Las crisis apféstfm en la anemia a bhematies
[falciformes

Por los Dres.:

E. vE 1a Torgg, J. OrTEGA, W. TORRES

Con Iz ayuda técnica de
E. Armica, A. Cruz Y L. BELLO(?)

Tres tipos de crisis fundamentalmente
se conocen en la anemia a hematies
falciformes (A.H.F.): la clinica o do-
lorosa, la aplastica y la hiperhemoliti.
ca,' a las que se ha adadido la secues
tracién.® Tanto en las crisis aplasticas,
en la hiperhemolitica y secunestracién
masiva hay una caida més o menos mar.
cada de la cifra de hematies y hemo-
globina, no obstante eso, cuando estos
pacientes presentan una agudizacién de
su anemia cronica, se suele atin hablar
de “crisis de desglobulizacién”, cuando
es lo cierto que las erisis hiperhemoli.
ticas som raras,’ no habiendo sido de-
mostrada en ninglin caso en una serie
de 166 pacientes,

En 1948 Owren,® establecié el ca-
riicter apldstico de las crisis en la micro.
esferocitosis v dos afios después Singer®
hizo la misma observacion en la AHF,
posteriormente otros autores han publi-
cado trabajos haciendo referencia a las
mencionadas crisis. %7 y *

Es nuestro propésito reportar y hacer
algunas observaciones sobre 10 casos de
crisis aplasticas observados a partir de
Enero de 1963 en el Departamento
de Hematologia del Hospital William
Soler.

{*) Departamento de Hematclogia, Hospi-
tal William Soler. San Franciseo ¥ Perla Alta-
habana.
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Mareriar Crinico ¥ MEropos:

Los 10 casos han estado todos ingre-
sados en el Servicio de Hematologia del
Hospital ¥y han sido atendidos por al-
guno o algunos de nosotros. El diag
ndstico de AJH.F. ha quedado perfecta.
mente establecido por el enadro clinico,.
demostracion de la drepanocitosis entre
porta vy cubre y hemoglobina por elec-
troforesie. Dos casos fueron transfundi-
dos antes de que se pudiera obtener
sangre para la electroforcsis, en ambos
casos no hay duda en coanto al diag-
nostico, por el cuadro clinico, la posi-
tividad de la prueba de drepanocitosis
y evolucién ulterior de los casos (en
uno de ellos la hemoglobina por elee-
troforesis realizada recientemente mos-
tré la corrida tipica 55), em ambos
casos, desde luego, la electroforesis rea-
lizada en los padres de los pacientes
fue del tipo SA. Todos los casos han
sido seguidos posteriormente por con-
sulta externa a excepcién de uno, que
al momento de escribir ¢l trabajo aiin
se encuentra ingresado.

La electroforesis de hemoglobina se
realizé en papel de filtro, en buffer de
barbital de foerza iénica 0.075 y pH 8.6.
El fenémeno de la drepanocitosis se
verificé entre porta y cubre sellado con
parafina y leido a las 24 horas. El con-
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teo ‘de reticulocitos se realizé em 500
¢élulas en preparaciones coloreadas con
azul brillante cresil. La aspiracién me-
dular se realizé de la tibia en los me-
nores de un afio y del esternén en los
mayores de un afio.

Caso 1. R.Z.D. H.C. 30,027, Edad: uno
y medio afio. Sexo: Mase. Raza: Mest
Paciente ya con varios ingresos antc.
riores por AHF, ingresa en esta ocasién
por presentar fiebre, anorexia y toma
del estado general.
Al momento de su ingreso se le cons-
tata temperatura de 37.6° C., adinamia,
- palidez cutdneo-mucosa, discreto edema
en las extremidades inferiores, peque-
fias adenopatias cervicales. Soplo sisté-
lico grado 2/6 audible en toda el drea
precordial. El higado rebasaba 4 cms.,
el reborde costal y el bazo rebasaba 5
centimetros,
Se le transfunde sangre y al dia si-
guiente la hemoglobina es de 7.3 grs.-y
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Fic. 1, Caso 1. R, £. D. - H. C. 30027,

estado gemeral mejora aunque persiste
febril durante los seis primeros dias
después ‘de su ingreso; la temperatura
cae durante tres dias y nueve dias des-
pués de su ingreso de nuevo es de 39.6°
C. el conteo de reticulocitos cae a-1.6%.

el conteo de reticulocitos de 16.695. El (Figura 1) y la hemoglobina dos dias
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después es de 2.9 grs. Un médulograma
muestra marcada depresion eritropoyé-
tica. (Cuadro 1). Es tratado con trans-
fusion de sangre y Eritromicina y 10
diag después la hemoglobina subié 7.5
grs. vy el conteo de reticulocitos a 4.69%.
La eritrosedimentacidn fue de 25 mms.
a la hora v subié a 35 en el momento
de la erisis. (Figura 11). El telecardio-
grama mostré eardiomegalia. Bl elee-
trocardiograma sugirvié sobrecarga dias-
tolica del wventriculo izquicrdo. FEl
veetocardiograma fue sospecheoszo de
C.LV. No hubo evidencia ni clinica, ni
de laboratorio de la causa del sindrome
febril v crisis aplastica.

