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Sindrome de Mano - Pie

{Anemia Drepanocitica)

Miguel A. Martinez A.*

La anemia drepanocitica es un padecimien-
to muy frecuente en nuestro medio, no sdlo en
1a raza negra, sino también en otros nicleos de
nuestra poblacién de donde proviene la mayoria
de los casos del pais. Nos ha llamado la atencién
que a pesar del gran nimero de pacientes con
este padecimiento, no hemos visto descrito el
$indrome de Mano-Pie en nuestro medio, porlo
que aprovechamos el ingreso de un paciente a la
sala de Lactantes Dos, para hacer un breve
recordatorio de esta enfermedad.

FISIOPATOLOGIA

Cuando hablamos de las hemoglobinopa-
tias, encontramos gue tienen una historia muy
interesante por involucrar cambios genéricos,
quimicos y trastornos clinicos en varios sistemas
de la economia,

Los cambios que se Mevan a cabo en las
cadenas de amino-dcidos en los polipéptidos de
la Hb, su forma de interferir con el 02, as{ como
las interesantes mutaciones en la molécula de
Hb, son los responsabies de una serie de cambios
clinicos conocidos a través de la fisiopatologia
molecular. En la Anemia Drepanocitica el
aspecto semilunar de los ertrocitos, depende de
una estructura polipeptidica de la Hb, en la cual
Ja valina sustituye al acido glutimico en posicién
sexta del nitrogeno terminal de ]a cadena beta.
El proceso de siclemia se lleva a cabo por la
polimerizacion de la desoxihemoglobina que en
estado reducido se transforma en un tactoide de
forma semilunar de donde los hematies toman la
forma de hoz. Como consecuencia de esto hay
una formacién gelosa alrededor de la cual se
distorsiona la membrana celular y forma una
rigida célula en hoz. El tactoide y la formacién
del gel toman lugar unicamente cuando la Hb se
encuentra como desoxihemoglobina, pudiendo
asi la molécula desdoblarse y formar un
palimero. 8t la configuracion de la molécula de
Bb, se altera por sustitucioén, ¢! desdoblamiento
puede estar bien identificado pero es diferente a
la beta valina. Esta singular sustitucion de
aminoicidos altera profundamente las propieda-
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des de la molécula de Hb. de modo que en
estado de desoxigenacidén es menos soluble y
precipita como consecuencia de reajustes inter-
moleculares con formacién de agrepados cristali-
nos que distorsionan fa célula dandole su forma
falciforme o semilunar caracteristica y cuando
hay cristalizacién dentro de los basos sanguf-
neos, pobre en 02, produce las oclusiones
vasculares, Los drepanocitos pueden encontrarse
en la sangre circulante desde el nacimiento en
baja proporcidn, pero aumentar progresivamente
con la edad del mio. Algunos investigadores han
demostrado un 6°/o drepanocitos al nacimiento,
cifra que a los cuatro y medio meses de edad, es
elevada hasta un 90%jo, La Hb S tambien
aumenta progresivamente perc no hay relacion
entre su elevacién, la caida de Ja Hb F y la
aparicion de los sintomas. En un principio se
pensd que el sindrome era raro en los lactantes y
nifios menores, pero se ha demastrado que
puede presentarse desde los tres meses de edad,
apareciendo Jas manifestaciones de la enferme-
dad durante el primer afio de vida en un 50%o
de los casos.

SINDROME DE MANO-PIE

En los primeros afios de vida el paciente
puede preseniar edema dolor de manos y pies,
acompafiados de elevacion de Ja temperatura,
produciendo lo que se conoce como el
SINDROME DE MANO-PIE, que es debido a
infartos 6seos producidos por una probable
eristrostasis con siclemia que se¢ asienta en las
estructuras oseas de los huesos del metacarpo,
metatarso y falanges proximales, dando lugar a
una dactilitis con %a caracteristica hinchazon de
MANOQOS y PIES, lesiones que pueden ser
bilaterales y de frecuentes recafdas. Las crisis
drepanociticas pueden ser muy variables pudien-
do predominar las manifestaciones cerebrales,
gastricas o bien aparecer simulando una
poliariritis reumatica con dolores dseos que
toinciden con necrosis de osteomielitis por
salmonela. En ocasiones el cuadro se manifiesta
comno debilidad circulatoria con hematuria en las
crisis y con descenso de Hb, en otras pueden
presentar alteraciones que semejan a la ldes,
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HISTORIA CLINICA:

