
Introducción
La drepanocitosis se caracteriza por la presencia de hemo-

globina S (Hb S) en la cual, la valina sustituye al ácido glutá-
mico en posición 6 de la cadena beta. Eso condiciona la capa-
cidad de polimerización de la hemoglobina anormal en condi-
ciones de desoxigenación, provocando hemólisis severa y la po-
sibilidad de oclusión vascular.

La expansión de esa mutación genética se ha relacionado con
el paludismo por Plasmodium falciparum ya que la Hb S con-
fiere una protección parcial frente al mismo al limitar la para-
sitemia(1). Ello tiene un efecto beneficioso en individuos porta-
dores (Hb AS), pero en homocigotos, una baja parasitación por
P. falciparum puede, sin embargo, acentuar la hemólisis e in-
crementar los cuadros de vasooclusión(1).

Presentamos el caso de un niño con drepanocitosis homoci-
gota (Hb SS) en el que hubo un claro empeoramiento de su en-
fermedad, relacionado con una parasitación por P. falciparum.

Observación clínica
Se trata de un varón de raza negra de 8 años de edad, naci-

do en España de padres de origen ecuato-guineano residentes en
nuestro país desde hacía 15 años. El niño no manifestó proble-
ma alguno hasta la edad de 10 meses, cuando fue diagnosticado
de forma casual de drepanocitosis homocigota (Hb SS) a partir
de un hemograma realizado por un traumatismo craneoencefá-
lico. Se hizo entonces un estudio familiar que confirmó el es-
tado de portador (Hb AS) de ambos padres y del hermano 3 años
mayor. El paciente inició profilaxis diaria con penicilina y poste-
riormente se le inmunizó frente al neumococo y Haemophilus
influenzae.

A los 11 meses presentó una infección urinaria por Proteus
mirabilis, ingresó por una neumonía bilateral a los 15 meses (sin
aislamientos bacteriológicos), tuvo una dactilitis leve tratada am-
bulatoriamente a los 23 meses y un mes después ingresó por la-
ringotraqueobronquitis. Estuvo asintomático durante dos años.

En una revisión ambulatoria en septiembre del 91, a los 4 años
de edad, se objetivó a la exploración una marcada palidez de mu-

cosas, acompañada de taquicardia y soplo sistólico eyectivo, una
hepatomegalia de 2 cm y una esplenomegalia dura de 9-10 cm.
En ese momento nuestro paciente sólo refería epistaxis ocasio-
nales, estando por lo demás asintomático y manteniendo una
actividad física aparentemente normal. El paciente y su familia
había viajado a Guinea Ecuatorial de vacaciones 10 meses antes,
y todos realizaron profilaxis frente al paludismo con difosfato de
cloroquina, 5 mg/kg/semana, comenzando una semana antes y
acabando 4 semanas después del regreso. A los 2-3 meses de su
vuelta, la madre y el hermano habían padecido paludismo por
Plasmodium ovale. La analítica mostró una anemia severa, que
progresivamente se fue haciendo microcítica (Tabla I). Ante el
componente ferropénico de la misma, se instauró tratamiento con
sulfato ferroso oral. A las dos semanas del mismo, acude a las
Urgencias por presentar dolor de tobillos y tumefacción y dolor
del tercer dedo de la mano derecha, sin fiebre. La anemia había
mejorado (Tabla I) y tras 18 horas de hidratación i.v. y analgesia,
fue enviado a su domicilio. Acude 5 días después por tumefac-
ción y dolor intenso de ambos miembros superiores, más severo
en el lado derecho, persistiendo la afectación del tercer dedo. Las
radiografías óseas eran normales inicialmente aunque mostraron
cambios 2-3 semanas después (Fig. 1). Estuvo ingresado 5 días
con hidratación, antibióticos y analgesia i.v. y posteriormente oral,
mejorando clínicamente. Sin embargo, sigue manteniendo dolo-
res erráticos en miembros superiores y 8 días después, vuelve a
reingresar por un síndrome torácico agudo de carácter severo, con
infiltrados pulmonares bilaterales (Fig. 2) precisando una trans-
fusión sanguínea, y que se acompañó de dactilitis de varios de-
dos de ambas manos, permaneciendo hospitalizado durante 15
días. La esplenomegalia era de 10-12 cm. Al alta, sigue mante-
niendo dolores erráticos en extremidades. Dado el brusco em-
peoramiento clínico, la llamativa esplenomegalia, la acentuación
de su hemólisis, la hipergammaglobulinemia (Tabla I) y el ante-
cedente de su estancia en Guinea Ecuatorial, se investigó la po-
sibilidad de paludismo, encontrándose una parasitación de he-
matíes por P. falciparum inferior al 0,5%, presumiblemente re-
sistente a la cloroquina, por lo que recibe una dosis de mefloqui-
na oral (25 mg/kg) el 11 de diciembre. A la semana del trata-
miento, vuelve a reingresar por un síndrome torácico agudo con
infiltrado en língula, pero de carácter mucho más leve, por el que
estuvo 7 días. La esplenomegalia había descendido a 3 cm.
Posteriormente, el cuadro hemolítico mejoró (Tabla I), cedieron
sus dolores óseos y desapareció la esplenomegalia a los 3-4 me-
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ses.
Durante los 4 años siguientes ha sido ingresado en 3 oca-