Caso 2. P.CL. H.C. 62.278. Edad: &
canos, Sexo: Mase. Raza: Mest.

Ingresa por fichre vy dolores abdomi-
‘nales y articulares, Le fue diagnostiea-
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Fiuc. 3, Caso 2, P, C, L, - H. C. 62278,

da AHTF. a la edad de nueve meses,
desde entonces ha estado ingresado ¥
transfundide en maltiples ocasiones.
Presentaba al ingreso palidez cutdneo-
mucosa, tinte ictérico de las ceclerdti-
cas, higado que rebasaba 2 ems. y hazo
no palpable. Al momento de sn ingreso
presentd ficbre que desaparecié unos
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dias después, la cifra de hemoglobina
era de 7.5 grs. v el conteo de reticuloci-
tos cayd a 0% y la hemoglobina a 2.5
grs. (Figura 2).

Se transfundié sangre en 7 ocasiones,
Se realizé médulograma que mostrd
marcada depresién del sistema eritropo-
yético y aumento del porcentaje de cé-
lulas plasmaticas, (Cuadro 1). La eri-
trosedimentacidn ascendido a 70 mms. a
la hora. (Figura 11) la bilirrubina
total fue de 1.72 mgrs. ¥ la directa de
0.98 mgrs,

El telecardiograma mostré cardiome-
galin v el electrocardiograma sugiridé
crecimicnto ventricular izquierdo. Al
alta tenia hemoglobina de 6.8 gra. y con-
teo de reticulocitos de 15.8%. No hubo
evidencia de qué llevd este paciente a
la erisis aplastica, pues inclusive la fie-
bre constalada al ingreso habia des-
aparecido y el nifio lucia mejor cuando
de nuevo reaparecié la ficbre y se ins-
talé la crisis aplistica.

Caso 3. Y.N.A., H.C, 64,091, Edad: 2
afios. Sexo: Fem, Raza: Neg.

La paciente ingresa por infeccidn res.
piratoria superior y vémitos y diarreas,
es tratada en una sala de gastroenteritis
y ocho diaz después al diagnosticirsele
una AHF con' prueba de drepanocitosis
positiva ¥ hemoglobina 85, fue traslada.
da a la Sala de Hematologia, donde al
ser examinada se encuentra palidez cuta.
neo-mucoso, subictero, higado rebasaba
2 ems, el reborde costal y bazo 1.5 cms.
Soplo sistélico grade 2/6 en mesocardio
v base. Se le indica tratamiento con
Piperazina por parasitismo a Ascaris
Lumbricoides. Diecisicte dias despudés
de su ingreso, la niiia se encuentra fe-
bril (40°C.), adindmica, extraordinaria-
mente palida, con ruide de galope. La
nifia luce agudamente enferma. La cifra
de hemoglobina fue de menos de 1.3
zrs. Fuoe transfundida y digitalizada;

. C. P.
.ARW.CBI. 1964



al dia signiente, ¢l conteo de reticuloci-
tos fue de 0%. (Figura 3).

Dicx dias después la cifra de hemo-
globina era de 7.6 grs. y el conteo de
reticulocitos de 9.4% La eritrosedimen-
tacién que al ingreso habia sido de 20
mms, a la hora, subié a 70 durante la
crisis. (Figura 1), Un méduiograma
realizado 25 dias después de su ingreso,
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Fic. 3. Caso 3, Y. M. A. - H. €. 64091,

unos 8§ dins después del comienzo de la
erisis aplistica mostré hiperactividad
del sistema eritropoyético a predominio
casi exclusive de las formas baséfilas
y policromatéfilas. La bilirrubina total
fue de 1.72 mgs. v 0.43 mgs. la directa.
El telecardiograma mostré disereta car-
diomegalia. El tinico dato que mereee
sefialarse en cuanto al mecanismo des-
encadenante de la erisis aplastica es el
tratamiento antiparagitario con Pipera-
zina que habia sido comenzado 5 dias
antes de la caida catastrifica de la he.
moglobina,

