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INFARTO ESPLENICO POR ANEMIA FALCIFORME

RELACIONADO CON LA ALTURA

RESUMEN

Objetivo; Informar la existencia de una casuistica de infarto
esplénico masivo secundario a anemia falciforme, desenca-
denada por la altura y el ejercicio fisico.

Pacientes y métodos: Estudio observacional descriptivo don-
de se revisaron 11 historias médicas de pacientes interveni-
dos quirdrgicamente con el diagndstico de abdomen agudo
quirdrgico, en el periodo de enero 2002 a diciembre 2004,
encontrando como hallazgo infarto esplénico, con la poste-
rior confirmacién diagnéstica de anemia falciforme.

Ambiente: Servicio de cirugia general del
Universitario de los Andes, Mérida, Venezuela.

Hospital

Resultados: Un total de 11 pacientes, todos masculinos, con
promedio de edad de 23.5 afios, el 36,36% pertenecientes
a la raza negra 63,63% mestizos (morenos). 54,55% proce-
dentes de regiones costeras y 45,45% de zonas bajas.
63,63% sin antecedentes de hemoglobinopatias. Altitud
como factor desencadenante en el 81,81% de casos, y com-
binacién de altitud mas ejercicio fisico en 18,18%. Posterior
a evaluacion hematoldgica, el 80% era portador de rasgo
falciforme (HbAS) y el 20% de la forma homocigota (HbSS).

Conclusién: En nuestro pais existe una poblacion de indivi-
duos portadores de rasgo falciforme que desconocen su
patologia, por lo que al exponerse a factores desencadenan-
tes como la altura, desarrollan complicaciones propias como
el infarto esplénico masivo. Particularmente el estado Mérida,
por su condicion de destino turistico nacional y sus caracte-
risticas geogréficas Unicas, es receptor de los pacientes que
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presentan crisis vasculo-oclusivas, que afectan el bazo y se
transforman en verdaderas emergencias quirtrgicas.

Palabras Clave: Infarto esplénico, rasgo falciforme, anemia
drepanocitica, altitud.

ABSTRACT
SPLENIC INFARCTION IN SICKLE CELL
DISEASE RELATED TO ALTITUDE.

Objective: To inform the existence of casuistry of massive
splenic infarction secondary to sickle cell disease related to
height.

Patients and methods: A retrospective review of medical
charts of patients who were inrolled into the emergency
room with the diagnosis of surgical acute abdomen: splenic
infarction secondary to sickle cell disease.

Ambient. Service of General Surgery of the Hospital
Universitario de los Andes, Mérida, Venezuela.

Results: A total of 11 patients, all of them masculine, with
an average age of 23.5 years, a 36.36% belong to black
race, and 63.63 % were mestizos. 54.55% of them from the
coast areas of the country, and 45.45% from low lands are-
as, with no personal or familiar history of hemoglobinopathy.
Altitude was the developing factor in 81,81% of the cases,
and a combination of altitude plus physical activities in
18.18%. After a hematological assessment, 80% were sickle
cell feature bearers (HbAS) and 20% with the homozygote
feature (HbSS).

Conclusion: In our country there is a population of indivi-
dual with sickle cell disease features who are not aware of
their pathology. When exposed to developing factors as alti-
tude, they present very own complications as the massive
splenic infarction. In a particular way, in Merida state due to
its condition of national touristic destination and unique
geographic characters, receives these patients who develop
vascular occlusive crisis and turn into real surgical urgencies
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La enfermedad de células falciformes o drepanocitosis
constituye la forma mas comin y mejor conocida de hemo-
globinopatia estructural. Es muy frecuente en la raza negra y
afecta aproximadamente al 10% de la poblacién americana
y a mas del 40% de algunas poblaciones del continente afri-
cano (1), En Venezuela la prevalencia oscila entre el 0% y
12,5%, encontrindose mas comunmente en poblaciones
costeras del pais y en aquéllas que fueron asentamiento de
esclavos en la época de la colonia®.

