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Hematoma subcapsular esplénico en
paciente portador de rasgo falciforme
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Sub capsular splenic hematoma in a sickle cell
trait carrier. Case report
Drepanocytic anemia is an uncommon hereditary disease in Chile. The hetero-

zygous state of drepanocytic anemia or “sickle trait” has a frequency of 8% among
Afro-Americans. A small number of patients carrying hemoglobin S are homozygous,

with clinical manifestations of hemolytic anemia and thrombotic disease. Sickle
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trait is usually asymptomatic. We report a 59-year-old male who presented an acute
abdominal pain and dyspnea while staying at high altitude. Six days later, an angio
CAT scan showed the presence of a subcapsular splenic hematoma that was mana-
ged conservatively. Sickle cell induction with sodium metabisulphite was positive.
Hemoglobin electrophoresis confirmed the sickle trait.

(Rev Med Chile 2011; 139: 1192-1195).
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es una hemoglobinopatia causada por la mu-
taciéon con un cambio de base del sexto codon
del primer exdn en el gen de la cadena beta de la
hemoglobina, que, con herencia recesiva, determina
la enfermedad clésica en homocigotos"? que presenta
células con forma de hoz descritas al frotis desde
1933°. El estado heterocigoto llamado rasgo falcifor-
me, se comporta de forma autosémica dominante y
estd presente hasta en 8% de la poblacion afroame-
ricana en Estados Unidos de Norteamérica (USA) y
40% en zonas determinadas de Africa. En general, el
rasgo es asintomdtico y no requiere tratamiento'?.
En Chile, se la considera una enfermedad rara
y no hay informes de su prevalencia, sélo reportes
aislados en pacientes adultos y pedidtricos de etnia
negra’®. Se describe el caso de un paciente blanco
con un hematoma esplénico asociado a estadia en
altura, en quien se diagnosticé rasgo falciforme.

l aanemia de células falciformes o drepanocitica

Caso clinico

Paciente chileno, masculino, de 59 afios, que
de viaje en el Cuzco, Perd, inicia subitamente un
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cuadro de disnea en reposo al que se agrega do-
lor abdominal epigéstrico intenso, sensacion de
distension abdominal y compromiso del estado
general. Se diagnostica mal de altura agudo, reci-
biendo furosemida, acetazolamida, dexametasona,
ranitidina y ceftriaxona.

En Chile, 6 dias después consult6 por persis-
tir con idéntica sintomatologia y fue derivado al
Servicio de Urgencia del Hospital Clinico Uni-
versidad de Chile por sospecha de tromboem-
bolismo pulmonar. Ingresé afebril, disneico, con
tope inspiratorio y distension abdominal. Tenia
antecedentes de sindrome de apnea-hipopnea
del sueno, trastorno bipolar manejado con édcido
valproico, rinitis alérgica, varices en miembros
inferiores, apendicectomizado, tabdquico de 10
paquetes-afo, bebedor de 2 copas de vino diarias
por 30 anos.

Signos vitales: Pulso 81, ventilacién 18 por
minuto, presiéon arterial 102-67 mmHg, tem-
peratura axilar 36°C. Al examen: en decuibito
dorsal, consciente, hidratado, bien perfundido,
piel blanca, pdlida. Destacaba abdomen doloroso
en hipocondrio izquierdo, con bazo aumentado
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de tamanio, vérices en extremidades inferiores. El
resto del examen era normal.

Exdmenes de laboratorio: hemograma con
hematocrito 27,1%, hemoglobina 8,7 g/dl, VCM
y CHCM normales, leucocitos 10.100/uL, VHS
28 mm/hr, tiempo de protrombina y TTPK nor-
males. Dimero D 4.683 ng/ml (normal < 500),
LDH en sangre 1.247 (rango: 313-618), proBNP,
CK, CK-MB vy troponinas normales. Angio-TAC
pulmonar descarté tromboembolismo y demostr6
un hematoma periesplénico, subcapsular de 17 cm
(Figura 1), El paciente fue ingresado a cuidados
intermedios con diagnéstico probable de infarto
esplénico con transformacioén hemorragica.

Hemogramas seriados no mostraron cambios,
se realiz6 ecocardiografia que resulté normal y una
tomografia de control que revel6 crecimiento del
hematoma esplénico a 19 cm de didmetro. Ante
estabilidad clinica fue trasladado a sala en cirugfa.

