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Dos episodios de secuestro
esplénico en un lactante con
drepanocitosis homozigota

Sr. Editor:

La drepanocitosis es una hemoglobinopatia frecuente en pai-
ses como Africa Ecuatorial, Turquia, Oriente Medio o India. Los
individuos heterozigotos presentan resistencia al parasito del pa-
ludismo por lo que en paises con una elevada prevalencia de
paludismo ser portador de drepanocitosis ofrece un papel pro-
tector.

Debido a la alta tasa de inmigracion empieza a ser una enfer-
medad emergente y de gran importancia por las graves conse-
cuencias que puede producir no diagnosticar, tratar y prevenir
las complicaciones a tiempo.

Presentamos el caso de un lactante magrebi de 11 meses de edad
que acude a urgencias por mal estado general y fiebre no termome-
trada de una hora de evolucion.

Como antecedentes presenta 2 hermanos fallecidos (4 y 5 meses)
en Marruecos de causa no filiada. Embarazo mal controlado en Ma-
rruecos. Diagnosticado de drepanocitosis homozigota (Hb SS) en
nuestro centro a los 6 meses a raiz de una gastroenteritis aguda (he-
moglobina 5,4 g/dl, sin signos de hemdlisis, 68 %o reticulocitos y
electroforesis de hemoglobina con > 50% HbS). En el estudio fami-
liar la madre mostr6 < 50% HbS (rasgo falciforme).

A su llegada a urgencias se evidencia mal estado general, palidez,
quejido, soplo sistolico 1I/VI panfocal y esplenomegalia homogénea
de 7 cm. Analiticamente destacaba: hemoglobina 4 g/dl, hematécrito
14,5%, Coombs directo negativo, plaquetopenia 91,9 x 10%/1 y reti-
culocitos 289 %o. Ante el diagndstico de secuestro esplénico se pro-
cede a monitorizacion, se administra carga de volumen y se trans-
funde concentrado de hematies, iniciindose cefotaxima intravenosa,
previos cultivos, e hiperhidratacién. La analitica posterior muestra
una hemoglobina de 6,3 g/dl y una plaquetopenia de 40,0 x 10/1
por lo que se transfunde nuevo concentrado de hematies consi-
guiendo cifras de: hemoglobina 10,4 g/dl y 140,0 x 10%/1 plaquetas,
con posterior normalizacion progresiva de la exploracion fisica y
cultivos negativos.

Acude de nuevo a urgencias a los 13 meses de vida por un cua-
dro de idénticas caracteristicas. Ante este segundo episodio de se-
cuestro esplénico se realiza el mismo tratamiento en urgencias. La
evolucion es favorable con cultivos negativos. Al alta esplenomega-
lia residual de 3 cm. Se inicia tratamiento con dcido félico e hidro-
xiurea oral, siguiendo controles en nuestro centro.

La anemia de células falciformes o drepanocitosis es la mas
frecuente de las hemoglobinopatias y forma hemoglobina S
(HbS). La HbS-oxigenada funciona normalmente, pero su for-
ma desoxi-HbS produce hematies falciformes rigidos y quebra-
dizos. Es importante tener en cuenta que la hemoglobina fetal
(HbF) siempre esta libre de polimeros de desoxi-HbS, por este
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motivo durante los primeros meses de la vida los pacientes no
presentardn clinica.

Una de las complicaciones es el secuestro esplénico. Se defi-
ne como la disminuciéon de hemoglobina o hematdcrito de al
menos un 20% o de 2 g/dl, esplenomegalia, trombocitopenia y
reticulocitosis compensadora (rasgo diferencial respecto a la
anemia apldsica). La prevalencia varia segin las diferentes series
pero es mds frecuente en menores de 5 anos (entre 52y 7%
[69% homozigotosD! y con pocos casos en adultos?. La preva-
lencia de la recurrencia oscila entre un 23% y un 50%!. Existen
series donde no se han descrito mortalidad?, pero existen otras
donde si existe (8,3 %)4.

Respecto a la actitud posterior tras la estabilizacion existen
diversas opciones. La esplenectomia total ha demostrado preve-
nir posteriores secuestros esplénicos, mientras que de la parcial
solo se sabe que reduce la recurrencia, pero no si mejora la su-
pervivencia y disminuye la mortalidad®, aunque se han descrito
un mayor riesgo de infecciones bacterianas en menores de
2 anos®. El programa de transfusién crénica, a pesar de faltar
estudios comparativos respecto a la esplenectomia® estd incluido
en las dltimas recomendaciones del ano 2002 del National Insti-
tute of Health (EE.UU.) como opcion terapéutica alternativa en
pacientes menores de 2 afios hasta conseguir niveles de HbS
< 30%, valorando a partir de los 2 afios de vida la esplenecto-
mia’.

Ultimamente aparecen numerosos articulos, sobre todo en
adultos, respecto a los beneficios a largo plazo con hidroxiurea
oral, siendo seguro y eficaz’. La hidroxiurea es un firmaco qui-
mioterdpico que provoca un aumento de la HbF con la conse-
cuente disminucion de la HbS. También existen estudios pedia-
tricos en los que se objetivan beneficios®®. Uno de ellos realizo
seguimiento durante 8 afnos en pacientes entre 6 meses y
19 anos, observandose un incremento de HbF sin describirse
complicaciones graves (tales como accidentes vasculares cere-
brales ni sindromes tordcicos agudos), ni alteraciones en el cre-
cimiento ni neoplasias, etc., aunque se requieren estudios a lar-
go plazo. Se describen dos fallecimientos (1,6 %)8.

Ante las caracteristicas de nuestro paciente, las Gltimas revisio-
nes y publicaciones realizadas, se decidi6 esperar a realizar esple-
nectomia e intentar tratamiento alternativo con hidroxiurea, por los
buenos resultados de los ultimos estudios!®y ya que a la vez tam-
bién reduce secundariamente la HbS (y este es el objetivo del tra-
tamiento alternativo con programas de transfusiones crénicas’).
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