La primera descripcion de la enfermedad se debe a
Herrick, en 1910, y la naturaleza de la misma, una alteracion
estructural de la cadena b de la globina debida a la sustitu-
cion de un tnico aminoécido (dcido glutdmico por valina)
originando la hemoglobina S (HbS) y fue descubierta por
Ingram en 1956Y.

El cambio fisico depende de la formacién de fibras pola-
rizadas o tactoides largas y rigidas que se organizan en para-
lelo, y esto se refleja en el aspecto de los eritrocitos que
adoptan el tipo falciforme (en hoz). Estas células pueden
cambiar de forma, segtin el grado de oxigenacion (reversi-
bles), hasta que llegan a ser irreversibles, muy densas, como
las que se ven en los casos tipicos de la enfermedad homo-
cigota (4). Las células falciformes sélo viven unos 15 dias,
mientras que las normales puede vivir hasta 120 dias.
Ademads, las células falciformes corren riesgo de ser destrui-
das por el bazo debido a su forma vy rigidez"?.

Existen cuatro tipos conocidos de la patologia: 1.- Forma
heterocigota o rasgo falciforme (HbAS). 2.- Forma homoci-
gota o anemia falciforme (HbSS). 3.- Forma doble heteroci-
gota HbS-Talasemia (HbS-Tal). 4.- Forma doble heterocigota
HbS-HbC (HbSC) (1,3), Siendo las dos primeras (rasgo falci-
forme y anemia falciforme) las que nos competen en esta
investigacion.

En relacion a la herencia de la hemoglobina S se tienen
dos posibilidades: si un progenitor es portador de Hb S (ras-
go falciforme) y el otro no, lo probable es que la mitad de
los hijos sean portadores de hemoglobina Sy la otra mitad
sanos. Ninguno de los hijos tendra enfermedad falciforme
por hemoglobina S. Los portadores de la misma estdn sanos,
por lo que pueden transmitirla durante muchas generacio-
nes sin que nadie de la familia lo sepa. Cuando el padre y
la madre tienen rasgo falciforme, en cada embarazo habra
las siguientes probabilidades: 25% de que el hijo herede la
hemoglobina normal del padre y de la madre. En este caso
el hijo seria normal. 50% de que el hijo herede la hemo-
globina normal de uno de sus padres y la hemoglobina S

del otro. En este caso el hijo tendria rasgo falciforme. 25%
de que el hijo herede la Hb S del padre y de la madre, en
este caso el hijo estaria afectado por anemia falciforme
(HbsSS)Y.

Las personas con rasgo falciforme son portadoras de la
hemoglobina S, siendo generalmente asintomaticas, las cifras
y la morfologia sanguinea son normales asi como su de-
sarrollo fisico, actividad y longevidad. La concentracion de la
Hb S es menor del 50%, no obstante, en algunas circunstan-
cias de anoxia y estrés hipoxico pueden ocasionalmente
presentar complicaciones®?.

El bazo es uno de los érganos que se ve mas afectado
en los pacientes que padecen anemia falciforme"”. Aumenta
de tamafo durante las primeras décadas de la vida para lue-
go sufrir una atrofia progresiva debido a ataques repetidos
de oclusién vascular e infartos®®. Sin embargo no siempre
ocurre asf, ya que en ocasiones estos individuos persisten
con esplenomegalia y una funcién esplénica conservada
hasta la vida adulta, lo cual condiciona la presentacién de
complicaciones tales como, hiperesplenismo, crisis de
secuestro esplénico y abscesos esplénicos””.

Los infartos esplénicos en estos pacientes son usual-
mente pequenos, repetitivos, poco notables y llevan a la
atrofia progresiva del bazo y a la autoesplenectomia. Los
infartos masivos son casi desconocidos en los adultos con
anemia falciforme, pero se han reportado en pacientes con
esta patologia y enfermedad hemoglobina SC y AS
(Z10,11,12). Particularmente asociados a condiciones estrés,
ejercicio activo y grandes altitudes (viajes en cabinas no pre-
surizadas), submarinismo y anestesia” " '* > ¢,

El presente estudio estd motivado por la identificacion
de varios casos de esta patologia en nuestro medio, princi-
palmente en individuos jovenes procedentes de tierras bajas,
que por lo general acuden a nuestro estado por turismo,
presentando clinica de infarto esplénico, lo cual se atribuye
a que tienen como condiciéon basal el rasgo falciforme
(HbAS) o anemia falciforme (HbSS), muchas veces descono-
cida por el paciente, manifestindose clinicamente como
infartos esplénicos masivos, en relacion con un factor preci-
pitante que en este caso es la altitud y el ejercicio fisico.

