VHB g%g()eg> 3 dosis (0-1-6 meses)
Segun
Hepatitis A VHA® 131r(2)ducto 1 dosis (0,5 ml) 1 dosis a los 6-12 m
meses
6m-3a | 2dosis (0,25 ml)/4s | ' anual
Virus
fraccionados o 3-8a 2 dosis (0,5 ml)/4s | 1 anual
) de subunidades
Gripe 9-12 a 1 dosis (0,5 ml) 1 anual
Virus enteros,
fraccionados o >12 a 1 dosis (0,5 ml) 1 anual

de subunidades

* Si se ha iniciado vacunacion con la vacuna heptavalente (VCN7) se debe completar con la nueva
trecevalente. Para los que hayan recibido ya las 4 dosis de VCN7, se debe dar una dosis adicional de
VCN13 con al menos 8 semanas de intervalo desde Ultima dosis.
° Existe una vacuna combinada con VHB para administrar en >12 m (3 dosis: 0-1-6 m).
Havrix® y Vaqta® tienen formulaciones de adulto (>19 afnos) (dosis de 1 ml)
2 b payta de vacunacion para Hib segin se empleen las diferentes vacunas disponibles: a) HibTITER®;
b) Act-HIB®, Hiberix®
a: anos. m: meses. s: semanas. VCN13: Vacuna conjugada anti-neumocdcica trecevalente. VCN7:
Vacuna conjugada anti-neumocdcica heptavalente VNP23: vacuna antineumocdcica de polisacaridos 23-
valente. VCMC: Vacuna conjugada anti-meningitis C. VCHib: Vacuna conjugada anti-Haemophilus
Influenzae b. VHB: Vacuna anti-hepatitis B. VHA: Vacuna anti-hepatitis A. VVZ: Virus varicela-zoster.




Tabla 2: Recomendaciones para la inmunizacién neumocdcica en nifios
parcialmente vacunados con anemia falciforme, asplenia/hipoesplenia

funcional o anatémica *°

Edad Dosis previas Recomendaciones
7-11 1-2 dosis de VCN7 1 dosis de VNC13/4-8 semanas de intervalo; 22 dosis a los 12-
m 15 m.
Primovacunacion , .
12-23 | incompleta con VCN7 2 dosis de VCN13/8 semanas de intervalo
m -
4 dosis de VCN7 1 dosis de VCN13/8 semanas tras VNC7
1-2 dosis de VCN7 2 dosis de VCN13/8 s intervalo; 12 dosis de VNP23/6-8
(antes de los 24 m de semanas tras ultima dosis VCN13; 22 dosis de VNP23 a los 5
edad) anos de la 1?
1 dosis de VCN13/8 s de uUltima dosis VCN7; 12 dosis de
224 3-4 dosis de VCN7 VNP23/6-8 semanas tras Ultima dosis VCN13; 22 dosis de
m VNP23 a los 5 anos de la 12
2 dosis de VCN13/8 semanas de intervalo: 12 dosis > 8
1 dosis de VNP23 semanas después de VNP23; 22 dosis de VNP23, 6-8 semanas
después de Ultima dosis de VCN13*; dosis adicional VNP23 a
los 5 anos de Gltima dosis de VNP23
2 dosis de VNP23 1 dosis de VCN13 > 8 semanas de Ultima VNP23
a_T’lc?s 1 dosis de VCN13/8 s de VNP23; 22 dosis de VNP23, 6-8
1 dosis de VNP23 semanas después de VCN13*; dosis adicional VNP23 a los 5
anos de Gltima dosis de VNP23

* Existe la duda de que la primera dosis de VNP23 antes de la vacuna conjugada pueda no ser
inmundgena en estos enfermos’, por lo que no se recomienda esperar 5 afios de la vacuna anterior y
podria estar indicada la revacunacion (con una tercera dosis) a los 5 afios, aunque no hay evidencias.
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