J.R.S. Masc., 11 meses de edad, proc. de
Panama. Ant. Personales, embarazo y parto
normal. Se ignoran otros datos. Ant. Fam. Padre
y madre sanos, resto se ignora. Desarrollo
psicomotor normal para la edad. Alimentacién
materna por un mes, posteriormente Nan y
luego L.V. , frutas y verduras. Inmunizaciones
incompletas. Hist. Clinica (Panama). Niho que
presenta fiebre, edema de manos y pies, palidez
marcada de piel y orinas hipercoloreadas. E.F.
conciente, activo, febril. A la auscultacion se
escuchan subcrépitos y algunos roncus en ambos
campos pulmonares. Tonos cardiacos ritmicos
sin soplos. Higado a 2 cm. debajo del R.C. bazo
a5 cm. A los tres dias de su ingreso presenta
decaimiento, irritabilidad, palidez y posterior-
mente cianosis acompanada de temblores vy
fiecbre. Durante su internamiento presento
Elfadro diarreico con 15 a 20 deposiciones por

ia.

HISTORIA CLINICA:

y E.F. (HNN) Temp. 38.5, pulso 140, resp.
60, peso 8.9 Kg., febril, decaido con cuadro
diarreico, buen apetito, no vomitos. A la
exploracion se nota edema de pies y manos de 8
dias de evolucion, mas acentuada en articulaciéon
de dedo medio a indice izquierdos. Hay edema
critemanoso en el maleolo externo del pie
derecho, costra puntiforme en cara externa de
region dorsal del pie izquierdo. Durante su
exploracion presenta una deposicion semiliqui-
da, abundante, sin moco ni sangre.

EXAMEN DE LABORATORIO:

Drepanocitos positivos. Electroforesis de
Hemoglobina:S.

ALTERACIONES RADIOLOGICAS:

Las manifestaciones radiologicas del sindro-
me mano-pie son en general el resultado de la
isquemia producida por las trombosis y embolias
de los vasos arteriales de pequefio calibre,
resultado de la glomeracion elitrocitica de
celulas falciformes que producen estasis y
aumento de la wviscocidad sanguinea. Las
alteraciones tienen su maxima expresion a nivel
de los dedos de manos y pies y en los
metacarplanos y metatarsianos. La necrosis osea
producida por la isquemia ¢s un fenomeno muy
agudo y de rapida representacion radiologica
manifestada por: Esclerosis Osea, imagenes de
defecto por ostedlisis y periostitis, cambios muy
semejantes a la osteomielitis hematogena aguda

pero con una regresion espontanea mas rapida
que la osteomielitis y en general sin dejar
secuelas a largo plazo. Salvo en algunos casos en
que como manifestacion tardia se produce
acortamiento (braquidactilia) debiéndose dife-
renciar con el sinome de Turner, el pseudo
hipoparatiroidismo y la braquidactilia idiopatica.
Desde el punto de vista radiologico es imposible
diferenciar las lesiones producidas por infartos
bseos de aquellas producidas por infeccion,
siendo complejo el hecho de que con relativa
frecuencia los pacientes con anemia drepanociti-
ca sufren infartos tromboticos mesentéricos que
abren las puertas a los gérmenes gran negativos
que provocan osteomielitis hematogena aguda
poliostotica, generalmente producida por gérme-
nes del género salmonela-shigela.

RESUMEN Y CONCLUSIONES

Se hace una somera revision de la
fisiopatologia de la anemia drepanocitica,
demostrando algunos de los cambios que se
llevan a cabo en la molécula de Hb. para la
formacion de las células en Hoz. Se observa la
poca frecuencia del Sindrome de Mano-Pie en
nuestro medio, ya (lue no existen reportes al
respecto, asi como la poca informacion en la
literatura consultada. Se relata un caso aparecido
en el Servicio de Lactantes 2 en el Hospital
Nacional de Nifios “DR. CARLOS SAENZ
HERRERA” vy se llama la atencion sobre el Dx.
diferencial con otras enfermedades similares y lo
facil del Dx. por medio del Laboratorio y Rayos
X.

RESUME

A brief summary of the physiopathology of
the Sickle Cell anemia shows certain changes at
the mollecule of the hemoglobin in the

formation of the Sickle Cell. They are few cases
of the Hand-Foot syndrome in our country. A
single case has been reported at the National
Children Hospital, X ray and laboratory rest are
very helpful.
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