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RESUMEN:

La anemia drepanocitica o hemoglobina S constituye una enfermedad genética producida por la mutacién del gen HBB (11p15.4)
del cromosoma 11. Paciente masculino afrodescendiente con una edad de 19 afios que presenta fiebre de 38°C a 39°C, asociado
con tos, expectoracién verdosa y malestar general de tres dias de evolucién. Se diagnosticé neumontia bacteriana extrahospitalaria y
anemia indefinida. Los estudios radiolégicos mostraron cardiomegalia. La ecografia de abdomen reflejé higado de tamafo normal,
disminucidn de la ecogenicidad y ecoestructura granular fina en ambos rifiones, prominencia de las paredes de los vasos portales,
compresién del seno renal con mala diferenciacién seno parénquima, bazo que no se visualiza y pancreas de caracteristicas normales.
Asi, se necesitd corroborar el posible padecimiento de Sicklemia, siendo confirmada. La antibioticoterapia y la administracién de
hierro parenteral posibilité la mejoria y el alta; aunque, las afectaciones en los érganos blanco ya habian provocado el deterioro

general del estado de salud del paciente.

PALABRAS CLAVE: anemia hemolitica, neumonta, electroforesis de las proteinas sanguineas, infarto del bazo.

ABSTRACT:

Sickle cell anemia or hemoglobin S is a genetic disease caused by the mutation of the HBB gene (11p15.4) on chromosome
11. A case of a 19-year-old Afro-descendant male patient with a fever of 38 to 39°C is, associated with cough, expectoration
greenish color, and general malaise of three days of evolution is presented. He was diagnosed with community-acquired bacterial
pneumoniaand indefinite anemia. Radiological studies showed cardiomegaly. Abdominal ultrasound revealed a normal-sized liver,
decreased echogenicity and fine granular echostructure in both kidneys, prominence of the walls of the portal vessels, compression
of the renal sinus with poor sinus-parenchyma differentiation, spleen not visible, and pancreas of standard characteristic. Thus,
it was necessary to corroborate the possible condition of Sicklemia, being confirmed. Antibiotic therapy and parenteral iron
administration improved and made discharge possible; however, the affectations in the target organs had already caused the general
deterioration of the patient's state of health.

KEYWORDS: Anemia Hemolytic, Pneumonia, Blood Protein Electrophoresis, Splenic Infarction.

INTRODUCCION

La anemia drepanocitica (AS) o hemoglobina S constituye una enfermedad genética producida por la
mutacién del gen HBB (11p15.4) del cromosoma 11. Su origen estd dado por la sustitucién de un aminoacido
(el dcido glutdmico) por otro (la valina) en la sexta posicién de la cadena de globina 83; ast, disminuye la unién
con el oxigeno haciendo que el eritrocito se atrofie y deforme, adquiriendo apariencia de hoz que entorpece
la circulacién sanguinea y provocan microinfartos, hemélisis y anemia.!! »?)

Laanemia en las células falciformes afecta principalmente a individuos afrodescendientes. Mundialmente,
se calcula que un 7% de la poblacién es portador AS y alrededor de 400000 nifios nacen con esa enfermedad
cada afo.

Las estadisticas muestran que aproximadamente un 16% de los 1041559 afrodescendientes ecuatorianos

residen mayoritariamente en las provincias de Guayas, Esmeraldas, Carchi, Imbabura y Napo, sufrirfa de

drepanocitosis.<5)
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Esta patologia es de dificil diagndstico debido a la ausencia de un cuadro clinico patognoménico y los
resultados de los exdmenes de laboratorios de rutina no son especificos, siendo la realizacién de estudios
genéticos la tnica via para detectar la presencia del gen mutados; al respecto, la electroforesis de hemoglobina
serfa la mejor opcién.(6’7’8)

Los principales sintomas son: anemia crénica, dolor de elevada intensidad, infecciones bacterianas
(neumonfas, meningitis, osteomielitis, bacteriemia), priapismo y tllceras maleolares. Su padecimiento tiene

un alto riesgo de muerte y de ocurrencia de accidente vascular encefélico (AVE) a edad temprana, en

dependencia de la intensidad de la hemoslis intravascular y de la incidencia de otras complicaciones.1

El tratamiento se dirige hacia las manifestaciones clinicas y las complicaciones, como son: hidratacién
intravenosa, analgésicos y opidceos para el control del dolor, antibiéticos en caso de infecciones bacterianas

asociadas, transfusiones sanguineas ante anemias muy severas, entre otras.!112)

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente masculino afrodescendiente de ocupacién estudiante, cuya edad era de 19 anos,
que acude al servicio de emergencia de un centro de salud del primer nivel de atencién por presentar fiebre
de 38°C a 39°C asociado con tos, expectoracién verdosa y malestar general de tres dias de evolucion.

