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Caso clinico

Unanifiade 5 afios, de razanegray padres dominicanos, acu-
di6 ala consulta de pediatria de atencidn primaria por fiebre
de 38°-39° C de 48 horas de evolucion, sin otros sintomas. Como
Unico antecedente personal de interés, tuvo unatuberculosis pul-
monar alos 2 afos de edad tratada y diagnosticada en Santo
Domingo. A laexploracion, presentaba regular estado general,
subictericia conjuntival, exantema punteado “en piel de galli-
na’, eritematoso, no pruriginoso, localizado en las regiones to-
racica, axilar, retroauricular y facial respetando el triangulo
nasomentoniano y en zonas de flexién. Asimismo presentaba
lengua saburral, adenopatias subangulomandibulares y retroau-
riculares y unafaringe eritematosa y con exudado. No presen-
taba hepatoesplenomegalia. Tras |a sospecha diagnostica de es-
carlatinag, serealizo frotis faringeo para cultivo de estreptococo
beta-hemolitico (que fue positivo con control posterior negati-
v0) y hemograma, proteina C reactiva, sistemético de orinay
bioquimica general. Se paut6 tratamiento con fenoximetilpeni-
cilinay paracetamol.

A los5 dias del inicio del cuadro se objetivé descamacion
en laregion facial y tronco, desaparicion del eritema, soplo
sistélico en mesocardio 1/V1, y lengua aframbuesada.

Desde el |aboratorio seinformd que en los andlisis se refle-
jaba una anemia importante con dianocitos y esquistocitos.
Hemograma: serieroja: Eritrocitos: 2.960.000/mmg, Hb: 9,40g/dl,
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Hto: 25%, VCM: 86 um3, HCM: 32 pg, CHCM: 37¢g/dl; serie
blanca: Leucocitos: 12.970/mms (S: 44%, L: 48%, M: 6%); pla-
quetas. 392.000/mm3. PCR: 10,8 mg/dl. Debido a estos resulta-
dos, alarazay procedencia de |a paciente se solicita hemogra-
ma: Serieroja: Hematies: 2.860.000/mms, Hb: 9 g/dl, Hto: 24%,
VCM: 84 um3, HCM: 32 pg, CHCM: 38 g/dl. Otras anomalias
(férmula manual): esquistocitos, dianocitos, y un 2% de eritro-
blastos ortocromaticos. Serie blanca: Leucocitos: 13.350/mm?
(S: 30%, L: 58%, M: 6%); plaguetas. 303.000/mms; primer ni-
vel de anemia (reticulocitos: 6,0 %, ferritina: 820 ng/ml, hapto-
globina: 6 mg/dl, &cido fdlico: 6,4 ng/ml, vitamina B1,: 820 pg/ml,
&cido fdlico eritrocitario: 289 ng/ml), VSG: 9. Coagulacion; nor-
mal. Bioguimica: bilirrubinatotal: 1,84 mg/dl, bilirrubina di-
recta: 0,55 mg/dl, GOT: 49 U/I, GPT: 19 U/l, Fe: 92 ug/dl, co-
lesterol: 102 mg/dl, LDH: 823 U/I, urea, creatinina, iones nor-
males; PCR: 4,8 mg/dl.

El resultado mostrd datos indicativos de anemia hemolitica.
En laelectroforesisapH alcalino se observaron bandas de mo-
vilidad electroforéticarelativa de Fairbanks en posicion 6 (HbF,
3%) y en posicion 8 (Hb S, 91%). La cromatografia, con un to-
tal de68% deHb S, 7,8% deHb Fy 3, 2% deHb A, , y laprue-
ba de falciformacion positiva.

Pregunta
¢Cuél es ¢l diagndstico principal?
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Anemia de células falciformes

Laanemia de céulas falciformes es una anemia hemolitica
debida ala sustitucion de &cido glutamico por valinaen el sex-
to residuo de la cadena beta de |a hemoglobina. Esta alteracion
dalugar alaformacién de Hb Sen lugar de Hb A, lo que con-
duce a que los eritrocitos cambien su forma de disco bicdnca-
vo por lade hoz o medialuna. Con ello, larigidez y lafragili-
dad de los hematies se ven aumentadas. L os eritrocitos son re-
tirados de la circulacion y destruidos répidamente, lo que con-
tribuye en gran manera alaintensa anemia hemolitica que pre-
sentan los pacientes.

