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Resumen

En este reporte de caso se describe el manejo de una paciente con drepanocitosis que desarrolld un paro
cardiorespiratorio y neumonia causada por un germen encapsulado. La paciente fue atendida por un equipo
multidisciplinario que implementé medidas de soporte vital y tratamiento antimicrobiano especifico. Se destaca la
importancia de la deteccion temprana de complicaciones en pacientes con drepanocitosis y la necesidad de un enfoque
integral para su manejo. Este caso resalta la relevancia de la vigilancia estrecha y el tratamiento oportuno en
situaciones criticas en pacientes con esta enfermedad hematoldgica. Se enfatiza la importancia de la colaboracion
interdisciplinaria y el seguimiento continuo para mejorar los resultados clinicos en pacientes con drepanocitosis.
Palabras clave: Anemia; Drepanocitosis; Hemoglobina S; Hemoglobinopatias; Electroforesis de las proteinas
sanguineas.

Abstract

In this case report, the management of a patient with sickle cell disease who developed cardiopulmonary arrest and
pneumonia caused by an encapsulated germ is described. The patient was attended by a multidisciplinary team that
implemented life support measures and specific antimicrobial treatment. The importance of early detection of
complications in patients with sickle cell disease and the need for a comprehensive approach to their management is
highlighted. This case highlights the relevance of close monitoring and timely treatment in critical situations for
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patients with this hematological disease. The importance of interdisciplinary collaboration and continuous follow-up
to improve clinical outcomes in patients with sickle cell disease is emphasized.
Keywords: Anemia; Sickle cell disease; Hemoglobin; Hemoglobinopathies; Blood Protein Electrophoresis.

Resumo

Este relato de caso descreve o manejo de uma paciente com anemia falciforme que desenvolveu uma parada
cardiorrespiratéria e pneumonia causada por um germe encapsulado. A paciente foi atendida por uma equipe
multidisciplinar que implementou medidas de suporte vital e tratamento antimicrobiano especifico. Destaca-se a
importancia da detecgdo precoce de complicacBes em pacientes com anemia falciforme e a necessidade de uma
abordagem integral para seu manejo. Este caso ressalta a relevancia da vigilancia estreita e do tratamento oportuno em
situacdes criticas em pacientes com esta doenca hematoldgica. Enfatiza-se a importancia da colaboracéo
interdisciplinar e do acompanhamento continuo para melhorar os resultados clinicos em pacientes com anemia
falciforme.

Palavras-chave: Anemia; Anemia falciforme; Hemoglobina S; Hemoglobinopatias; Eletroforese das proteinas
sanguineas.

1. Introduccion

Las hemoglobinopatias son un grupo de trastornos genéticos que afectan la hemoglobina. Estos trastornos resultan de
condiciones hereditarias que pueden afectar tanto la estructura como la produccion de hemoglobina. Cuando se habla de
anemia de células falciformes (ACF), esta es causada por un defecto cualitativo en la estructura de la hemoglobina que hace
que el eritrocito adopte una forma de media luna y, por consecuencia, no cumpla con sus funciones; dicha caracteristica hace
que la célula tienda a romperse con facilidad, dando lugar a una enfermedad hemolitica cronica, la cual tiene complicaciones
que incluyen episodios de oclusién vascular aguda, alteraciones viscerales crénicas de origen isquémico. La isquemia tisular
ocurre debido a episodios vasooclusivos, causando dolor al paciente, de igual forma causa dafios en los 6rganos que puede
afectar cualquier sistema de érganos como los huesos, el bazo, el higado, el cerebro, los pulmones, rifiones y articulaciones.
Las drepanocitosis normalmente no presentan sintomas en los primeros seis meses de vida, pero cominmente en el periodo de
la nifiez se puede presentar ictericia y palidez como consecuencia de la anemia hemolitica 1. Estudios indican que las
hemoglobinopatias se diagnostican usualmente en nifios mayores de 7 afios, lo que puede llegar a complicar la salud de los
pacientes e incluso causar la mortalidad en la infancia temprana 2.