Caso 4. LB.5. H.C. 54,099, Edad: 10
anos. Sexo: Fem. Raza: Neg

Se trata de una enferma con historin
de AHF que ingresa por dificultad en
la marcha con dolor referido a amhbos
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muslos, Presentaba palidez, ictero, no
hepatoesplenomegalia, sople sistélico
grado 1/6 en apex y mesocardio. Rota.
eién externa de ambos muslos con do-
lor en la articulacién coxo-femoral y
limitacién de movimientos. Fue tratada
con analgésicos y venoclisis de Lactato
de Na 1/6 M. A los diecisicte dias de
ingresada la hemoglobina era de 4.9
grs, al ingrezo habia sido 7.3 grs., ¢l con-
teo de reticuloeitos del dia antes fue de
0,29, 10 dias antes habia tenido conteo
de 11%. (Figura 4),
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Fre. 4, Caso g, Z. V. 8. - H. C, 54599,

La eritrozedimentacién de 5 mms. al
ingreso subié a 80 mme. a la hora. (Fi-
gura 11). La temperatura oscilé entre
37 v 38°C., v en alguna ocasidn se elevé
a 39°C.

Fue tratada con transfusiones de zan-
gre, Penicilina y  Cloranfenicol.  El
médulograma corroboré la naturaleza
aplastica de la crisis, (Cuadro 1).
cifra de reticulocitos subié paulatina-
mente ¥ una semana después de la erisis
era de 6.8%. Ulteriormente alcanzd va-
lores de 19%.
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El telecardiograma mostré cardiome-

galia y el electrocardiograma sobrecarga
del ventriculo izquierdo. La bilirrubina
total fue de 2.22 mgs. y la dirceta de
“0.64 mgs. La radiografia de huesos lar-
gos mostré epifisiolosis de segundo gra-
do en la cadera derecha. La nifia fue
trasladada a la Sala de Ortopedia para
¢l tratamiento correspondiente. No en-
contramos evidencia de lo que levié a
csta paciente a la erisis aplastica.

Caso 5. F.A.C. H.C. 66,162, Edad: 9
aiios. Sexo: Masc. Raza: Neg.

Este caso fue remitido del Hospital
Infecciose “Las Animas™ para estudie
de sindrome ictérico presumiblemente
debido a AHF. Este diagndstico fue co-
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Fic. 5. Caso 5, F, 4. C. - H. C. 66162,

rroborado en el servicio. El niifio se
presentaba palide, ictérico, afebril, con
un higado que rebasaba 4 cme. el re-
borde costal, firme, liso, y que los pri-
meros dias de su ingreso fue algo dolo-
roso. El bazo no era palpable. Catorce
dias después de su ingreso presenté fie-
bre de 39° C., tos y algunos estertores
roncos. La hipertermia se mantuvo du-
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rante seig dias. La hemoglobina que a
su ingreso habia sido de 5.6 grs. cayé a
3.9 grs. (Figura 5), y el conteo de re-
ticulocitos cayé de 13% a 1%. Un mé-
dulograma mostré marcada depresion
del sistema eritropoyético. (Cuadro 1},
doce dias después un segundo médulo-
grama mostraba hiperactividad del sis-
tema eritropoyético.

La bilirrubina total fue de 4.14 mgs.
y la directa de 0.52 mgs, Las pruebas
funcionales hepaticas fueron discreta-
mente positivas. La eritrosedimentacién
de 9 ascendié a 42 mms, a la hora du-
rante la crisis. (Figura 11), EIl tele-
cardiograma mostré cardiomegalia y el
electrocardiograma fue normal. Al alta
presentaba cifra de hemoglobina de 7.6
grs. y reticulocitos de 1.8%.

Este paciente mostré al inicio de la
erisis un cuadro respiratorie discreto
que desaparecic en pocos dias.

Caso 6. G.P.A. H.C. 24,183, Edad: 7
afnios. Sexo: Masc, Raza: Mest,

Se trata de on enfermo ya conocido
con AHF que desde una semana ante-
terior a su ingreso presentaba dolor en
hipocondrio izquierdo, tos y fiehre de
39°C. Al momento de su ingreso se
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presentaba palido con disereto tinte ie
térico de las esclerdticas, febril.

Algunos estertores hamedos, no sople
cardiaco, el higado rebasaba 3 ems, el
rehorde costal y ] bazo no era palpable.

Fue tratado con transfusion de sangre,
Peniecilina v Triple Sulfa.

Mejord vapidamente desapaveciendo
la fiebre. Trece dias después de su in-
greso la temperaiura fue de nuevo de
38°C.. Ia cifra de hemoglobina de 3.1
ors. v el conteo de reticulocitos de
0.6%. (Figura 6).