PACIENTES Y METODOS

Estudio observacional descriptivo donde se revisaron |1
historias médicas de pacientes que ingresaron al Hospital
Universitario de los Andes de Mérida, Venezuela, entre ene-
ro del 2002 vy diciembre del 2004, y que fueron interveni-
dos quirdrgicamente, encontrandose como hallazgo opera-
torio infarto esplénico masivo, con la posterior confirmacién
diagnéstica de anemia falciforme. Analizandose las variables:
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edad, sexo, raza, procedencia, antecedentes hematoldgicos
tanto familiares como personales, factores desencadenantes,
tiempo de evoluciéon desde el inicio de los sintomas hasta
la atencién médica por nuestro servicio, sintomas, estudios
imagenoldgicos (ultrasonido abdominal), valoracién por
hematologia, hallazgos quirtrgicos y anatomia patoldgica.
Los datos fueron analizados en cifras absolutas, cifras por-
centuales, promedio y desviacion estdndar, y representadas
mediante la utilizacion de gréaficos y tablas realizados en
Microsoft Excel 2003.

RESULTADOS

Un total de 11 pacientes que ingresaron a la emergen-
cia del Hospital Universitario de los Andes en Mérida,
Venezuela, con diagndstico de abdomen agudo quirtrgico,
el 100% pertenecientes al sexo masculino, con un promedio
de edad de 23,5 afos y una desviacion estandar (DE) de +
5,48. Cuatro (36,36%) pertenecientes a la raza negra y sie-
te (63,64%) mestizos (morenos).

Seis de ellos (54,55%) procedentes de zonas costeras
(nivel del mar) y cinco (45,45%) de zonas bajas, con un
promedio de altura de 690 metros sobre el nivel del mar
(ms.n.m.). (Gréfico 1)

GRAFICO 1

Distribuciéon de Acuerdo
a Zona de Procedencia

B Zonas Costeras O Zonas Bajas

Fuente: Historias Médicas

Dos (18,18%) con antecedentes familiares de hemoglo-
binopatias, y dos (18.18%) con antecedentes personales de
anemia drepanocitica, el restante 63,63% (7 casos) sin ante-
cedentes. El factor desencadenante en nueve casos (81,81%)
fue la exposicion a la altitud, constituyendo el viaje en tele-
férico al Pico Espejo (4.765 m.s.n.m.) la causa para tres de
ellos (33,33%) y el viaje al Parque Nacional Sierra Nevada

(entre 3.500 y 4.118 m.s.n.m.) la causa para los otros seis
(66,66%). En los dos restantes (18,18%), el factor desenca-
denante fue la combinacién de altura mas ejercicio fisico.
Estos pacientes realizaron caminatas de turismo de aventura
por los paramos meridefios. (Grdfico 2).

GRAFICO 2

Factor Desencadenante

18%

82%

O Altura B Altura y Ejercicio Fisico

Fuente: Historias Médicas

El promedio de horas de evolucién desde el momento
de aparicion de los sintomas hasta que recibieron atencién
médica en nuestro centro asistencial fue de 38,9 horas (DE
+ 30,65).

El 100% de los pacientes presentaron como sintoma
principal dolor abdominal, de fuerte intensidad, constante,
con signos francos de irritacion peritoneal, seis de ellos
(54,54%) presentaron como concomitante nauseas y vomi-
tos. A todos se les realizd estudios paraclinicos preoperato-
rios basicos (hematologia completa, glicemia, creatinina, TP
y TPT) encontrando leucocitosis en 10 casos. Al 81,81% (9
casos) se les realizo ultrasonido abdominal preoperatorio, el
cual concluyd infarto esplénico en el 33,33% de los casos
(3 casos), reportando esplenomegalia en el 22,22% (2
casos), Imagenes hiperrefringentes en el 22,22% (2 casos),
hematoma esplénico en un caso (11,11%) y normalidad eco-
grafica del bazo en un caso (11,11%). (Grdfico 3).