La obstruccién de los vasos sanguineos y la anemia hemolitica son fundamentalmente las consecuencias de la
drepanocitosis en el organismo humano; desencadenando una serie de problemas que abarcan disfuncion endotelial, deficiencia
de oOxido nitrico, inflamacidn, estrés oxidativo e hipercoagulabilidad. Asi mismo, las manifestaciones respiratorias agudas y
croénicas tales como el sindrome toracico agudo (STA), tromboembolismo pulmonar o infecciones pulmonares como neumonia
causada por gérmenes atipicos, aparecen frecuentemente en estos pacientes y constituyen una de las complicaciones mas
importantes de la drepanocitosis. 3 20

Los pacientes jovenes sin factores de riesgo, que con frecuencia hagan crisis vasooclusiva por anemia falciforme y
que presenten episodios de dolor toracico agudo posiblemente estan ante un cuadro de un infarto de miocardio. No obstante,
los cambios electrocardiograficos pueden ser inespecificos, con poco valor diagnéstico, lo cual hace que el infarto agudo de
miocardio en anemia de células falciformes sea subdiagnosticado y tenga alta mortalidad 4. Su etiologia es inespecifica y se
cree que es multifactorial, entre ellos la anemia, los efectos reoldgicos y morfobioquimicos de las células falciformes y la
anomalia funcional plaquetaria 5. De igual forma, la hipoxia secundaria conduce a isquemia miocardica por reduccion en la
oxigenacion, aunque también por anormalidades en la microvasculatura miocardica, especificamente la displasia fibromuscular
de los pequefios vasos coronarios presentes en pacientes con anemia de células falciformes 6.

De acuerdo con la Organizacion Mundial de la Salud, se considera que méas de 310.000 personas nacen con

drepanocitosis anualmente, en su mayoria se encuentran en Africa subsahariana, teniendo una tendencia hacia la poblacion
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afro. La incidencia prevista es de 1 de cada 625 nacimientos. Segun el Instituto de Salud de Colombia, para los afios 2016 y
2017, se presentaron en total 195 casos, en su mayoria ubicados en el pacifico colombiano, con mayor prevalencia en el
departamento del Valle del Cauca (0,66/100.000) y con mayor frecuencia en mujeres. Un estudio reveld asociaciones
significativas para la mortalidad en pacientes con anemia falciforme, estos fueron: edad avanzada, sexo femenino, bajo nivel
educativo, residencia en zonas rurales, baja tension arterial diastélica, alta creatinina, elevada concentracién de HbS, aumento

de lactato y lesion renal aguda. El riesgo de muerte aumenta en un 7% por cada afio de vida 7.

2. Metodologia

Este reporte de caso es observacional y transversal, donde se hara un informe de historia clinica, la bibliografia de
apoyo fue encontrada en motores de bisqueda PubMed, SCIELO, ademas de redes de revistas cientificas que son fuente de
informacion de facil acceso, clara y concisa. Y se utilizo la siguiente ecuacién de basqueda:

("sickle cell anemia”[All Fields] OR "anemia, sickle cell'[MeSH Terms] OR (“anemia”[All Fields] AND “sickle"[All
Fields] AND "cell"[All Fields]) OR “sickle cell anemia"[All Fields] OR ("sickle"[All Fields] AND "cell"[All Fields] AND
"anemia"[All Fields])) AND associated[All Fields] AND ("neurologic manifestations"[MeSH Terms] OR (“neurologic"[All
Fields] AND "manifestations"[All Fields]) OR "neurologic manifestations"[All Fields] OR ("neurological"[All Fields] AND
"symptoms"[All Fields]) OR "neurological symptoms"[All Fields])

3. Presentacion Clinica
Caso

Paciente de sexo femenina de 17 afios de edad con antecedente de anemia de células falciformes, quien ingresa por
“dolor abdominal” por sus propios medios, con cuadro clinico que lleva tres horas de evolucion consistente en dolor tipo colico
irradiado a térax y miembros inferiores. Consciente, orientada, con un estado de ansiedad leve, “quejumbrosa”, afebril. En este
periodo empieza a presentar episodios de disnea de pequefios esfuerzos, el dolor persiste de tipo punzante, irradiado a
hombros, térax y espalda, se soporta con oxigeno y continlia en observacién. Posteriormente presenta mareo, poca tolerancia a
la via oral y emesis, se observa un deterioro mayor donde se encuentra somnolienta, rigida, palida, disneica, no responde a
estimulos verbales ni dolorosos, pérdida del control de esfinteres, es manejada con penicilina cristalina. La paciente continla
somnolienta, pero presenta respuesta a estimulos dolorosos.

Debido al cuadro clinico de ese momento, a la paciente se le toma radiografia de térax donde se evidencia edema
pulmonar, el cual es manejado. Continua el deterioro de su condicién, encontrandose palida, diaforética, rigida y sin pulso; por
lo cual se inician con maniobras de RCP, al cual responde y se remite a UCI en otra instituciéon de mayor complejidad.

Al ingresar a UCI se le brinda asistencia con ventilacién mecanica por diez dias, debido a posibilidad de
tromboembolismo pulmonar secundario a crisis drepanocitica; tras el término de la ventilacién mecanica, presenta fiebre alta,
se ordena radiografia de térax y hemograma, donde se encuentra neumonia basal derecha, que se maneja con antibidtico y

anemia que se maneja con transfusion de glébulos rojos empacados.
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Figura 1 - Radiografia de térax. Sugestiva de neumonia basal derecha, con compromiso perihilear.