Se mantuve febril durante 7 dias, fue
tratado de nuevo con Penicilina (que
hahia sido suspendida) v transfusiones
de sangre. Doee dias después la hemo-
globina era de 8.7 grs. v el conteo de
reticulocitos de 11.69. La eritrosedi-
mentacién subié de 18 a 97 mms. a la
hora, (Figura 11). Un médulograma
realizado cinco dias después que se de-
tectd la eifra de 0,690 mostré moderada
depresion del sistema eritropoyético ¥
s¢ interpretd como que yva comenzaba a
saliv de la erisis aplistica, 8 dias des-
pués un nucve médulograma mostra
hiperactividad del sistema eritropoyéti-
co. (Cuadre 1).

La hilirrubina total fue de 0.86 mgs,
y la directa de 021. El electrocardio-
grama sugirié crecimiento ventricular
izquierdo con sobrecarga diasidlica y el
telecardiograma mostré cardiomegalia.
No hay evidencia de qué fue lo que llevé
a este enfermo a la erisis aplastica, <l
iinico dato que se recoge es que se en-
contrd la faringe enrojecida en los dias
de la crisis.

Caso 7. HV.LLF. IL.C. 65,600, Edad:
18 mezes. Sexo: Mase. Raza: Mest

El motivo de ingreso fue marcada pa-
lidez eutdneo-mucesa, Un mes anterior
a su ingreso, un facultative le manifesté
tenia parasitismo y anemia, desde dos
dias anteriorves a su ingreso el niifio es-

R. C._P.
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taba muy decaido y con marcada ano-
rexia.

Al momento de sn ingreso encontras
mos un paciente exiraordinariamente
palido con temperaiura de 39°C., dis
irofia grado 1 v que lucia agudamente
enfermo. La punta latia en sexlo espacio
un em. por fuera de la linea medio-
clavieular, el higado rehasaba 7 cms.
¢ el bazo también 7 cms. Al ingreso
s eongtate hemoglobinag de 2.2 grs, con-
teo de retieulocitos de 0.8%. (Figura
11, per lo que se hizo el diagndstico
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Fie. 7. Caso 7. M. ¥, L. F. - . £, 05050

presuntive de AHT en erisis aplistica.
£l médulograma comprobd la depre-
sion eritropoyética. (Cuadro 1). En la
grifica puede seguirse la evolucidén de
la hemoglobina, conteo de reticulocitos
y curva febril. Diez dias después de su
ingreso la hemoglobina fue de 8 grs, v
el conteo de retienloeitos de 4.4%. Die-
ciséis dias después de su ingreso el mé-
dulograma mostrd regresion de la crisis
aplistica. No se realizéd eritrosedimen.
tacion al momente de su ingreso sino
un mes después v fue cn ese momento
de 30 mms. a la hora,

La bilirrubina total fue de 0.62 mgs.
v la directa de 0.21 mgs. El telecardio-
grama mostro ligera cardiomegalia con
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predominio ventricular izquierde. La
prucha de drepanoceitosis fue intensa-
mente positiva, y como ¢l nifio fue trans-
fundido de urgeneia a su ingreso no
tenia ohjeto realizar hemoglobina por
cleetroforesis, esta investigacién reali-
zada en ambos padres mostré una corri-
da SA.

Este paciente se mostraba anoréxico
v decaido al momento de su ingreso
pero al ser examinado no se enconlrd
ninguna evidencia de infeccién que pu-
diera jugar papel desencadenante de la
erisis aplastica con que se nos presentd
por ver primera,

Caso 8. H.E.A. H.C. 78,315, Edad:
15 meses. Sexo: Fem, Raza: Neg.

Esta pacientc ingresa con historia de
9 dias de fichre, tos luimeda y astenia.
Estuvo ingresada en un Hospital del in-
terior donde encontraron una anemia
marcada de 2 grs. motivo por el eual
fue transfundida en 2 ocasiones, la ni-
iia también presenté un episodio con-
vilzivo, Los padres pidieron alta a pe-
ticibn y la trajerem a ecste Hospital
donde al ser examinada se encontréd una
paciente pilida, polipneiea, con sensorio
tomado y luciendo agudamente enfer-
ma. Sindrome de condensacién en el
tereio inferior del pulmén derecho. Ta-
quieardia y =oplo grado 1/6 en endo
apex.

Higado y hazo rchasaban 3 ems, cl
reborde costal. Hipotonia e hiporefle.
xia, Fue tratada con transfusién de san-
gre, Terramicina endovenosa e Hidra-
zida y Estreptomicina. La nifia mejord
lenta pero progresivamente, Un mes
después de su ingreso el conteo de reti-
culocitos que habia sido de 10.2% cayé
a 09, la cifra de hemoglobina se man-
tuvo mas 0 menos estacionaria. {Fig. a).