A un paciente se le realizé tomografia axial computari-
zada de abdomen que reportd esplenomegalia.

El 100% de los individuos fueron llevados a mesa ope-
ratoria realizandoles laparotomia exploradora mas esplenec-
tomia total. Encontrando en todos los caso esplenomegalia
macroscopica, en 10 (90,9%) el 6rgano presentd un aspec-
to de isquemia masiva y en un caso (9,1%) multiples areas
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GRAFICO 3

Hallazgo Ultrasonografico
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O Infarto Esplénico

B Imagenes Hiperrrefringentes
O Esplenomegalia

B Hematoma Esplénico

O Normal

Fuente: Historias Médicas

de isquemia en la superficie del bazo.

Fueron valorados por el servicio de hematologia el
90,9% (10) de los pacientes, el restante egresd en contra
opinién médica antes de dicha evaluacién. Por medio de la
pruebas de metadisulfito al 0,2% y electroforesis de hemo-
globina se determind que 8 pacientes (80%) tienen la for-
ma de enfermedad de células falciformes conocida como
rasgo falciforme (HbAS) y dos (20%) padecen la forma
conocida como homocigota o anemia falciforme (HbSS).
(Gréfico 4).

GRAFICO 4

Variedad de la Enfermedad

20%

80%

O Forma Hetrocigota (Rasgo Falciforme)
B Forma Homocigota (HbSS)

Fuente: Historias Médicas

El promedio de estadia hospitalaria post operatoria fue de
2,54 dias (DE + 0,65) presentandose complicacion local en
un caso (2,09%) dada por seroma en la herida operatoria.

Todos los casos tenian reporte de anatomia patoldgica
que informaba infarto esplénico masivo.

DISCUSION
El infarto esplénico es una bien documentada complica-
cién de los pacientes con sindromes falciformes, es frecuen-
te en la infancia"®, pero su ocurrencia en adultos es baja””
01159 Eyiste una relacion entre este tipo de evento y la
exposicion de los pacientes a factores predisponentes, entre
los cuales se mencionan altitud, ejercicio extremo, estrés
sostenido, postoperatorios, posparto, etc.”*”*" *"” Nuestra
casuistica incluyd 11 pacientes ingresados con clinica de
abdomen agudo quirtirgico que fueron llevados a mesa ope-
ratoria con hallazgo de infarto esplénico y posterior corro-
boracion de anemia falciforme, en un periodo de 3 afios, lo
cual consideramos un nimero alto de casos en relacién con

la literatura mundial revisada (Tabla 1).

TABLA 1

Series y Reportes de Casos Publicados
en la Literatura Mundial de Infarto

Esplénico en Pacientes con Anemia
Falciforme Relacionada con la Altura

Autor Ano N? de Casos
Sullivan B.*° 1950 1
Cooley et al.! 1952 6
Colleman W.% 1956 1
Rotter et al.”* 1956 6
Kai-Yiu et al."® 1976 1
Searetal.? 1985 3
Franklin et al.™ 1999 4
Al-Jama et al.” 2002 8

El promedio de edad de nuestros pacientes fue de 23,5
anos, muy cercano a lo reportado por Jama et al en el afio
20027, Esto puede estar en relacion con la afirmacion de
Bunn® quien considera que la prevalencia de los sindromes
falciformes es menor en adultos y ancianos porque éstos
tienen una menor esperanza de vida.
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El 54,54% de los casos procedian de zonas costeras del
pais (nivel del mar) y el restante 45,45% de zonas bajas con
un promedio de altura de 690 m.s.n.m, en coincidencia con
lo expuesto por los autores venezolanos Pérez-Requejo® y
Caraballo”. En los individuos portadores del tipo de ane-
mia falciforme conocida como rasgo falciforme o HbAS, es
frecuente que desconozcan su condiciéon por el predominio
de hemoglobina normal (A) sobre la patoldgica (S) en una
relacién aproximada de 60/40, no presentando ningtn tipo
de sintomatologia hasta estar expuesto con un factor de-
sencadenante®. Esto se evidencio en la presente serie clini-
ca, ya que el 63,63% de los individuos desconocian en su
totalidad su condicion de portadores de rasgo falciforme.