Los enfermos son homocigotos paralaHb S, y suelen te-
ner un 2-4% de Hb A,, un 2-20% de Hb F y €l resto de Hb S,

El diagnostico se basa, aparte de los datos anal iticos que apo-
yan laexistenciade unaanemiahemaliticagrave, smilar al res-
to de las anemias del mismo grupo, la prueba de confirmacidn
diagnosticaseredliza por e andlisis delahemoglobina. Laelec-
troforesis a pH alcalino pone de manifiesto una movilidad ca-
racteristicadelaHb S, pero con propiedades €l ectrof oréticas se-
mejantes a otras hemoglobinas, por |o tanto se necesitan otras
pruebas de confirmacion diagnostica: Electroforesis con agar
gel apH é&cido, una preparacion de los hematies para demostrar
el fendmeno de lafalciformacion cuando las céulas son deso-
xigenadas, 0 una prueba de solubilidad de la hemoglobina.

El diagndstico precoz es esencial, sobre todo ahora que la
profilaxis con penicilinaoral dosvecesal diainiciadaalos4-5
mesesy manteniéndola a menos hasta los 6 afios de edad ha de-
mostrado que reduce la mortalidad por infecciones. Esimpor-
tante lainformacidon y educacion que debe recibir lafamilia
sobre el manejo del nifio, asi como asesoramiento genéticoy dis-
ponibilidad de diagndstico prenatal®.

Se debe hacer diagnéstico diferencia con todos los demés
tipos de anemia hemoalitica, recordando especia mente el déficit
de glucosa-6-fosfato-deshidrogenasa, también frecuente en la
raza negra. En esta entidad las crisis suelen seguir aingesta de
farmacos oxidantes o de ciertas legumbres (favismo), pero tam-
bién ainfecciones.

Un buen interrogatorio sobre antecedentes familiares nos
orientara en gran medida, pues muchas de |as anemias hemoli-
ticas (todas las intracorpuscul ares salvo la hemoglobinuria pa-
roxistica nocturna) tienen un componente hereditario. Asi su-
cedié con esta nifia, puesto que unatia paterna padecia la en-
fermedad.

Otros diagndsticos diferenciales son lafiebre reuméticay la
artritis reumatoi dea aguda, dado que la drepanocitosis se pre-
senta con gran variedad de signosy sintomas, como son soplos
cardiacos o artralgias. Llamalaatencion que alaedad de 5 afios
la enfermedad no estuviese alin diagnosticada, pues suele ma
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nifestarse hacia el final del primer afio de vida®4.

Aungue en Espafia la drepanocitosis es poco frecuente, el
flujo deinmigrantes procedentes de Africay Américaincrementa
la posibilidad de encontrar durante nuestra préctica este tipo
de enfermedad®. Por €llo, en todo paciente de raza negraen que
se observe una anemia hemolitica se debe pensar en unaanemia
de célulasfalciformes, masaln s procede de unazonadondela
malaria sea endémica. Esto se debe a que el gen drepanocitico
confiere cierto grado deresistenciaa paludismo falciparum. Se
comprobd que la Republica Dominicana es zona endémica de
esta infeccion®.

El tratamiento se dirige a evitar las complicaciones graves
que presenta esta enfermedad, tanto infecciosas como vasoo-
clusivas. Esimportante que cumplan las inmunizaciones habi-
tuales, asi como la.administracién de la vacuna antineumocaci-
caapartir de los dos afios.

El &cido fdlico, Img/dia, ayudaa mantener una produccion
conveniente de eritrocitos.

L os episodios dolorosos pueden ser tratados con acetami-
nofén oral solo o con codeina, antiinflamatorios, ingesta eleva
dade liquidos, e intentando disminuir €l uso de anal gésicos nar-
coticos.

En los enfermos con dolor crénico incapacitante, ictus, y
otras complicaciones graves las transfusiones de hematies su-
ponen un aspecto del tratamiento. Estos pacientes necesitan vi-
gilancia, por depositos de hierro.

El trasplante de médula dsea tiene aplicaciones limites por
SuS riesgos.

Si bien no se conoce €l estado en que se encontraba la pa-
ciente antes de acudir ala consulta por su escarlating, parece |6-
gico pensar que ésta precipitd un aumento delahemdlisis existen-
te por laenfermedad de base.

Se concluye, por tanto, que probablemente la escarlatinadio
lugar a unacrisis hemolitica, manifestacion que llevé al diag-
ndstico de la anemia drepanocitica.
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