La eritrosedimentacidn subio de 24 a
80 mme. a la hora, (Figura 11). Un
médulograma realizado en cste momento
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Fic. 8. Cazo 8, H, R, 4. - II. C. 78315,

mostrd marcada depresion del sistema
eritropoyético vy repetido 20 dias des
pués mostré marcada hiperactividad de
este sistema.  (Cuadro 1). Dicx dias
después de la caida retienlocitaria, éstos
se elevaron de nuevo y mantuvieron en
cilras de 8%. El fibrindgeno fue de
400 mgs. Como la paciente habia sido
transflundida, no se realizé en ella he
moglobina por clectroforesis(*) pero
la prueha de drepanocitosis fue positi.
va v la hemoglobina por electroforesis
en ambos padres fue SA. El clectrocar-
diograma sugirid erecimiento venlrieu-
lar izquierdo.

Esta paciente no mosiré toma del
estado general ni hiperpirexia dorante
loa diaz de Iz erizizs, el examen fizico
en csos dias mostrd una notable mejoria
en el sindrome respiratorio y ncurols-
gico que habia presentado al ingreso
y sélo merece afadirse que presentaba
un cuadro discreto de infeccién respi.
ratoria superior con secrecion nasal mu.
copurulenta,

(*) Pasado un tiempo adeenade se realied
Ia hemoglobina por eleciroforesis en la pa
ciente ¥ el resultade como era de esperarse
foe hemoglobinag 55,

R. G, P.
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Caso 9. S.C.B. ILC. 13,616, Edad:
5 y medio afios. Sexo: Fem. Raza: Neg,

Enferma con historia anterior de AIIF
ingresa por dolor ahdominal y articu-
lar. Al examen fisico presentaba pali-
dez culdneo-mucosa, no ictero, higado
rebasaba 2 cms. el reborde costal. Punta
de bazo palpable. Temperatura de
38.8°C. Fue tratada con Penicilina y
vemoclisis de Lactato de Na. 1/6 M.,
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Fie. @, Caso 9, § G, B, - 1. C, 13616,

mejorando el estado general v desapa.
reciendo los dolores. Hizo febrieula en
los dias siguientes, pero al 8vo. dia la
temperatura de nueve fue de 38°C..
3 dias después el conteo de reticulocitos
que habia side anteriormente de 9.4%
cays a 09 (fiz. 9) v la hemoglobina
cayo a 3.7 gra. La eritrosedimentacién
subié de 38 a 84 mms. a la hora (-
gura 11). Diez dias después la hemo-
globina fue de 9.1 grs. v el conteo de
reticulocitos de 4%,

El mismo dia que el conteo de reticn-
locitos fue de 0% se realizé médulo-
grama que mostré marcada depresién
del sistema eritropoyético con anmento
del porcentaje de células plasmiticas
{ewadro 1). Se le transfundié sangre
en seis ocasiones. El fibrindgeno fue

R. C. P.
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de 465 mgs. v el welecardiograma mos.
tré cardiomegalia,

Comeo dato de inlerés en cuanto al
mecanismo desencadenante de la erisis
aplastica sefialaremos que ¢l mismo dia
que ¢ le constatd el conteo de reticulo.
citos de 0% se enconiraron esterlores
suberepitantes en el hemitérax derecho
y faringe enrojecida. Los estertores mo
fueron reportados mis v este episodio
reapiratorio desaparceid rapidamente.

Caso 10, ML, H.C. 79.363. Edad:

6 meses. Sexo: Mase., Raza: Mest.

El niiio ingresa por marveada palidex
cutineo-mucosa. Habia presentado gos-
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Fee. 10, Caso 10, M. P. 2. - H. C. T9363.

trocnteritis en dos ocasiones anteriores,
Un mes antes de su ingreso estuvo in-
gresado en otro Iospital por presentar
“sintomas catarrales y abdomen disten-
dido”, Desde dos dias antes de su in-
greso presentaba fiebre ¥ vémitos. Fue
prematuro.

