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RESUMEN

Las manifestaciones musculoesqueléticas son comunes en las hemoglobinopatias. Se describen dos pacientes con
anemia de células falciformes homocigota (HbSS) que desarrollan compromiso osteoarticular asociado a crisis
hemolftics. Una mujer mestiza de 22 afios de edad con necrosis de la cabeza femoral derecha y un vardn negro de
21 ajios con derrame articular de smbas rodillas.

Palabras claves: Anemia de Células Falciformes,Osteonecrosis, Arfrapatias,

MUSCULOSKELETAL MANIFESTATIONS OF SICKLE CELIL DISEASE.

SUMMARY

Musculoskeletal manifestations are common in the hemoglobinopathics. Two cases of homeozygeus sickle cell
disease (hemoglobin S8) with osteoarticular manifestations associated to hemolytic crises arc described. A 22-
year-old wonian with avascular necrosis of the right femoral head, and a 21-year-old man with joint effusion in

both knees.

Key words: Anemia, Sickle Cell Disease, Osteonecrosis, Joint Diseases..

INTRODUCCION

Las hemoglobinopatius hereditarias recesivay son prodicidas por
alteraciones de la globina debido a mutaciones genéticas, lus que poe-
den ocasionar: modificaciones de la estructura molecular de 1t hemnae-
globina (enfermedad por HbS, HhC y otras). disminucion de lu sinte-
siv de una cadeny globinica normal (talusemias) y la coexistencia de
ambas (hemoglobinopatius talasémicas) ().

Presentan uny distribucion mundial. Cerca de 250 millones du ha-
hitantes (4.5% de la poblucién mundial} son portadores de un gen po-
tenctalmenle putolégico. Cada afio cerca de 300,000 infuntes nacen
con una hemoglobinopatia mayor. Bstuvieron originalmente confina-
dos alos ropicos y subtrépicos, pere debide al increments de la migra-
¢ién hun apurecide en mnchas vtras dreas (%) En las Américas, la pre-
valenciu de unemias hereditarias es alta en los paises caribenos (rance
y angloparlantes asi como en Cuba, Costa Rice, Guutemala y Brasil,
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todas estos paises con una pablacién de raza negra significativi (244,
sin emburgo también se hran reportade series en Argentina (%, que tiene:
una pohlacion negra minaritaria. En el Peri, un cstudio en una pobla-
citn de 100 muestras sanguineas encontrd hemoglobinas anormales en
8, dc los cuales 3 carrespondieron a Hh A/S v 3 w Hiy A/C, no hubo Hh
homocigota nt otras (%),

Las manifeslaciones mids comunes de la depranocitemia en Jos pri-
meros aiios de la vida son crisis dolorosas, ¢l sindrome lordcico aguda,
el sindrome mano-pie, infecciones y secuestros esplénicos (%), Las
manifestaciones musculoesyneléticas son frecuentes en lus hemo-
plohinopatias, sicndo las mds caracteristicas: la osteoneorosis, ef sin-
drome mano-pie. la osteomiclitis, los derrames articulates y los infartos.
Gseos. Presentamox 2 pacientes con anemia de células fulciformes,
hemocigota (Hb §/8) que desarrollaron compromiso usteaarticnlar ase-
ciado a erisis hemolitica.

CASO 1
Mujer de 22:fios, Faza mestiza, natural y procedente de. Lima: con
diagnéstico de unemia de células falcilormes de 2 anos de evolusicn.
Se hospitatizé en junio dg-1991, por presentar desde 2 semanas
antes dofor intenso de Fa cadera derecha con limitscion funcionad para

lamarcha y erisis hemelitica. Antecedente lamiliar: mudre helerocigola
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para HbS. Examen fisico: regular extado general. leve pubidez de picl.
iclericia de piel yoescleras. aparato respiratorio normal. aparato
cardiovaserttar normalz abdomen blindv, depresible. con dolorabilicad
difusa. ruidos hidroadreos presentes, esplenomegalia: cadera derecha
ticulares a la movi-

con dolor moderado y disminucicn de los rangos:
lidad activa v paxiva:

Exidmenes auxibiares: Hb 7.5 @ %, Hto 25% reticulucilos 13.5%.
hemograma normal, plaguetas 300 000 x mm', presencia de
drepanocitos. VSG 48 mm/h, prucha de células falcilormes positiva,
dectroloresis de Hb patron: SS/F, HhS 74.60%. HhA 2%, HbF 23 407
radiograffa de pelvis v gammagralia dsca con .\'ign—().\‘ compaltiblex de
necrosis de Ja cabezi temoral derecha. :

La pactenle recibid analgésicos y reposo con mejorfa parcial del
dolor de fa cadera devecha, Fue lranxlerida al servicio de ortopedia
para artoplasifa.

CASO 2

Vardn de 21 ahos. de raza negra y procedente de Lima, con diag-

nostico de ancmia de célilas faleiformes de 15 wios de evalucion.

Hospitalizado cn agosto de 1995, por presentar desde 2 dias antes
en forma brtisca dolor. tumelacaion con limitacian tuncional en rodi-
llss @ predominio derecho v erisis hemolitice, Anlecedente tamiliar:
macre heterocigota pida HbS.

Examen fisico: regnlar estado general, iclericta de picl y escleras.
apavalo respiratorio nornval. wparaly cardiovaseular normal: abdomen
tblando, depresible. dolorabilidad difusa. ruidos hidroacdreos presenles.
esplenomegalia: rodillas con aumento de volumen de partes blandas y
aumento de la temperatura local, signos de derrame positivos, dolor y
disminucién de rangos articulwes, s predominio derecho.

Exdmenes auxiliures: Hb 10.2 pr % Hio 20% reticulocitos [ 5%,
bemograma normal. plagquetas 400 000 x mny, drepanocitos. BT: 6.40
mg%, BD: 2.4 mg%. Bl 4 mg%. aglutinaciones negativas, hemo y
miclucultivos negalivos. deido vrico: 3,05 me%a: clectroforesis de Hb:
patrén SS/E. HOS 90%. HBA, 2% . HIF &% yudiogralius de radillas
-normales: liquido sinovial: amartllo trbio. viscosidad regulur, albimi-
1 2,29 ge%.. proteinis £.52 g lancociog 33 x mme, nentidfilos 205,
Jinfocitox 80%. 1o se observan eristales de sicida irico. Biopsia de
smembrana sinovial: capilares v visos pequenos sin alleracion. escaso
infilirado linjocitario v algunos polimorfonucteares.

El puciente recibiv spalgdsicos y reposty con remisién del cuadro
en S dias.

DISCUSION

Las munifestaciones musculoesqueléicas xon comunes en lus
Remoglobinopalias, principatmente on la anemia de céhlas Fulcilormes
Jomacigota (HBS/S). tambicn pucden presentarse en s hemoglobinopaiia
C(HhCICY y en la sobrepoxician talaxemia B - hemagobina S:son raras
:cn lus raxgos Faleilormes (A/S) y en bl talasemia (71).