La clinica y el laboratorio no sugerian etiologias
infecciosas de su hematoma esplénico, y no habia
elementos sospechosos de sindromes mieloproli-
ferativos, linfoproliferativos u otra neoplasia en los
estudios de tomografia y bioquimicos. Hemogra-
mas previos a este evento eran normales. Ante el
cuadro de sindrome esplénico, pese a ser una causa
rara, fue estudiado para un posible rasgo falcifor-
me con una prueba de induccién de drepanocitos
con metabisulfito de sodio al 2%, que fue positiva

Figura 1. AngioTAC de térax solicitado para descartar TEP
que en sus cortes bajos muestra una imagen hipodensa de
17 cm en el bazo que corresponde al hematoma subcapsu-
lar esplénico, con mayor extension hacia la cara lateral del
organo (flecha).
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(Figura 2A). Dada la evolucién intrahospitalaria
favorable, acompanado de laboratorio general y
estudios radioldgicos sin progresion, se decidid
no intervenir quirdrgicamente y el paciente fue
dado de alta.

En control ambulatorio por hematologia se
solicité electroforesis de hemoglobina en medio
alcalino que revel6 hemoglobina normal A 54,8%
y 41,8% de fraccion 3, compatible con hemoglobi-
na S (Figura 2B) y se diagnosticé rasgo falciforme.

Figura 2-A. Prueba de induccién de drepanocitos mediante
uso de agente reductor, con resultado positivo al mostrar for-
macion de células en forma de hoz. Técnica de metabisulfito
de sodio, aumento 100x.

Figura 2-B. Curva de electroforesis de hemoglobina rea-
lizada al paciente, se observan rotuladas la hemoglobina A
con 54,8%, la fraccion 3 correspondiendo a hemoglobina
“S" con 41,8% y A2 con 3,3%. Se destaca la coexistencia de
la variante normal y la “S” propia del heterocigoto. El patrén
normal de un adulto tiene mas de 95% de Hemoglobina A
y 0% de fraccion 3.
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Discusiéon

Este caso ejemplifica las dificultades diag-
nosticas del rasgo falciforme, en un paciente sin
antecedentes familiares ni étnicos. Ante el cuadro
de disnea y dolor en Cuzco se sospech6 mal de
altura agudo y en Chile un tromboembolismo pul-
monar, que fue descartado con “angioTAC”, que
detect6 el hematoma que explica tanto la disnea,
como el dolor y su anemia. Luego se sospecha que
el hematoma corresponda a un infarto esplénico
complicado, ya que estos pueden evolucionar con
hemorragia, rotura esplénica u otras complicacio-
nes’. La presencia de este sindrome esplénico su-
giri6 una etiologia hematolégica y dirigidamente
se realizé el estudio que permitié el diagnéstico
de rasgo falciforme.

Este paciente resulté ser portador, heterocigoto,
del gen de hemoglobina S, que en los homocigotos
origina la anemia drepanocitica. La alteracién
es causada por el cambio de dcido glutdmico
por valina en posicion 6 de la cadena Beta"?. La
fisiopatologia de la hemoglobina S se basa en que
oxigenada es soluble, pero ante desoxigenacién
precipita dentro del eritrocito formédndose cé-
lulas rigidas con forma de hoz (llamados células
falciformes o drepanocitos), agentes reductores
como metabisulfito de sodio usado en el caso, in-
ducen precipitacion y formacién de drepanocitos
visibles al frotis. Los eritrocitos alterados llevan a
vasculopatia mediante un fenémeno complejo que
implica hemdlisis intravascular, toxicidad inducida
por hemoglobina, inactivacién de éxido nitrico,
aumento en la expresiéon de moléculas de adhesion
endoteliales y eritrocitarias, aumento en los niveles
de citoquinas inflamatorias, disfuncién endotelial
y trombosis microvascular®. La alteracion celular
inicialmente es reversible pero el dafio repetido
provoca drepanocitos irreversibles que son des-
truidos. La mayor presencia de hemoglobina nor-
mal o fetal en el individuo inhibe la precipitacién
y los eventos subsecuentes’.