Al momento de ser examinadoe en el
servicio presentaba palidez cutdneo-mu-
coza marcada, fichre de 39°C, v algunos
estertores bronguiales. El hizado reba-
saba 3 ems. v ¢l bazo 4 cms. el reborde
costal. Fue tratado con Penicilina ¢ hi-
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Fue. 11, Eritrosedimentaecidn; anfes, durante vy despeds de las Yerisis aplasticas™.

dratade parenteralmente recibiendo dos
transfusiones de sangre en dias sucesi.
vos. La fichre cayd al dia siguiente de
s ingreso. Posteriormente se constatd
raquitismo clinico corroborade humoral
v radiclégicamente siendo tratado ade
cuadamenie. Al 14 dia después de su
ingreso se constald eifra de reticulocitos
de 0.2% (gredflica 10). La hemoglobina
cayd de 5.3 gra. a 3.5 gre. transfundién.
dose sangre ez dos oecasiones.

Llamé la atencion la ausencia de hi
perpirexia como se ve usualmente en
estas erisiz. Se traté de realizar médu-
lograma en dos ocasiones no extrayén
dose material. Quince dias después la
hemoglobina era de 6.5 grs. ¥ ¢l conteo
de reticulocitos de 119 la eritrosedi-
mentacion adquirié valores de 75 mms.
a la hora (fig. 11). El fibrinégeno fue
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de 5300 mlgs. v la bilirrubina total de
1.96 mgz. y la directa de 0.86.

No tuvimos evidencia de gque [ue lo
que llevé a este enfermo a la crisis
aplistica.

COMENTARIO

Casser® describe las erisis aplasticas
como eritroblastopenias agudas con un
dafio selective de la eritropoyesis de
corta duracidn, cavsada por factores
externos como toxinas, medicamentos o
infecciones, actuando sobre un terreno
constitucionalmente predispuesto.

Este cese brusco de la eritropoyesis
que habitualmente dura unos diex dias
no tendrd mayores consceuencias y pa-
sarid desapercibido en el individue sin
ninguna anormalidad hematolégica pre-
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via en lo que se refiere sobre todo a la
supervivencia de sus hematies, pero en
aquellos casos donde el tiempo de vida
de los eritrocitos estd acortado, la eri.
troblastopenia aguda producirdi una
caida en los valores de hemoglobina y
hematies que de no corregirse pudiera
ser fatal. En la AHF donde el ritmo
de destruceidn de los hematies es de
5.6 a 20 veces lo normal? las crisis aplas-
ticag producen por lo gencral anemias
severas, aundgue on ocasiones puede ob-
servarse como en el caso 8 que la cifra
de hemoglobina permanece  esencial-
mente inalterada. Esto puede explicarse
porque ya esta paciente habia recibido
dos transfusiones antes de su ingreso y
dos en los primeros dias que estuvo en
el Hospital. Los hematies del donante
que presumiblemente tendrian un tiem-
pe de supervivencia normal impidieron
por lo menos en parte la acentuacién
de la anemia preexistente, por otro
lado ha side sefialade® gque los hematics
de un paciente con AHF pueden pre-
sentar grado variables de suseeptibili-
dad a la hemolisis, y por lo tanto, serd
también variable la agravacién de la
anemia durante las crisis  aplistieas.
(Otros tres casos recibieron transfusio-
nes con alguna anterioridad a las erisis
y en ¢llos sin embargo la hemoglobina
cayd a cifras inferiores a 4 grs., ninguno
de estos casos recibid previamente mas
de dos transfusiones por lo que pode.
mos presumir que la sangre aportada
no fue suficiente para compensar la
destruccion de los hematies drepanaci-
ticos v el cese de produccidn eritropo-
yética,

Usnalmente durante la erisis hay to-
ma del estado general y temperatura
de méas de 38°C., enando 1a hemoglo-
bina tiende a estahilizarse enlre 6 v 8
zrs. ¥ los reticulocitos comienzan a re-
aparecer, el estado general mejora y
desaparece la fiechre. Es interesante que
uno de los dos casos que no mostrd ni
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hiperpirexia ni toma del estado general
fue el ya senalado en que la hemoglo-
bina no bajé sustancialmente,

