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RESUMEN

Se presentd un paciente de 16 afios con anemia de células falciformes y B-
talasemia, el cual presentd una colecistopatia calculosa por calculos de colestenina
y ademas hiperesplenismo secundario a esta asociacion. Logré mejoria clinica
después de la terapéutica quirirgica; se destacan algunas caracteristicas de esta

infrecuente relacion.

DeCS: COLELITIASIS; ANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES/complicaciones;
TALASEMIA.

ABSTRACT

A sistem years old patient with sicklemia and p thalasemia is studied. He presented
a calculous cholepciptopathy for cholesterine calculi and also hyperesplenism
secundary to this association. He clinically improved after surgical therapy. Some

characteristics of this uncommon relationship are stressed.



DeCS: HYPERSPLENISM; ANEMIA, SICKLE CELL/complications; THALASSEMIA.

INTRODUCCION

La anemia de células falciformes (ACF) es una enfermedad hematoldgica
hereditaria, caracteristica de la raza negra, por ello es muy frecuente en Africa y
regiones que recibieron mano de obra esclava de ese continente. El 3 % de la
poblacién general cubana y 6 % entre los de la raza negra lleva en su sangre
hemoglobina S, significativamente distinta a la hemoglobina A, que es la normal. !

Los B talasemia son el resultado de la falta de sintesis de las cadenas beta de
globina. Los genes beta se encuentran en el cromosoma 11, junto con los genes
delta y gamma (complejo genético no-alfa). Al contrario de lo que sucede en la alfa
talasemia, la mayoria de los casos p-talasemia se deben a mutaciones genéticas
que afectan posteriormente al funcionamiento del &cido ribonucleico (ARN),
formandose moléculas de ARN no funcionantes, que se procesan de forma anémala
0 que se transcriben mal, aunque en algunos casos la alteracién es una delacién del
gen. Esta entidad es propia del mediterrdneo, por lo cual se conoce como anemia

mediterrdnea. % 3

La asociacion de estas entidades es infrecuente y las
manifestaciones de ellas, presentadas por nuestro enfermo, como litiasis
hiperesplenismo secundario, y su mejoria por la terapéutica quirdrgica, ha

motivado la presentacidén de este caso.

Presentacion del caso:

Paciente masculino de 16 afios de edad, mestizo, ingresado en nuestro servicio por
presentar palidez intensa y coloracion amarilla de piel y mucosas, acompafiado de
dolor intenso en hipocondrio derecho. Tiene como antecedentes multiples ingresos
por anemia, por lo que se ha transfundido en diferentes oportunidades, también

presento ictero en otras ocasiones.

Examen fisico:

Paciente longilineo con palidez cutanea mucosa intensa, ictero marcado y Ulceras
maleolares bilaterales de larga duracién.

A.P. Respiratorio: F. Respiratoria 28 MV: normal

A.P. Cardiovascular: Soplo sistolico IV/VI TA: 110/70mmHg



F. Central: 102 lat/min.

Abdomen: Dolor en hipocondrio derecho donde se palpa una tumoracién
redondeada de 5-6 cm de diametro, movible en relacién con los movimientos
respiratorios, dolorosa a la palpacidon, hepatomegalia de tres traveses de dedo,
borde romo y superficie lisa. En el hemiabdomen izquierdo se palpa una tumoracién
mayor de 8-10 cm y parece corresponder a esplenomegalia en estadio IV de Boyd.
Resto del examen fisico sin alteraciones.

Estudio Analitico: Hb: 5g/I, leucocitos: 1 200 x 10°/1, diferencia: normal, VSg: 70
mm/hora, conteo de reticulocitos: 35, bilirrubina total: 240mmol/I, bilirrubina
directa: 212 mmol/l, coagulograma: coagulacién y sangramiento: normal,
plaquetas: 60 x 10%I, T. de protombina: P 16’ C 14. CPK: 70 u/l, TGP: 30 u/I, LDH:
240 u/l, colesterol: 4 mmol/l, glicemia, creatinina y amilasa: normales, acido urico:
416 u/l, proteinas totales: 70 g/, electroforesis de Hb, Sickecell (ss), B talasemia,
sickling test: positivo. Medulograma: compatible con anemia hemolitica (anemia
por Sicklemia -talasemia) e hiperesplenia. Lamina periférica: se observa
falciformidad de los eritrocitos, microcatosis, mieloblastos, hipocromia marcada,
eritrocitos en blanco de tiro, anisopoiquilocitosis, manifestaciones pigmentarias de
un proceso hemolitico grave. ECG: taquicardia sinusal. Radiografia de térax:
cardiomegalia, pulmones normales; osteoporosis. Ecografia abdominal: higado que
rebasa el reborde costal tres traveses de dedo, ecogénico, no dilatacidon de vias
biliares. Litiasis multiples de vesicula. Bazo que llega hasta la espina iliaca
izquierda. Pancreas y rifiones normales. Resto sin alteraciones.