siones más: por una crisis vasooclusiva del pie derecho en fe-
brero del 92, un síndrome torácico agudo con infiltrados pul-
monares bilaterales en abril del 92 y una crisis aplásica por par-
vovirus en junio del 94. Entre dichos episodios ha estado bási-
camente asintomático, presentando de forma ocasional dolores
lumbares de horas de evolución que no le han impedido realizar
una actividad física normal. Las pruebas de función respiratoria
muestran un ligero patrón restrictivo.

Discusión
La mutación que dió origen a la Hb S surgió de forma in-

dependiente en 4 lugares diferentes de Africa, dando lugar a los
diferentes haplotipos genéticos y se expandió gracias al efecto
parcialmente protector que tiene esta hemoglobina frente a la
malaria por P. falciparum(1). Así, en Africa y en otros lugares
donde existe endemia de paludismo por P. falciparum con una
mortalidad importante, sobreviven mejor los portadores de Hb

S (Hb AS) que los individuos normales (Hb AA), seleccionán-
dose, por tanto, los individuos con dicha mutación(2). Eso expli-
ca que el número de portadores sea mucho mayor en Africa, al-
rededor del 30% en algunas zonas(3) frente al 8% de la población
negra americana(4).

Existe la creencia común, aunque errónea, de que esa pro-
tección es completa. Parece ser que en países donde existe en-
demia de P. falciparum la incidencia de parasitación es igual en
personas sanas con Hb AA que en aquéllas con Hb S (tanto AS
como SS) variando sólo la severidad(5). El efecto protector se de-
be a la limitación en la parasitemia y se han implicado varios
mecanismos: se ha sugerido que la Hb S se metaboliza mal por
el parásito o se producen derivados tóxicos para su metabolis-
mo, que las células parasitadas “falciforman” más fácilmente y
son eliminadas de la circulación por el bazo, que la pérdida de
potasio durante el proceso de “falciformación” produce un am-
biente adverso para el parásito y que la rigidez de la membra-
na inhibe la invasión del parásito(2,4-6). Además, los hematíes con
Hb S tienen una menor capacidad de formar rosetas al unirse a
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Tabla I

Fecha 26.9.91 10.10.91 26.10.91 4.11.91 28.11.91 9.11.92
Situación clínica: Asintomático Asintomático Comienzo Ingresa por S.T.A. Dolores óseos Asintomático

Incicia tto. con crisis vasooclus. severo erráticos
Fe oral M.S.D.

Bazo: 9 cm Bazo: 10cm Bazo: 10cm Bazo: 12cm Bazo: 11cm No bazo

Hemograma:
Leucocitos /mm3(*) 18.893 18.263 16.100 18.161 15.701 16.040
Hb (g/dl) 5,0 5,3 7,3 7,2 6,5 (**) 8,1
Hcto. (%) 17,9 17,9 24,4 23,2 28,0 27,1
HCM (pg) 20,3 19,9 23,9 27,9 30.0 22,3
CHCM (g/dl) 27,8 24,8 29,9 31,0 28,0 29,8
VCM (fl) 73,2 66,8 79,9 89,9 93,5 74,8
ADE (%) 39 37 36,7 40,7 28,7 25,5
Retics.(%) 27 17 - - 27 8
Eritrobl. (/100 leuc.) 12 14 6 74 52 2

Hb F (%) 0,5

Bioquímica:
Bilirr. T. (mg/dl) 2,3 0,6 0,5 2,19 2,4
GOT/GPT (UI/L) 51/14 59/9 35/16 59/10 51/23
LDH (UI/L) 1.670 - 1.640 - 1.209
Pt. T (g/dl) 8,3 - 6,3 7,7 7,12
Alb (g/dl) 4,0 - 2,64 3,3 4,3
Fe (µg/dl) - 44 - 43 71
Ferritina (ng/ml) - 25,1 - 187 56
Ig G - - - 3.306 2.110
Ig M - - - 260 113
Ig A (mg/dl) - - - 215 169
Haptoglob (mg/dl) - 10 - - 23,2