E! mecanizmo dezencadenante de las
erizgis no esti del tode claro, como ya
sefialamos puede presentarse en pacien-
tes con antecedentes hemoliticos pre-
vios o hematolégicamente normales. En
1957 Micseh revisd los casos hasta en-
tonees reportados de eritroblastopenias
agudas. En el primer grupo se encon-
traban pacientes con microesferocitosis
{la mayor parte), AIF, ancmia hemo.
litica adquirida, eritroblastosis fetalis,
v hemoglobinuria paroxistica noclurna.
En el segundo grupo casos de pirpura
anafilactoide, idiosinerasia a droga, neu-
monia alipica primaria, difteria, mono.
nucleosis infecciosa v subsepsiz alérgica.
Choremis vy eolaboradores estudiaron
120 pacientez aparentements novmales
hematolégicamente pero con  diversas
enfermedades infecciosas y encontraron
10 caszos de crisis aplasticas, Nosotros
en un estudio de elazificacion de ane-
mias'® realizado en el Hospital, de 412
casos con anemias de menos de 8 gm. en-
contramos 19 con depresién eritropoyé:
tica en el corso de procesos infeceioszos
severos, casi todos gastrointestinales y
respiratorios. Singer® atribuyd la erisis
aplistica en ¢l paciente con AHF por
¢l reportado a una neumonia viral y
Chernoff® de 4 casos reportados encon-
tré uno cn ¢l corso de una septicemia
a Salmonella Cholerasui y el resto con
procesos respivatorios banales, Leikim®
reporté dos familias en las que dos pa-
cientes de cada una presentaron crisis
aplastica en un corto intervale de tiem-
po, suponiendo que algin factor infec
cioso jugé papel en estos casos. En
nuestro grupo de pacientes no sabemos
exactamente qué preeipité la erisis. Oca-
sionalmente se pudo demostrar alguna
infeceidn respivatoria mds o menos vaga
¥ fugaz, en un caso la crisis se presentd
unos cualro dias después de haber co-
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menzado un tratamiento anlipavasitario
con exahidrato de Piperazina, en el
caso 8§ la erisis hizo su aparicidn cuando
ya la paciente estaba en franco periodo
de recuperacién de su hronconeumonis
y encefalitis. En 7 pacientes el factor
desencadenante luce que fué adguirido
intrahospitalariamente, lo que apunta
hacia una eausa infeeciosa como la mas
probable. Es lo mds factible como se-
fiala Gasser” que sean distintos factores,
toxicos, medicamentosos o infeceiosos
los que provoquen los episodios eriticos,
coneediéndole importancia desde luego
al terreno sobre el que estos factores
actilan,

Es un hecho hien sabido que la eri-
trosedimentacidn en los pacientes con
AHF ¢ normal’ presomiblemente de-
bido a la no formacién de rouleau por
la forma drepanecitica que tienen los
hematics de estos pacientes',

Nosotrog hemos obzervado que ain en
la presencia de infecciones hacterianas
claramente demostrables la eritrosedi-
mentacion no se altera apreciablemen-
te, €5 por eso que llama la atencién,
como en las erisis aplasticas la eritrose
dimentacién se acelera en la mayoria
de los casos que hicimos esta determi-
nacién oportunamente.  (Figura 11).
En einco casos pudimos valorar la eritro-
sedimentacién antes, dorante v después,
pudiendo obzervarse como retornaba al
valor inicial una vex desaparecida Ta
erisis.

Una explicacion logica para este he-
cho es que al desaparecer los hematies
mds susceplibles de hemolizarse durante
la crisis apliastica quedaban aquellos
mis resistentes, con menos posibilida.
des de drepanocitosis ¥ serin los que
determinen la aceleracién de la eritro
sedimentacion.

El acentuamiento de la anemia por =i
sola no puede ser ¢l factor que lo deter
mine, podemos observar como el caso 8
que apenas sufrié alteracién la hemo-
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globina durante la erisis mostré una
congiderable variacién en la eritrosedi.
mentacion antes, durante y después de
la critroblastopenia aguda, Reciente:
mente ha sido sefialado este hecho del
aumente de la eritrosedimentacidn  en
las erizis** (aunque en el abstracto al
menos no se reficre a qué tipo de erisis),
¥ su relacién con el aumento de glo
bulinas o fibrindgeno plasmitico. En
los easos que hicimos determinacion de
fibrindgeno no apreciamos valores pato-
ligicos aunque laz cifras estaban en el
limite superior de la normalidad. Esie
hecho de la accleracién de la eritrose
dimentacion en las erisis aplasticas me.
rece cstudiarse mas  exhaustivamente
pucs puede arrojar nueva luz én la
patogenia de los episodios criticos de
egtos pacientes,

Lo que caracteriza a las crisis aplis-
ticas es sobre todo la ecaida de los re-
ticulocitos, de manera que en un pa-
ciente con AHIF que tenga conteo de
retienlocitos de menos de 2% debe sos-
pecharse la eritroblastopenia aguda, so-
bre todo si se acompaiia de toma del
estado gencral y fichre, de eualquier
manera el diagndstico debe afirmarse
con ¢l médulograma pues es posible
obsgervar aungue mucho menos frecuen-
temente cifras de retienlocitos de 09
en pacientes con AHF y médulas mega-
loblasticas.

