REVISTA MEDICA DE COSTA RICA LIII {487} 135-136, 1586

CRISIS FALCEMICA

M. A, Martinez Aguifar™

INTRODUCCION:

A la Clinica de Diagndstico del Hospital de Nifios
Dr. Robert Reid Cabral de Santo Domingo, R.D. llegd
referida una nifia para evaluacién y diagndstico.

HISTORIA CLINICA

Pre-escolar, femenina de 4 afios y 8 meses de edad,
natural de Santo Dontingo. Inicia su padecimiento dos
meses antes de su ingreso con dolor espontinec en
brazos y piernas; luego se generalizan a todo el organis-
mo, exacerbindose con los movimientos. Producto de
parto eutdcico, atendido por médico con peso al nacer
de 5 lbs. 8 oz. Historia familiar sin importancia. La
revisidn por sistemas muestra datos de significacion en el
aparato locomotor, manifestado por (esiones ostectiti-
¢as, dolores dseos generalizados, edema y tumefaccion.

EXAMEN FISICO:

Nifa con moderado déficit pondo estaturgf, pdlida,
apdtica, con peso de 25 tbrs, talla 89 cms. perimetro
cefilica, 46 ¢ms {todo por debajo del tercer percentit).
Cabeza: region posterior méds ancha de |a anterior. Pabe-
lfones auricwlares pequedfios; puente nasal, deprimido.
Térax: corazén y puimones dificiles de auscuttar por
preseniar escayofa de tronco. Extremidades: manos y
pies pequefios, ¢icatriz de fesidn antiguz en 1/3 inferior
de fa pierna izquierda.

EXAMENES DE LABORATORIO:

Hb. 7 gms. Hcto. 28 Leucocitos 16200 por mm?. N
34, £ 38, B 8. Extendido periférico: células de
TARGET, anisocitosis marcada & hipocromfa. V.ES.,
Pruebas metabdlicas en orina. Ca P. coprolégico v
P.P.D:. negativos. |.G.A. 196 mmO9/{¢ [.G.M. 148 mm9/o
I.G.F, 2032, Electroforesis de Hb. Hb S 1000/0

Cuerpo de Howel Jolly: ocasionales.

RADIOLCGIA:

Presencia de lesiones Gseas que sefialan el haber
existido un procesc osteol(tico generalizado incluyendo
las vértebras dorsales con aplanamiento v cifosis conse.
cutivas (septiembre 19/8/23). Evolucién muy favorable.

% Médico Visitante en el Hospital Robert Reid Cabral Sto.
Domingo. Rep. Daminicana.

Continda el proceso de regeneracion de tejidos Gseos y
de moldeamiento de lesiones previamente descritas a
nivel de los huesos, No se han producido nuevas lesiones
vertebrales. (julio 1983}, No han producido cambios de
significacion con respecto al estudio anterior {7 Nav,
1983). En ef Japso de 14 meses, la paciente ha experi-
mentado significativa mejoria de sus lesiones dseas, a
exepcién de las lesiones vertebrales, por lo cual esid
siendo tratada en un centro especializado de la Capital,
Ha experimentado aumento de peso y talla, pero adn
persisten por debajo del tercer percentil.

COMENTARIO:

La anemia drepanocitica, ¢onocida también como
falcemia, drepdnocitos, anemia de células falciformes,
etc., es una entidad bien estudiada que en ocasiones
presenta manifestaciones clinicas disimiles, que flaman
poderosamente la atencidn. Es de todos conocido que
estd determinada por la presencia de Hb, 5. variante de la
mutante de ta cadena beta, que hace disminuir la solubi-
lidad sangufnea cuando se encuentra en bajas concenira-
ciones de oxigeno, se precipitan dentro de! eritrocito v
lo deforma, dindole la forma caracteristica de hoz, semi
luna o banano. Los pacientes con anemia drepanocitea
experimentan episodios [lamades "CRISIS", Las mds
frecuentes de estas son dolorosas y resultan de la oclu-
sibn de pequedos vasos sanguineos con jsquemia distan e
infarto. Pueden precipitarse por infecciones o bien de-
sarrollarse espontineamente en cualquicra o en muchas
partes del organismo simulianeamente. La tumefaccion
simétrica de manos y pies, da lugar al sindrome conocido
de “mano-pie”, producido por infartos en los huesos
pequefios de las extremidades. Esta podria ser una ma-
nifestacién inicial del sindrome, en el lactante, ya que
suele parecer en los dos primeros afics de la vida. En
estos niflos se observa upa destruccion dsea con reaccidn
peridstica. En pacientes de mayor edad, las grandes arti-
culaciones y los tefidos circundantes pueden hacerse
doleroso e hincharse. Los nifios con falcemia se hallan
predispuestos a padecer de osteombitis salmonelosica, o
cual se atribuye 2 disminucidn de [a resistencia de! tracto
gastro-intestinal para la invasion de agentes patdgenos.
Las lecciones Gseas son probablemente una consecuencia
de la trombosis de los vasos circundantes de las zonas
afectadas, que se cree es debido al fendmeno de ia
falcernia. La deformacién de la cabeza v del cuelo
femoral provoca un cuadro anatomopatolégico y ¢ifnico
semejante al Legg-Perthes. La necresis aséptica de la
pifisis del fémur y con menor frecuencia del himero, se
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presenta de modo especial en los nifios mayores y en los
adultos afectos de fa forma homocigdtica de fa enfer-
medad. En los pacientes adultos es comin la existencia
de un habito lineal con estrechamiento de las caderas y
hombros, estatura disminuida, aumento de la cifosis dor-
sal alta v de la lordosis lumbar, incremento del didmesro
enteroe posterior del térax e hipogonadismo, Muchos de
estos trastornos se manifiestan también en los nifos, si
bien con menor intensidad; a menos que fa enfermedad
se presente de forma grave en la primera época de la
vida. En los nifos se observa a menudo térax en tonel,
abdomen aumentado de tamafio y prominente con extre-
midades muy delgadas. En los jévenes de ambos sexos
sobreviene un notable retraso del crecimiento, demora
en la estimulacién estrogénica, aparicidon tardia de los
caracteres sexuales secundaros e inicio retrasado de [a
menarquia; la fertitidad disminuye y hay un aumento en
la incidencia de abortos y partos prematuros, Por medio
del examen radiologico se conocen las manifestaciones
esqueléticas de este padecimiento. Hay una hipertrofia
de la médula Gsea que conduce a esteoporosis, ensan-
chamiento de los espacios medulares y adelgazamiento
de tas corticales. Las alteraciones se observan a nivel de
crineo, vértebras, huesos largos, manos y pies. Estas
aiteraciones son mds frecuentes en Jos adolescentes y
adultos. La osteoporosis, destruccién y colapso de los
cuerpos vertebrales debilitados, especialmente de las re-
giones lumbar y rotixica baja, causan deformidades por
comprension, tanto en nifos como en adultos.

RESUMEN Y CONCLUSIONES:

Revisada la historia clinica, los exdmenes de labora-
torio y las radiografias que muestran manifestaciones
Oseas generalizadas con restitucién ad-integrum. El buen
estado general de la paciente, la falta de exdmenes espe-
cfficos, asf comao su evolucian sin secuelas Oseas, excepio
vertebrates, nos hacen descartar una T B dsea. Por el
contrario la misma evolucidn anteriormente descrita, au-
nada a una Hb, $ 1009/0, la falta de tratamiento espe-

cifico y la restitucién de los huesos a sus patrones
normales, sin secuelas, nos hacen inclinarnos a una CRI-
SIS FALCEMICA SEVERA.
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