Estas manifesiuciones pueden ser debidas o Ja propia enlermedad:
osteonecrosis. derrames aiticnlares. cambios irabecttlares Gseos. infartos
dscox, sindrome mano-pic. sinovilis crénica y olras. incluyendo neerosis
muscular: o pueden ser seoundarias w complicaciones v/ usociaciv-
fes: osteomiclitis. artritis xéplica, hiperuyicemia y pota (™ ).
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La enfermedad de anemita de eélulas Talcitormes es e causa nias
comiin de ostconcerosis a nivel mundial. probablemente: L oclusidn
de wrterias erminales fleva a infartos dscos conecrosis v posterioy
colupso del hueso subcandral v del cartilago. Ovarre en by cabeza del
fémur (3-33% ). cabeza ded hamero (2-177% 5 (& distl. calcanen o
coslillus, Livosteoncerosix de li cabeza femoral ox un halliazgo comtin
¥ es o mayor causa e discapacidad musculoesquelcticie su vangi de
incidenciaes de 2 4.5 casos por TG pacientes al wio. Lis oxteonecrosis
de T cabeza humeral produce menor discapacadi. Las radiograiiis
muextran hallazgos similares & Ly osteoneeronis de otris causas. L
gammagrafia dseu o laresommein magcaen niclear pucden sugerir
presencia de infartos antes del desarralle de sipnos radioligicos, cons-
ttnvéndose en métodos sensiblex pars el disngndstico, CF tratumicnto
inchiye veposo inicial y cirugfa que comprende Lis ostestomya. artrodexis

(L IR
I

y varias formas de artroplastio O

Lox dermames articulares transiterios se asocian frecnenlemente
lax crisis hemotiicus. probublemente por diferentes fuctores comar i
oclusion de la microvascutatura sinovial. la Ggocitosis de edindux
falciformes v en menor grado poranGees del hiesa subeondral. S¢ ob-
servamnento de la wemperatura ¥ dolor acticular. Generalmente se
comprometen 16 2 articulaciones. sicndo las roditlas Tas inds trectien-
lemente atectadas. seguidas de los codox y ot avticulaciones. Los
derrames suclen durar 2 a 14 dias. Lax vadiogralTas <olo demuestran ¢l
restltado de infartos corticitles o medulares previos, El iguido sinovial
s ana inflamatosion, es decir clara, con un niimero de feacocitos me-
nora 1000 x min® v bijo porcentaje de polimariameleares: esicril v
libre de cristales. La hiopsia sinovial con aguja i demostrindo leve
profiferacion de sinavioctios y pocas células i lkunatornias erémcas,
algonox vasox congestionados ¥ lrombosis microvasadar: con la
nmicroscopia clechdanica de sinovia s¢ ha contirmada la presencia de

vasos ocluidos contenterlo eritrocitos con las defernaciones caracle-

risiicus (drepanocitos), No se requivre ningnin ietimienke espeeilico,
Jos carticordes locales no son diiles durne L cosis, generalmente se
adminisiran anal gésicos. incluoyendu narcotcos. mas hidridacion y con
frecuencia se emplean alcanizacion. progranias de ransiusian v wera-
pia con hidroxinyea ("',

Los nifos de 6 mesex o 2 anus de edad poeden desarrolbar wi
lumetaccion ditusa, dolorosa y recwrrenie de manos, pies oambos. cn
un 43% e casos, Exte sidrome mano-pic ox producido por infartos
det hueso cortical. del periestiv vio ejidos periartonulines. L locahza-
civn de la hematopovesis en lox dedas pegueites v en huesos del pic de
los ninos. pero tio asi en Tos adultos, ex presumiblemente un Gctor en
la limitacion de este sindrome a Lo ninez. Paede biaber leucocitosis de
S5000 x mm® y/os Tiehre, Lus erisis duran de 1 a3 senranas. Las radio-
erafius pueden ser normales duranle L 1™ semana. peyo posteriormsenle
pueden hallarse densidades medutares. dreas Bineas o elevacion el
periostio. Generalnienic salo se emplean analgdaicos pars su mascjo
[ I.I)_

Lax hemoglobinopalfas usoctadas con henishixias causan expansion
caracteristica de e médi b dsea originanda cambios trabeculiges dacos
(trabeculaciones rruesay con expacios intereabeeuloes amplhios) gag
soimids evidentes en el exqueleto axaad, Las rinliogeagios picden pre-
sentar: en el grianeo, engrasimniente det diploc disndo unse apacienens



Aniles de 1a Facultad de Medicing

granular; en los cuerpos vertebrales, una depresién central caracterdsti-
Ca en «copax; ¥ en la cadera uplunamiento con posterior protrusién del
acetdbulo. Los intartos dseos pueden ocasionar deformidades tocaliza-
das y fallas en el crecimiento 6seo; la gammagraffa y mejor adn la
resonancia Inagnética nuclear son métodos sensibles para Ja deteccién
de infartos agudos y erénicos (> 1% 1%).