Epidemiolégicamente se describe mayor pre-
valencia del gen en Africa, donde existe portacion
heterocigota hasta 30-40% en algunas zonas y
hasta 8% en afroamericanos estadounidenses'?.
Por su distribucién geografica se ha planteado la
asociacion evolutiva como una forma de resisten-
cia a la malaria ya que el rasgo falciforme reduce
en mds de 90% la probabilidad de malaria severa
o letal™.
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Clinicamente el cuadro mdas conocido se
presenta en homocigotos y es la anemia falcifor-
me, que se manifiesta por crisis dolorosas por
vasooclusién, anemia hemolitica crénica por la
destruccion de los drepanocitos y autoesplenec-
tomia debido a reemplazo del bazo por fibrosis
como consecuencia de infartos multiples, lo que
determina susceptibilidad a infecciones bacte-
rianas. Caracteristicamente al frotis se observan
las células en forma de hoz, y la electroforesis
de hemoglobina permite identificar la variedad
St*?. En su tratamiento se incluye la hidroxiurea
que aumenta la hemoglobina fetal'! y la inmu-
nizacién anti-neumocdcia; las crisis se manejan
con hidratacién y analgesia'. Existe actualmente
investigacién en fdrmacos'? y terapias curativas
con trasplante alogénico de progenitores hema-
topoyéticos®.

El rasgo falciforme por su parte, tradicional-
mente evoluciona asintomatico, con frotis normal
y no cambia la expectativa de vida"? sin embargo,
existen complicaciones poco frecuentes, pero con
creciente evidencia, ya que la misma hemoglobina
S puede precipitar, pero ante mayor hipoxia'*".

Se han descrito diversas complicaciones, al-
gunas bien definidas, otras ain probables y otras
improbables; se deben destacar las asociaciones
definidas, que son los infartos esplénicos, muerte
en ejercicio, carcinoma medular renal, necrosis
papilar, hematuria e hipostenuria'®. Existen reco-
mendaciones de asociaciones deportivas para su
tamizaje, sensibilizados por casos emblemdticos
de fallecimiento en ejercicio y discusion entre los
especialistas por estos cuadros'.

El cuadro de infarto esplénico es poco frecuen-
te, ocurre a grandes altitudes, vuelos no presuriza-
dos o ejercicio en montana, se pueden complicar
incluso con rotura esplénica”'*. Existen reportes
de casos similares al descrito en Pert'’, asi como
en Chile, durante andinismo (Comunicacién
personal, Dr. Guillermo Conte), presentando el
“sindrome esplénico en altura”: dolor abdominal
subito, localizado en el hipocondrio izquierdo,
con esplenomegalia por secuestro de eritrocitos
e infarto y al examen fisico resistencia muscular
abdominal y dolor de rebote, disnea y tope ins-
piratorio'”’®. Este cuadro puede lleva a realizar
una esplenectomia innecesaria si no se conoce
el estado falciforme a tiempo'”*%. Es destacable
que este sindrome no ocurre en homocigotos,
por la autoesplenectomia a edades tempranas.
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El tratamiento recomendado es de soporte, con
hidratacién, analgesia y oxigenacién; ademds de
prevenir futuras situaciones de hipoxia'®.

La complicacién mds grave es la muerte stibita
en ejercicio, que inicialmente se describi6 en reclu-
tas en entrenamiento, pero puede presentarse en
atletas. Se debe considerar al rasgo falciforme en el
diagnéstico diferencial de muerte en ejercicio'®'s.

Estos paciente tienen un riesgo particular de
desarrollar carcinoma medular renal, un tumor
muy infrecuente de aparicién casi exclusiva en
pacientes jovenes con rasgo falciforme y que tiene
un mal prondstico. A nivel renal también se puede
presentar necrosis papilar y hematuria. La hipos-
tenuria, que se detecta como hallazgo, genera pér-
dida de agua libre y favoreceria la deshidratacion,
que a su vez facilitaria la muerte en ejercicio'. Estas
complicaciones se deben considerar en un paciente
con rasgo falciforme y a su vez, se debe sospechar
el rasgo falciforme ante estas complicaciones.

En este caso se destaca que la condicién de ras-
go falciforme, tradicionalmente asintomatica, tie-
ne complicaciones asociadas, propias y diferentes
del cuadro homocigoto mds conocido, lo que hace
dificil el diagnéstico por su rareza en el medio local
y frotis normal. Es recomendable considerar estas
posibilidades diagndsticas ante complicaciones o
cuadros relacionados y solicitar la electroforesis de
hemoglobina para confirmar el rasgo falciforme.
Es necesario un mayor indice de sospecha en pa-
cientes con antecedentes familiares o étnicos por
la alta prevalencia en poblaciones seleccionadas,
en contexto de la progresiva globalizacién de las
sociedades actuales.
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