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ANEMIA FALCIFORME:
REPORTE DE 4 CASOS DE MAS DE 30 ANOS
DE EDAD

Maria T. Martinez Lluberes*
Nelson Marién Caolo™*

La anemia falciforme es una enfermedad hereditaria au-
tosémica. Clasificada dentro de las anemias hemoliticas croni-
cas por defecto cualitativo de la hemoglobina, consiste en el
cambio del amino-dcido Ac. glutamico por valina, de la posi-
cion sexta de la cadena BETA de la hemoglobina, nombran-
dose la defectuosa hemoglobina falciforme o S. Esto crea alte-
raciones fisico-quimicas en el eritrocito el cual en condiciones
de desoxigenacion y otras causas en estudio, sufre reorganiza-
cién de sus moléculas, distorsionando la membrana del glébulo
rojo, tornandolo duro y confiriéndole formas bizarras, en hoz,
luna nueva, espina, guineitos, etc. que caracterizan la enfer-
medad.

Tiene predileccion por la raza negra. Su herencia obede-
ce al patron de autosdmica recesiva. Por lo tanto se puede pre-
sentar como: heterozigota, cuando s6lo uno de los padres
aporta el defecto que le es transmitido al hijo, en este caso se
llama RASGO FALCEMICO o PORTADOR y no manifiesta
la enfermedad en condiciones normales; en forma HOMOZI-
GOTA, cuando el hijo recibe un gen defectuoso de cada padre
y las caracteristicas clinicas de la enfermedad se hacen eiden-
tes.

Segln estad(sticas extranjeras, dichos pacientes no llegan
a sobrepasar los 30 afios en su mayorf{a, asfl que fue sorpresa
para nosotros encontrar un grupo de pacientes que sobrepasa-
ban dicha edad, nos interesamos en investigar qué caracter isti-
cas clinicas o de otra indole podriamos encontrar en los mis-
mos, que luego nos servirian para acercarnos en algo sobre el
pronostico y evolucion de nuestros jovenes pacientes.

Segln varias series reportadas de pacientes homozigotos
confirmados electroforéticamente, el tiempo medio de sobre-
vida es de 14.3 afios; 20% mueren en los primeros 2 afios, 33%
luego de los 5 afios y el 50% aproximado dentro de las edades
de Sﬂa 30 afios. Sobrevida luego de la quinta década es rara en
E.U

El resto de pacientes con combinaciones de Hemoglobi-
nopatias (SC, S Talasemia y otras) viven menos que los indi-
viduos normales, pero mas que los homozigotos SS.

Otros trabajos reportan una sobrevivencia mas larga co-
mo en Jamaica, Arabia Saudita con 2.2%que llegaron a la edad
de 69 afios, pero estos casos tenian altos niveles de Hb F2

Varios autores colocan en primer lugar como causa de
mortalidad las infecciones sobreafiadidas: neumonia bacteria-
na, meningitis, gastroenteritis v malaria, recalcando esta ulti-
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ma pues hasta hace poco tiempo se creia que eran resistentes al
plasmodium falciparun pero en diferentes grupos se han encon-
trado asociadas estas dos patologias empeorando el pronéstico
para el paciente. Thompsont cree que este debe ser un criterio
a corregir en la literatura mundial. Encontr6 a la Malaria como
responsable en la precipitacion del 8.2%de las crisis falcemicas
revisadas por ellos.

Se ha comprobado que frecuentemente el falcemico
tiene un déficit inmunoldgico contra los neumococos y las sal-
monelas, gérmenes comunmente causantes de sus infecciones.

Otras causas de muerte importante a considerar son: in-
suficiencia renal, insuficiencia cardiaca, trombosis en tejidos
vitales como el sistema nervioso central (SNC) y shock hipo-
volemico por secuestro.