Recientemente hemos observado dos
de estos pacientes que han hecho una
vespuesta altamente satisfactoria en el
curso de unos dias al tratamiento con
aeido félico, Estaz “crisis megaloblasti-
cas” en la AHF parecen no ser frecuen-
tes (aungue si sc ven mis a menudo
alteraciones no tan mareadas en la serie
eritropoyética y granulopoyetica que
se sefialan haeia un déficit de dcido fo-
lico o B,.), pero es necesario tenerlo en
mente puesto que puede en estos casos
obviarse la transfusién de sangre.
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Como seialamos mas arriba, el diag
nastico ez necesavio conflirmarlo con e
médulograma que mostrard una depre.
siom marvcada del sistema eritropoyético,
tanto mds cuanto més precozmente ¢
realiza, observandose en estos casos sélo
muy ocasionalmente alzunas células de
la serie roja. 5i su realizacion se de
mora unos dias, la depresion ya no seri
tap mareada, como el caso 6 que mostrd
un 134% de edlulas rojas. la aspiracién
medular fue realizada ecineo dins despuds
de diagnosticada la erisis, En algunos
cagos pudimos observar los proeritro-
blastos gizantes yva seialados por otros,®
agl como un aumenio del porcentaje de
las eélulas plasmdaticas. El cambio que
experimentia el aspecto morfolégico me-
dular en s6le unos dias al pasar de una
marcads depresion a una hiperactividad
también mareada es Hamativo,

La duracion de las crisis no la pode-
mos precisar exaclomenle en nuestvos
casos, pero por el estudio de las grificas
y valorando en conjunto la curva de
temperalura, reticuloeitos v hemoglabi.
na asumimos que la duracion aproxima.
damente fue de 6 a 10 dias,

En nuesiro critevio la mayor parte
de estos casos necesitarin transfusion
de sangre durante la eritroblastopenia
agnda. Puoede observarse en las grificas
que con la excepeidn del caso 8§ ya
mencionado, los easos restantes mostra-
ron en algiin momento cifras inferiores
a 4 gramos de hemoglobina durante las
erigis. El mimero de transfusiones re-
queridas serva variable, en la mayor par-
te de las veees serd suficiente con 2 6 3.

En nuestra serie puede apreciarse que
fueron indicadas transfusiones innece-
sarias. En resumen serd la valoracidn
del easo conjuntamente con loz datos
complementarios, valor de la hemoglo.
bina y cifra de reticulocites los gue
pautarin ¢l nmimero necesario de lrans-
fusiones, Finalmente debemos seialax
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que el diagndstico de estas crisis es jm.
portante porque nos ayuda a compren-
der mejor los episodios eriticos por los
que pasan estos enfermos, tan frecuente
entre nozolrog, ¥ de esla manera =a-
hiendo cxactamente frente a qué con-
tingencia estamos podemos aplicar una
terapéutica mas racional,

RESUMEN

Se describen brevemente diez caso: de
AHF que desarrollaron crisis aplisticas,
sefalindose gque la mayor parte de ellos
presentaron hiperpirexia v toma del es-
tado general, pero que es sobre todo el
conlee de reticulocilos el que orienta
hacia el diagndstico que debe no obs-
tante conflirmarse con la puncién me-
dular.

¢ hace mencion de gue la eritrosedi-
mentacién se acelera notahlemente en
celas crisis,

En un paciente con AHF es funda.
mental saber frente a qué tipo de crisis
estamos, ¢i queremos hacer una terapéu
tiea racional.

SUMMARY

Ten cases patients having sickle cell
ancmia, who developed aplastic crises
are briefly deseribed,

It is pointed out that a great majority
of these patients then presented hyper.
pyrexia and general signs, but the re-
ticuloeytic count is the best guide to
diagnosizs, which nevertheless should be
confirmed by the bone marrow punc-
ture,

The authors mention the fact that
during these erises the sedimentation
rate becomes greatly increased.

In a patient suffering from sickle cell
anemia, it is cssential that the physician
know the type of crizis he is dealing
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with 20 az to establish a rational treat-
ment.

RESUME

On v décrit briecvement dix cas
d’anémic 4 érithroeytes faleiformes qui
ont presenté des erises aplastiques, et
on ¥ indique que la plupart d'eux pre-
sentaient de Uhyperpyrexie et affecta-
tion de Pétat général mais que le compte

des réticuloeytes est ce qui oriente vers
le diagnostic, lequel doit pourtant &lre
confirmé par la ponction méduallaire.

On y fait noter gque la vitesse de sédi-
mentalion est augmentée notablement
pendant ees crises,

Chez un patient avee une anémic a
érithrocytes faleiformes il est fondamen.
tal de savoir & quel type de crise nous
nous heurtons pour faire un traitement
rationel.
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