Los pacientes con anemia de células falciformes son especialmen-
le susceptibles a infecciones bacterianas serias. Las razones que expli-
can esta susceplibilidad incluyen: daiio tisular por el fenémeno de
«falciformaciény, exposicién hospitalaria incrementada, compromiso
de la depuracion de baclerias después de fibrosis esplénica, formacion
defectuosa de la via alterna det complemento, deterioro de la fagocitosis
a tensiones bajas de oxigeno, compromiso de la opsonizacién y dismi-
nucién en la produccién de interferdn gamma (> '°).

La frecuencia de ostecomielitis es més de 100 veces que aquella
observada en la poblacién normal, siendo la salmonella el gennen cau-
sal en mds del 50% de los casos. Es multifocal en el 40%, situdndose
més frecuentemente en la tibia, el Iémur y el himero; la infeccién em-
pieza en la cavidad medular con posterior formacién de cavernas v
fracturas patolégicas. El trataniento incluye férulas para huesos seve-
rainente afectados con el objetivo de prevenir fracturas patoldgicas,
adecuada antibiolicoterapia v, en lox casos necesarios, drenaje quirtr-
gico (101617,

La artritis séptica es infrecuente y es mas una enfermedad predo-
minantemente de la nifiez. Son responsables (os bacilos gram negati-
vos, en especial la salmonella. Se afeclan multiples articulaciones en el
40% de tos casos y puede haber osteomielitis concomitante en un 84%.
Las articulaciones mds comdnmente alecladas son las radillas, las ca-
deras. los tobillos y los hombros (>1°16-17),

Aproximadamente ¢l 40% de adultos con anemia de c¢élulas
falciformes son hiperuricémicos, mientras que sélo ocasionalmente Jos
ninos menores de 13 afos lo son. En jévenes, la sobreproduccidn de
dcido Grico asociado con “recambio” alto de eritrocitos se acompaiia de
hiperuricosuria, manteniéndose una concentracién de dcido drico nor-
mnal; pero en los pacientes mayores la excrecion de dcido vrico, fre-
cuentemente disminuida, da lugar @ hiperwricemia. La artritis gotosa
agudla ba sido reportada eh pacientes con anemia de células falciformes.
Los ataques pueden ser poliarticulares v asociados con fiebre, siendo
importante ¢J halluzgo de cristales de monovrato sddico para un diag-
néstico detinitivo (> 1018y,

" Presentamos dos pacientes: 14 primera, mestiza, con 2 afios de diag-
nostico de anemia de células falciformes, quien durante una crisis
hemolitica presentd necrosis de la cubeza femoral derecha en estadio
radiolégico TV, recibiendo tratamiento con analgésicos y reposo, en
espera de artroplastfa, El segundo, de raza negra, con 15 aiios de anc-
mia de células falciformes quien durante una crisis hemolitica desarro-
116 derrame sinovial en rodillas, con liquido sinovial de 35 cel x mm?,
con 20 % PMN y biopsia sinovial con escaso iufiltrado inflamatorio
crénico; recibi6 analgésicos, hidratacion y reposo, remitiendo el cua-
dro en 8 dius.
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Figura N° 2.- Derrame arlicular de rodillas, a predominio
derecho durante una Crisis Hemolilica (caso 2)

Figura N° 3.- Corrido electrolorético que muesira [a presencia
de HbS/S homocigota en el iltimo trazado en comparacién
con los dos trazados superiores correxpondientes s Hb A/A
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