COMPLICACIONES

Ademas de las mencionadas junto al cuadro clinico te-
nemos:

a) Embolias grasas que producen cuadros de embolismo
pulmonar o periférico después de cruzar los capilares pulmo-
nares y en este Ultimo caso pueden embolizar la piel produ-
sindo petequias o la materia blanca del SNC con infarto hemo-
rragico.

b) Infarto esplénico que incluso puede suceder en el ras-
go(AS) durante vuelos en avidn con cabinas no presurizadas o
prolongado ejercicio muscular.

c) Muerte sibita, en cualquier de los pacientes falcémi-
cos incluso el rasgo, precipitada multiples factores en las cuales
las denominaciones comunes la constituyen la acidosis, la hipo-
volemia y la hipoxia. Otros incluyen el embarazo y algunas in-
fecciones renales.

d) Osteomielitis, mas frecuente debida a Salmonela o Es-
tafilococo, asociada con dolor oseo persistente, necrosis corti-
cal extensa y grandes picos febriles con un diagnostico diferen-
cial dificil.

e) Embarazo y vida fetal, hay diferencia de criterios al
respecto entre los autores, pero todos estdn de acuerdo que el
mas peligroso es el de la sobrevida fetal con una mortalidad
salculada de aproximadamente 50% . La mortalidad materna
1s de un 6%, principalmente en caso de Hb SC.

RELACION DE CASOS Y CUADROS

Se realizd una revision de los expedientes de los pacien-
tes del Departamento de Hematologia Clinica, del Hospital Dr.
Salvador B. Gautier, que fueron internados o asistieron a la
consulta en el periodo comprendido entre febrero de 1977 a
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enero del 1978, este dltimo mes incluido. Comprendieron pa-
cintes referidos desde otros departamentos y vistos por prime-
ra vez, o consulta de los pacientes habituales del servicio.

En la distribucion de las patologfas vistas en ese perfodo,
como es de esperar, le corresponde el mayor porcentaje a
las anemias en general (51.23%) y entre éstas las anemias he-
moliticas quedan en primer lugar con un porcentaje en rela-
cién al total de pacientes de 27.16%. Correspondiéndole el
24.69% de éste a la anemia falciforme. El total de pacientes as-
cendi6 a 162.

Seglin estos datos la anemia falciforme es la patologfa
mas frecuente de dicho departamento y la anemia mas frecuen-
te vista en él mismo.

Hay que considerar varios puntos del por qué de estos
hallazgos; a este departamento le corresponde una poblacién
adulta; antes de pasar a esta dependencia los pacientes son vis-
tos en el departamento de Medicina General, que muchas veces
los tratan y no los refieren. A esto creemos se debe el porcen-
taje mas bajo de las anemias carenciales.

En el caso de la Falcemia, debido a que son pacientes
probleméticos que requieren estudios especializados, son auto-
maticamente referidos al Servicio de Hematologfa.

A continuacion un resumen de los casos:

CASO No.1
NOMBRE: L.H.
EDAD : 51 afios
SEXO : Femenino
RAZA : Negra

EXPEDIENTE: 4596
HOSPITAL : S.B.G.
Santo Domingo

Natural y residente en Santo Domingo, de ocupacion,
quehaceres domésticos. Conoce su enfermedad desde su infan-
cia, cuando fue diagnosticada, al ser hospitalizada por crisis
hemoliticas agudas.

Asiste a este hospital desde la edad de 23 afios, por crisis
dolorosas, 6seas, abdominales, en las grandes articulaciones e
ictericia. Recientemente sus crisis han tenido la siguiente sin-
tomatologia: dolor abdominal difuso, hipocondrio derecho y
espigastralgias. Dolor éseo y muscular. Malestar general. Into-
lerancia a las grasas.

Antecedentes personales: multiples transtusiones desde
nifia. Apéndicectomfa y colecistectom fa.

Historia familiar: 2 hermanos falcémicos, un hijo porta:
dor falcémico.

Examen fisico: Inspeccion,agudamente enferma, con
signos de deshidratacion. Disneica. Pélida e ictérica.

Cabeza: conjuntivas, palidas, escleras ictéricas.

Torax: corazén P.M.I. sexto E.l.l. por fuera de L.M.C.,
S.S. F.M. 2/6

Pulmones: dolor a la percusion en quinto, sexto y septi-
ma costillas izquierdas. Matidez y ausencia del murmullo vesi-
cular en tercio inferior del hemitérax izquierdo.

Abdomen: hepatomegalia 4 cms. bajo R.C.D. dolorosa a
la palpacion.

Extremidades: no edema, no Glceras.
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Laboratorio: Hb 6.4 g. % Bilirrubina
Ht 22% Total 6.0 mg%
G.B. 11,450 Directa 2.8 mg%
Plaq. 1,150,000 mm3 Indirecta 3.2 mg%
Ret. 7.2% Orina densidad 1,010

EKG: bloqueo de rama. Hipertrofia V.I.