Este refirié antecedentes patoldgicos personales de anemia crénica y ninguno de orden familiar; aunque,
llama la atencién que no constaron antecedentes quirtrgicos, alergia a medicamentos, transfusiones,
traumatismos y hébitos téxicos.

La anamnesis reveld la presencia de tos humeda con expectoracion verdosa abundante de 3 dias de
evolucidn, a lo que se agregé la existencia de falta de aire en el dia previo al ingreso. También menciond tres
meses padeciendo cefalea generalizada de forma esporadica, astenia y anorexia que se intensificé desde 15
dias antes.

Al examen fisico se detecté mucosas humedas e hipocoloreadas, tejido celular subcutaneo no infiltrado ni
deshidratado y paniculo adiposo disminuido.

Su indice de masa corporal era de 17 kg/m..

Aparato respiratorio: submatidez y vibraciones vocales aumentadas con murmullo vesicular disminuido
en tercio medio de hemitérax izquierdo, estertores crepitantes a ese nivel y una frecuencia de 22 respiraciones
por minutos.

Aparato cardiovascular: ruidos cardiacos taquicrdicos, no se auscultaron soplos; frecuencia cardiaca de
102 latidos por minutos y tensién arterial de 110/60 mm/hg.

Abdomen: excavado, depresible, no doloroso a la palpacién, no visceromegalia, ruidos hidroaéreos
presentes.

Sistema nervioso central: vigil, orientado en tiempo, espacio y persona, sin signos meningeos ni de
focalizacién neurolégica.

Atendiendo a los elementos reportados por la anamnesis y a los datos obtenidos en el examen fisico se
establecid la presencia de:

- Sindrome de condensacién inflamatoria pulmonar.

- Sindrome anémico.

- Sindrome de malnutricién proteico-energética.

El diagnéstico nosolégico presuntivo inicial fue:

- Neumonia bacteriana extrahospitalaria.

- Anemia crénica de etiologfa no definida.

- Malnutricién por defecto.

Los resultados de los exdmenes complementarios de laboratorio clinico y especiales reflejaron:

- Férmula leucocitaria: leucos 18

- Polimorfonucleares: 080

- Linfocitos: 020
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- Hemoglobina: 9,5 g/dl

- Hto: 29,7

- Volumen corpuscular medio (VCM): 78

- Concentracion media hemoglébica (MCH): 24

- Concentracion corpuscular hemoglébica media (MCHC): 29,5

- Didmetro globular medio (RDW): 13,3

- Recuento de glébulos rojos: 3,34

- Hierro sérico: 50 mcg/dl (bajo)

- Capacidad total de fijacién del hierro (CTFH): 211 meg/dl

- Saturacién de transferrina: 15%

- Creatinina: 1,1 mg/dl

- Urea: 32 mg/dl

.BUN: 15 mg/dl

- Dimero D: 0,1 ng/dl

- ALT: 30 mg/dl

- AST: 24 mg/dl

-GGT: 20 mg/dl

- VDRL:0,10 (no reactivo)

-HIV 1+2: 0,23 IC (normal)

- TSH:1,53 mg/dl

El estudio imagenolégico mediante radiografia de térax postero anterior inicial mostré la existencia de
una imagen heterogénea de aspecto inflamatorio con proyeccion al tercio medio del hemitérax izquierdo:
cardiomegalia (figura 1).

Figura 1. Radiografia de térax en vista postero anterior

Fuente: historia clinica del paciente.

La imagen de la tomografia axial computarizada simple de térax (TAC) confirmd la presencia de un
condensado en tercio medio izquierdo del térax y el aumento del drea cardiaca a expensas del ventriculo
izquierdo (figura 2).

Figura 2. TAC simple de térax
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Fuente: historia clinica del paciente.

