
Cartas al Editor

464 An Pediatr (Barc) 2005;63(5):457-68

minas sobre las suprarrenales, ya que en otras situaciones de es-
trés éstas pueden estimular la secreción de cortisol5,6.

Cuando la insuficiencia suprarrenal es de origen secundario
o terciario las manifestaciones clínicas son muy larvadas, y la
hipoglucemia es la manifestación más frecuente. Dada la ines-
pecificidad de los síntomas y su escasa frecuencia, las hipo-
glucemias pueden ser muy difíciles de diagnosticar. La mayoría
de los casos descritos en adultos presentaban una historia lar-
vada de manifestaciones compatibles con hipoglucemias7-9.

Otra consideración relevante en el presente caso era si tratar
o no, dado que el cuadro pareció resolverse espontáneamente y
no volvió a presentar hipoglucemias. Los pocos casos descritos
en la literatura médica, y el hecho de que la mayoría de los mis-
mos hayan sido diagnosticados en la edad adulta, presentado
manifestaciones poco relevantes, permite sugerir que estos pa-
cientes pueden sobrevivir sin necesidad de tratamiento. Sin em-
bargo, se desconoce la capacidad de este niño de responder a
las múltiples situaciones de estrés que se presentan con la in-
fancia, por lo que decidimos iniciar tratamiento con dosis bajas
de hidrocortisona (10-12 mg/kg/día), duplicando las dosis ante
situaciones de estrés. Durante los 3 años de seguimiento no ha
presentado ninguna incidencia de interés y su crecimiento y
desarrollo ha sido normal.
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Infarto óseo como primera
manifestación de anemia 
de células falciformes

Sr. Editor:

La anemia de células falciformes o anemia drepanocítica es
una enfermedad hereditaria que consiste en un intercambio de
aminoácidos que desestabiliza la hemoglobina y el glóbulo rojo,
haciendo su estructura poco flexible para adaptarse al calibre de
los capilares sanguíneos.

Presentamos el caso de una niña de 4 años de edad con cuadro
clínico de dolor, tumefacción e impotencia funcional de antebrazo
izquierdo. La radiografía simple de la zona en proyección antero-
posterior muestra edema de partes blandas y fractura patológica de
extremo distal de radio asociada a una lesión ósea caracterizada
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por áreas de osteólisis, osteoesclerosis focal y periostitis. Las ban-
das lineales distribuidas por debajo de la cortical producen una ima-
gen de hueso-dentro-del-hueso, diagnóstico semiológico de osteo-
necrosis (fig. 1). En la analítica se evidencia anemia microcítica. Ante
estos hallazgos se realiza frotis de sangre periférica donde se apre-
cian hematíes en forma de hoz, característicos de anemia de células
falciformes. El diagnóstico definitivo se realiza mediante estudio
electroforético (fig. 2).

La drepanocitosis es un trastorno hereditario de la sangre en
el que se genera una hemoglobina anormal, llamada Hgb S, de-
bido a un cambio congénito en uno de los aminoácidos.

Las células falciformes son rígidas y pegajosas y adoptan la
forma de una hoz cuando pierden el oxígeno. Estas células tien-
den a aglutinarse y obstruir los vasos sanguíneos pequeños, in-
terfiriendo de este modo en el flujo normal de la sangre1.

Esta enfermedad afecta especialmente a individuos de raza
negra, y es muy frecuente en ciertas regiones de África, Oriente
Medio y en el Área mediterránea.

Las manifestaciones clínicas se deben a la fragilidad y la rigi-
dez que adquieren los glóbulos rojos drepanocíticos cuando son
expuestos a deshidratación, infección o a un suministro defi-
ciente de oxígeno.

Aunque esta enfermedad es hereditaria y está presente al na-
cer, los síntomas no se manifiestan hasta los 4-6 meses de edad2.

Si la Hgb S se hereda de uno de los padres, el hijo adquiere el
“rasgo drepanocítico” y la enfermedad se presenta generalmen-
te sin síntomas, pudiendo apreciarse en ocasiones anemia leve.

Los pacientes con drepanocitosis son más susceptibles a de-
sarrollar infecciones bacterianas, óseas o de otras localizaciones.
Los gérmenes encontrados más frecuentemente como responsables
de infecciones óseas son la Salmonella y Staphylococcus aureus.

La osteomielitis y el infarto óseo son complicaciones graves en
estos pacientes3. El diagnóstico diferencial precoz entre ambos
procesos es muy difícil, ya que la sintomatología, los datos de la-
boratorio y los hallazgos radiológicos son similares. En estadios
iniciales, la radiología simple es normal o revela edema de partes
blandas. A lo largo del tiempo aparecen los signos de destrucción
ósea y reacción perióstica (áreas líticas, periostitis, defectos óseos
subperiósticos mal definidos, tunelización cortical)4.

Se estima que los infartos óseos agudos son 50 veces más
frecuentes que la osteomielitis en los pacientes con anemia de
células falciformes. El diagnóstico precoz y el tratamiento de to-
das estas complicaciones es esencial para prevenir las secuelas,
las fracturas patológicas y la osteomielitis crónica5.

En la drepanocitosis, el frotis simple de sangre periférica de-
muestra los hematíes en forma de hoz. El diagnóstico definitivo
se hace por electroforesis de Hgb demostrándose una banda
que migra típicamente a la posición de Hgb S.

El tratamiento está basado en una serie de medidas generales,
tratamientos para aliviar y resolver las manifestaciones clínicas
y prevención de las complicaciones.

Actualmente el trasplante alogénico de médula ósea (TMO)
de donante familiar histocompatible es el único tratamiento cu-
rativo de la anemia de células falciformes4,6.
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Figura 2. Estudio electroforético.
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Figura 1. Radiografía
anteroposterior de ante-
brazo izquierdo.