Radiografia de térax con cardiomegalia a expensas del V.l. De-
rrame pleural izquierdo con engrosamiento pleural.

Electroforesis Hb: A1 15%

A2 5%

A3 2% -

S 78%
CASO No.2
NOMBRE: C.C. EXPEDIENTE: 8983
EDAD 47 afios HOSPITAL : S.B.G.
SEXO MASCULINO Santo Domingo
RAZA Negra

Natural y residente del Ingenio Consuelo. Ocupacion sol-
dador. Conoce su enfermedad desde la edad de 17 afios, cuan-
do le fue diagnosticada.

Recuerda desde su infancia haber padecido de astenia y
mareos que le privaban de sus juegos infantiles. Ictericia en es-
cleras. Crisis dolorosas al tomar bafios en los rios. Fiebre con
escalofrios, teniendo que pasar periodos en cama por estos
sintomas.

Nunca buscé auxilio médico o fue transfundido, tratan-
dose con remedios caseros.

En fecha de su diagndstico fue que inicio su vida laboral,
siendo traido a este hospital con: dolores oseos e inflamacion
en cara y extremidades. Edema de M.l. Necesitando desde en-
tonces transfusiones sanguineas en nimeros de 3 al afio, e in-
ternamientos repetidos.

Ultimamente sus sintomas mas comunes son: mareos,
astenia, disnea a pequefios esfuerzos, dolores Oseos, articulares
y abdominales. Fiebre baja. Orina coldrica.

Otros antecedentes personales son: apendicectomia, ul-
cera péptica hace 2 afios, cirrosis hepatica.

Antecedentes familiares: padres de raza negra, haitianos,
sanos. 10 hermanos sin la enfermedad. 2 sobrinos muertos en
la infancia por falcemia. 8 hijos sanos, todos deben ser porta-
dores falcemicos.

Examen fisico: cabeza, ascleras ictéricas y conjuntivas
palidas.

Térax: corazén P.M.I. 7 E.LI. en linea A.A. Apex vigo-
roso. Frote pericardico. S.S. 2/6 en F.M. T.A. 150/100 mmHg
Pulmones claros.

Abdomen: hepatomegalia 6 cms. bajo R.C.D. doloroso,
duro, con bordes lisos.

Bilirrubina
Total 6.6 mg.%

Directa 4.8 mg.%

Extremidades: No hay Glceras
Laboratorio: Hb 6.8%

Ht 18%
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G.B. 10,550 Indirecta 1.8 mg.7%0
Plag. 314,000 Orina, densidad 1,008
Ret. 18%

EKG: Hipertrofia V..

Radiografia de torax: hipertrofia cardiaca a expensa de V.1.
Aumento densidad de pleura derecha

Electroforesis Hb: A1 16%

A2 4%

A3 2%

S 78%
CASO No. 3
NOMBRE: MM EXPEDIENTE: 60807
EDAD 47 afios HOSPITAL: S.B.G.
SEXO Masculino Santo Domingo
RAZA Negra

Natural y residente en Santo Domingo. Ocupacion, obre-
ro. Tratado desde hace 5 afios como falcémico. Desde su infan-
cia sufre de: dolores Gseos generalizados. Mialgias. Nunca icté-
rico. Sufria de estos sintomas cada afio, solo fue transfundido
una vez con sintomas semejantes hace 10 afios. Hace 3 afios se
le present6 Ulceras en el maleolo interno derecho que tardé va-
rios meses en cicatrizar. Actualmente se siente con fuerzas, y
en buen estado general. Siempre ha sido de bajo peso. Sin cri-
sis importantes desde hace mas de 6 afios. S6lo dolores dseos
leves en miembros inferiores y adinamia.

Antecedentes patolégicos: infecciones urinarias hace 5
afios que ha recurrido en afios siguientes.

Antecedentes familiares: esposa fallecié, ignora la causa
o si era falcémica. 4 hijos, 1 fallecidé por falcemia, otro sufre
crisis falcémicas, dos portadores.

Examen fisico: inspeccion: delgado, longilineo, en buen
estado general.,

Cabeza: conjuntivas pélidas, no ictéricas. Cuello: no ade-
nopatias.