El informe de la ecogratia de abdomen reflejé higado de tamafio normal, disminucién de la ecogenicidad
y ecoestructura granular fina en ambos riflones, prominencia de las paredes de los vasos portales, compresion
del seno renal con mala diferenciacion seno parénquima, bazo que no se visualizay pancreas de caracteristicas
normales. Asi, la correlacién de hallazgos clinicos y ecograficos confirma hepatopatia e insuficiencia renal
bilateral y la necesidad de corroborar el posible padecimiento de Sicklemia (figura 3).

Figura 3. Ecografia de abdomen
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Fuente: historia clinica del paciente

El paciente recibi6 antibioticoterapia mediante ceftriaxona 1 gramo y claritromicina 500 mg por via
intravenosa cada 12 horas por 10 dias; ademds, se le administré hierro parenteral 100 mg tres veces por
semana, evolucionando de forma satisfactoria desde el punto de vista clinico, humoral e imagenoldgico (figura
4).

Figura 4. Radiografia de térax vista postero anterior de evolucién del paciente
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Fuente: historia clinica del paciente.

Una vez mejorado el cuadro neumonico y la alta sospecha de que este paciente podria ser portador de una
anemia hemolitica del tipo de la drepanocitemia, se le realizé el estudio de la electroforesis de hemoglobina
el cual resulté ser positivo para hemoglobina S (figura 5).

Figura 5. Electroforesis de hemoglobina

Fuente: historia clinica del paciente.

La afectacién de la capacidad total de fijacién del hierro y la saturacion de transferrina se trat6 con la
administracién de hierro parenteral, mejorando las cifras de hemoglobina hasta 11,9 g/dl al final de su estadia
hospitalaria.

Al décimo quinto dia después del ingreso, el paciente fue dado de alta hospitalaria por la mejoria clinica
notable, instruyéndosele acerca de la enfermedad hematoldgica y los cuidados paliativos que deberia seguir.

DISCUSION

Ladrepanocitemia es la forma de anemia hemolitica mas extendida en el mundo, la que tiene repercusiones
importantes en el estado de salud de las personas que la padecen. La calidad de los servicios de atencién de
salud incide en la deteccidn temprana; preferiblemente, desde la etapa preconcepcional con los oportunos

consejos genéticos y la disposicién de cuidados necesarios para esta enfermedad.?)

Esta patologia produce dos formas de afectacién en el aparato respiratorio: infarto pulmonar y neumonias
bacterianas, debido al comprometimiento del flujo sanguineo hacia las estructuras del pulmén. En este caso,
se present6 en forma de neumonfa, descartando la presencia de infarto pulmonar segtin las manifestaciones
clinicas y la negatividad de presencia de Dimero D415
La correlacién entre los reportes imagenoldgicos sobre higado y rinones con los resultados humorales,

ademas de la presencia de concomitancia con otros tipos de anemias en un mismo paciente resulta un
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elemento que coincide con lo descrito diferentes fuentes.'® Tal y como se recomienda en la literatura, la
valoracién de los hallazgos clinicos e imagenoldgicos durante el diagndstico y el manejo de la entidad se realizéd
de forma multidisciplinaria, permitiendo una mayor efectividad en la recuperacién y mejor orientacién al
paciente y su familia acerca de las caracteristicas de esta enfermedad y su capacidad de transmisién genética
alos descendientes.!!”)

En este caso, la falta de atencién de la patologia generé complicaciones de largo plazo: dolor crénico,
problemas cardiacos y pulmonares, pudiendo haberse presentado otras mencionadas por algunos autores:
(18)

Asi como lo observado en este paciente, resulta frecuente que la enfermedad en cuestion se manifieste

alteraciones neurolégicas, hipertension arterial e insuficiencia renal, tlceras crénicas y problemas visuales.

de forma asintomdtica durante un tiempo prolongado, pero al presentarse crisis dolorosas y complicaciones
asociadas se requerird de ingreso hospitalario urgente.(w)

CONCLUSIONES

En el caso que se presenta, el paciente se mantuvo asintomatico por mucho tiempo sin recibir la atencién
médica adecuada para su padecimiento de anemia drepanocitica. Al presentarse la complicacién pulmonar
se realiz¢ el hallazgo de la enfermedad de base. El tratamiento de la neumonia detectada posibilité su mejoria
y que fuera dado de alta, pero las afectaciones halladas en diferentes érganos blanco generaron un deterioro
del estado de salud en general.

Conflictos de intereses: no se presentan.

Declaracién de contribucidn: el autor desarroll6 todo el proceso investigativo.
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