Autores de mediados del siglo pasado como Stock"®,
Sullivan®, Cooley™ y Rotter™, notaron la relacion existen-
te entre los individuos de raza negra que padecian anemia
falciforme y el desarrollo de infarto esplénico en relacion
con la altitud, generalmente por viajes en aeroplanos con
cabinas no presurizadas, dando asi los fundamentos para
establecer como factor desencadenante de crisis drepanoci-
ticas vasooclusivas la exposicion a grandes alturas, incluidos
los viajes a zonas montafiosas"”, donde los niveles de oxi-
geno disminuyen en forma considerable. Mds recientemen-
te autores como Sans-Sabrafen” y Jama”, describen otros
factores desencadenantes como estrés, ejercicio activo, sub-
marinismo y anestesia. En nuestra casuistica es obvia la rela-
cion existente entre la exposicion a grandes alturas y la apa-
ricién de la sintomatologia, ya que ninguno de los indivi-
duos incluidos en esta investigacion estaba habituado a la
zona andina.

En la totalidad de los casos se presentaron signos y sin-
tomas compatibles con abdomen agudo quirtrgico, y hubo
la sospecha clinica de infarto esplénico en 6 de ellos
(54,54%) lo cual unido al antecedente de exposicion a la
altura, principalmente por motivos turisticos, constituyeron
la base del diagnéstico. Por contar con el recurso de ultra-
sonografia en nuestra sala de emergencias, éste se le realizd
al 81,81% de los pacientes, siendo certero en sélo 3 casos,
lo cual tiene su fundamento cientifico en el hecho de que
la ultrasonografia abdominal es menos sensible y especifica
para el estudio de visceras macizas, siendo el gold standar
para el diagnostico por imagenes la tomografia axial com-
putarizada, tal como lo afirman McGahan et al®”
et al”®.

.y Polletti

El infarto esplénico masivo como complicacion de
pacientes con sindromes falciformes se ha reportado en los
cuatro tipos de enfermedad conocidos" ¥. Sin embargo,
autores como Bodo et al'"”, consideran que su ocurrencia en
pacientes con rasgo falciforme es rara, y que generalmente

se ve asociada a la exposicion del individuo a la altura. En
nuestros pacientes el 80% resultd ser portador de hemoglo-
bina S, bajo la forma heterocigota, y el 20% como enferme-
dad del tipo HbSS, lo cual desde el punto de vista anterior
transforma nuestra casuistica en una rareza mundial. Sin
embargo esto es controversial en la literatura, ya que otros
autores como Jama et al”, Stock" Gitlin"”, Nussbaum'?,
Franklin” y Ustun™, han descrito esta complicacién en alta
relacion con el rasgo falciforme. Igualmente se ha visto afec-
tacion esplénica en estos pacientes sin exposicion a la altu-
ra y en asociacion con crisis de apnea de suefio'"” y septi-
cemia por salmonella”’

Debemos concluir que en nuestro pais existe una pobla-
cién de individuos portadores de rasgo falciforme, que
desconocen en gran porcentaje su patologia, por lo que al
exponerse a factores desencadenantes como la altura, de-
sarrollan complicaciones propias, entre las cuales se encuen-
tra el infarto esplénico masivo. Particularmente el estado
Meérida por su condicidn de destino turistico nacional y sus
caracteristicas geograficas Unicas, con las montafias mas
altas del pais, es receptor de los pacientes que presentan cri-
sis vasculo-oclusivas que afectan el bazo y se transforman en
verdaderas emergencias quirtrgicas, lo cual nos convierte en
tratantes casi exclusivos a nivel nacional de tal complicacién.
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