Térax: corazén P.M.I. en quinto E.lLI. en L.M.C. No so-
plos T.A.: 120/80 mmHg. Pulmones claros. Abdomen: no 6r-
ganomfgalia.

Extremidades: cicatriz por Ulcera antigua inframaleolar
interna derecha.

Laboratorio: Hb 10.99% Bilirrubina
Total 1.8 mg.%
Ht 33% Directa 1.1 mg.%

Indirecta 0.7 mg.%
Orina densidad 1,005

G.B. 7,600/mm3
Plag. 426,000/mm3
Ret. 2.4%

Electroforesis Hb: A1 15.5%
A2 7.3%
A3 2.3%
S 74.9%
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CASO No.a

NOMBRE: R.DELAC. EXPEDIENTE: 89892
EDAD 31 aiios HOSPITAL: S.B.G.
SEXO Masculino Santo Domingo
RAZA: NEGRA

~ Natural y residente en Bonao. Ocupacién, obrero. Diag-

néstico de anemia falciforme a la edad de 18 afios, en este hos-
pital que ingresé con: inflamacion y dolor en ambas articula-
ciones de la rodilla. Ictericia moderada. Presentaba sintomas
desde la edad de 16 afios de ictericia principalmente y crisis de
dolor esporadicas, buscé auxilio médico y le diagnosticaron he-
patitis. Luego de haberle hecho el diagnéstico de anemia falci-
forme ha necesitado transfusiones cada 6 meses. En los Gltimos
4 afios sus crisis han tenido los sintomas siguientes: epigastral-
gias y lumbalgias, disnea a poco esfuerzo, palpitaciones, ma-
reos, artralgias y artritis, ictericia marcada, dolor en hipocon-
drio derecho, fiebre, malestar general, dificultad respiratoria,
dolor torécico, acidez estomacal, rigidez de nuca y coluria.

Con 6 internamientos en ese tiempo y con los diagnos-
ticos de: tromboembolismo pulmonar demostrado por Scan-
ning pulmonar. Neumonias y derrame pleural en 2 ocasiones.
Ulcera péptica demostrada radiogréfica y quirGrgicamente (Gl-
cera duodenal empotrada en péncreas, se le realizd gastrecto-
mia con vagotomia). Colecistitis que fue tratada médicamen-
te. Meningismo. Ultimo chequeo en hematologia. Sintomato-
logia: astenia e ictericia moderada. Antecedentes familiares:
2 hermanos falcémicos, también.

Examen fisico: aparenta menos edad que la real, ictérico
y poco desarrollo corporal.

Cabeza: conjuntivas ictéricas y palidas. Cuello: adeno-
patia cervical moderada.

Térax: corazén P.M.l. en sexto E.l.l. fuera de L.M.C.
S.S. 2/6 en F.M. Pulmones: disminucion del murmullo vesi-
cular en ambas bases. Matidez en tercio inferior de ambos
hemitorax.

Abdomen: Hepatomegalia 3 cms. bajo R.C.D., liso no
doloroso.

Extremidades: no hay ulceras o edema .

Bilirrubina

Laboratorid: Hb 10.7%
Ht 34%
G.B. 11,100/mm3
Plag. 432,000/mm3
Ret. 7.2%

Total 5 mg.%
Directa 1 mg.%
Indirecta 4 mg.%

EKG: hipertrofia V.l.

Radiografia de térax: cardiomegalia global mas del V.1
Engrosamiento de ambas pleuras en bases pulmonares.

Electroforesis de Hb: Al 25%
S 75%
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COMENTARIO

Que de 162 pacientes vistos en nuestro servicio durante
un afio el 24.6% o sea 40 correspondieran anemia falciforme
habia por si solo de la importancia de esta enfermedad en el
pals.

Que de estos 40 encontremos 4 por encima de los 30
afos incluyendo uno por encima de los 50 nos sefialan una vez
mas que las enfermedades varian en su forma de presentarse de
un paciente a otro y en los distintos paises.

Ciertamente parece que la sobrevivencia entre nosotros
es superior a la de los paises desarrollados y serfa interesante
estudiar las causas de esto en una enfermedad como la anemia
falciforme donde tantas cosas estan ain por esclarecer.
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