El paciente aumenta su ictero y dolor, al igual que su anemia, se transfunde en dos
oportunidades y es sometido a intervencion quirargica realizandosele
colecistectomia y esplenectomia (fig.1), después del acto quirdrgico el paciente
mejora y evoluciona satisfactoriamente. Se le da el alta a los 45 dias asintomatico.

Figura 1: Obsérvese la vesicula
en este paciente con multiples

cdlculos en su interior.



DISCUSION

La ACF -p talasemia es una combinacion que produce un cuadro clinico de inferior o
igual gravedad al de ACF. * Esta anomalia es particularmente frecuente en el
mediterraneo y especificamente en Sicilia. La piel de estos pacientes es pdlida, de
color amarillo terroso, los huesos malares sobresalen, el puente de la nariz puede
ser deprimido y puede haber epicanto, de ahi la designacidon de facies mongoloide.
Es raro que haya franca ictericia, el abdomen adquiere un abultamiento marcado
por el agrandamiento del bazo y del higado, y los sintomas corresponden a la
anemia severa que se presenta, >’ todo esto fue observado en nuestro enfermo.

El curso clinico de los pacientes con ACF es muy variable. Aproximadamente el 33
% de los enfermos tienen una crisis con intervalos de pocos anos y el 35 %
restante tiene crisis mensuales o semanales. ® Entre las crisis dolorosas el paciente
puede estar por completo asintomatico. ° En pacientes jovenes se observan crisis
de oclusidon vascular y anemia; en los enfermos de mayor edad, en cambio,
predominan los efectos de la anemia e insuficiencia de drganos secundarios a
complicaciones de oclusién vascular recurrente, ° (Garcia Pérez W. Anemia a
hematies falciformes. Estudio clinico integral de un grupo de nifios. Ministerio de
Salud Publica. La Habana: Cuba (Tésis de Grado). 1975. '° Este tipo de asociacién
se caracteriza por anemia hemolitica crénica macrocitica, como pudimos evidenciar
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en este caso. La esplenomegalia es un hallazgo constante, la rapidez del

aumento del bazo es variable y depende en ocasiones de las transfusiones recibidas
(12) como se presentd en este enfermo, donde la esplenomegalia llegaba a la cresta
iliaca ocasionando un hiperesplenismo con manifestaciones clinicas y de laboratorio.
Esta complicacion mejord después de realizar esplenectomia. La hepatomegalia y
las afecciones de vias biliares se observan en la talasemia y en la ACF en cifras que
oscilan entre 20 % vy el 31, 4 % de los pacientes, especificamente litiasis vesicular,
13,14 como ocurrié en nuestro caso.

Puede ocurrir hepatitis por virus, adquiridas por las repetidas transfusiones que
reciben estos enfermos. ? Los célculos biliares son frecuentes en la adolescencia

> 6 1314 gye se trata de célculos de

avanzada, pero todos los autores reportan
colesterina, como sucedid a nuestro enfermo y mas raramente se reportan calculos
mixtos.

En los casos en que se logra demostrar un mecanismo extraglobular que motiva la
creciente necesidad de transfusiones, la esplenectomia puede ser valiosa y llega a
reducir en forma considerable el requerimiento de transfusiones. '° También se

recomienda la operacidon para proporcionar alivio mecanico cuando el bazo es



enorme. '® Estas dos situaciones y la colelitiasis que presenté este paciente
obligaron a la intervencion quirlrgica.

Los pacientes, antes de la cirugia, deben recibir transfusiones preoperatorias para
brindarles eritrocitos que posean hemoglobina A y disminuir la cantidad de glébulos
gue posean hemoglobina S a menos del 30 %; la hidratacion deberad mantenerse

antes y después de la operacién ! 3 como en este caso.
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