M.S.D.: miembro superior derecho; S.T.A.: síndrome torácico agudo. *Leucocitos corregidos, descontando los eritroblastos. 
**Trasfundido el día 8.11.91



los hematíes parasitados, que parece ser un mecanismo impor-
tante en la patogenia de la malaria cerebral(7). Eso no quiere
decir que no se hayan descrito casos de paludismo por P. falci-
parum graves y formas cerebrales en personas con Hb SS y AS,
pero la incidencia es mucho menor que en aquéllos con Hb AA,
siendo en los portadores más frecuente la parasitemia asinto-
mática(8). En pacientes con drepanocitosis, sin embargo, una ba-
ja parasitación puede acentuar la hemólisis e incrementar los
cuadros de vasooclusión(1,3,5), siendo la parasitación por P. fal-
ciparum en Africa, la principal causa de morbimortalidad en pa-
cientes con anemia falciforme(3). Por ello, es práctica común
en el trópico hacer profilaxis de por vida con cloroquina a los
homocigotos (Hb SS). Esto fue lo que ocurrió en nuestro pa-
ciente. A pesar de tener una parasitemia muy baja, presentó múl-
tiples episodios de vasooclusión y un síndrome torácico agudo
severo, no llegando nunca a estar asintomático salvo después de
tratado su paludismo. Es interesante el hecho de que este pro-
blema sólo se pusiera de manifiesto al corregirse la anemia fe-
rropénica tras el tratamiento con hierro, posiblemente al aumentar
la concentración eritrocitaria de la hemoglobina (CHCM), lo que
favorecería la polimerización de la Hb S(9). De hecho, se ha pro-
puesto incluso el intentar provocar una ferropenia como forma

de tratamiento(9,10).
La esplenomegalia, frecuente en la anemia falciforme, es

moderada y transitoria. Aparece en los primeros años, aunque
es funcionalmente incompetente ya a los 3-4 meses de edad, y
existe el riesgo de producirse una anemia severa por secuestro
esplénico agudo o un hiperesplenismo crónico, en los primeros
5 años(4,11,12). Posteriormente, el bazo se fibrosa y atrofia debido
a los múltiples infartos y desaparece el riesgo de secuestro, muy
raro a partir de los 10 años(11). La persistencia de esplenomega-
lia se ha relacionado con la coexistencia de α-talasemia y altos
niveles de Hb F(12,13). Sin embargo, en enfermos africanos don-
de este hallazgo es más frecuente que en los americanos, está es-
trechamente relacionado con la parasitación por P. falciparum,
existiendo una correlación directa entre el tamaño del bazo y
el título de anticuerpos Ig G frente al parásito(14). En nuestro pa-
ciente, llamó la atención desde el primer momento la llamativa
esplenomegalia, inicialmente achacada a un secuestro crónico
al acompañarse de una anemia marcada, con incremento de la
reticulocitosis y ser tan bien tolerada. Sólo cuando se hizo más
patente la ferropenia concomitante (Tabla I) y tras la rápida me-
joría de su anemia por el tratamiento con hierro oral, la persis-
tencia de esa gran esplenomegalia no tenía justificación aparente
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Figura 1. Crisis vasooclusiva de miembro superior derecho. A) Aumento de
densidad ósea del 3er dedo de mano derecha. B) Periostitis de húmero derecho.

Figura 2. Síndrome torácico agudo. A) Radiografía de tórax al ingreso.
B) Idem a las 48 horas (portátil).
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hasta que se confirmó su paludismo y de hecho desapareció tras
el tratamiento del mismo, mejorando también los datos de he-
mólisis y la hipergammaglobulinemia. La ferropenia se achacó
a las epistaxis y a las probables pérdidas urinarias de hierro
por la hemolisis intravascular(10), acentuada por su paludismo,
aunque no se comprobó.

En España estamos viendo con más frecuencia pacientes con
drepanocitosis, por la creciente inmigración, tanto de origen afri-
cano, como centroamericano, aunque hay que tener también pre-
sentes los casos descritos en blancos españoles(15,16). Debemos,
pues, irnos familiarizando con este problema. Ante cualquier pa-
ciente con drepanocitosis en el que exista un recrudecimiento de
su enfermedad, hay que descartar la parasitación por P. falcipa-
rum si se ha viajado a un país endémico.
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