RX de térax

Aln persisten las lesiones visualizadas en ambos campos
pulmonares en estudios anteriores, pero en el dia de hoy
aparecen como opacidades heterogéneas difusa en las
regiones perihiliares asi como persiste opacidad hacia la
base pulmonar derecha.

Multiples artefactos por monitoraje.

Catéteres de PVC en proyeccion de la vena cava superior .
Sonda nasoyeyunal.

tubo de ventilaciones.

Estructuras osteoarticulares normales.

Partes blandas normales

Fuente: historia clinica de la paciente.

Figura 2 - Germen encapsulado.

Fuente: Autoria propia.

Tabla 1 - Hemograma. Se evidencia anemia, con recuento de glébulos rojos y hematocrito disminuidos, acompafiado

de neutrofilia sin leucocitosis.

Hemograma
LEU: 5.1 1073 / mm3 (3.5 - 10.0) VCM: 83 um3 (30 - 97)
ERI: 3.74 B 1076 / mm3 (3.80 - 5.80) HCM: 26.6 pg (26.5 - 33.5)
HB: 99 B g/dL (11.0 - 16.5) CCMH: 32.2 g/dL (31.5 - 34.0)
HTC: 309 B % (35.0 - 50.0) 1DE: 173 H % (10.0 - 15.0)
PLT: 386 1073/ mm3 (150 - 390) VPM: 8.6 um3 (6.5 - 11.0)
PTC: 331 % (.100 - .500) IDP: 13.9 % (10.0 - 18.0)
Alarmas LEU: L1
DIF:
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%LIN: 145 B % (17.0 - 48.0) #LIN: 07B 1073 /mm3 (1.2 - 3.2)
%MON: 28 B % (4.0 - 10.0) #MON: 01B 1073 /mm3 (0.3 - 0.8)
%GRA: 82.7 H % (43.0 - 76.0) #GRA: 43 1073 /mm3 (1.2 - 6.8)

Fuente: Historia clinica de la paciente.

Por ultimo se le ordena electroforesis de hemoglobina donde se obtienen resultados de

hemoglobina S positiva con 19.29%, confirmando el diagnostico de drepanocitosis.

Tabla 2 - Electroforesis. Se observa presencia de hemoglobina adulta (A) y de hemoglobina S. La paciente tiene

rasgo falciforme.

Electroforesis de hemoglobina
% GR/DL Reference range
HBA 76.69 8.69 96.00 -TO- 98.50
HBF 0.83 0.09 0.00 -TO- 1.00
HBS 19.29 2.10+ 0.00 -TO- 1.00
HBA2 0.00 0.00 0.10 -TO- 3.00
HBA1 0.20 0.02 0.00 -TO- 1.00
TOTAL 10.90 0.00 -TO- 100.00

Fuente: Historia clinica de la paciente.

4. Discusién Clinica

La anemia de células falciformes es la hemoglobinopatia estructural mas frecuente en todo el mundo, se caracteriza
por ser un trastorno genético autosémico recesivo, que se genera por la sustitucion de acido glutamico por valina en la cadena
de globina, esto es lo que se conoce como alteracion en los genes de la cadena de globina & En Colombia segiin el DANE el
0.002% de la poblacion colombiana sufre de algin tipo de Anemia Falciforme o Drepanocitica, en su mayoria poblacién
afrocolombiana .

Esta hemoglobinopatia genera episodios recurrentes de oclusion microvascular aguda, que tienen un tiempo variable
y presenta sintomas corporales diferentes, el dafio que se genera por el eritrocito deformado, produce una lesion insidiosa y
continua por reperfusién, que dafia maltiples 6rganos como corazén, pulmones y cerebro, entre otros. Las crisis se pueden
desencadenar por distintos estimulos como baja humedad, deshidratacién, estrés, consumo de alcohol, mala alimentacién. Esto
ocasiona un dolor crénico.22 11

Los nifios que padecen esta anemia son mas susceptibles de desarrollar neumonia que los otros nifios, ya que su
sistema inmunoldgico se encuentra gravemente comprometido por la alteracion de la funcidn fagocitica, la autoesplenectomia,
y los defectos en la opsonizacién. La tasa de recurrencia de las infecciones es del 30%.2

Este trastorno hereditario tiene mdaltiples complicaciones severas, que involucra una alterada expresion de las
moléculas de adhesion, que ayuda a la unién de los glébulos rojos al endotelio, todo esto tiene consecuencias tales como crisis

dolorosas, ulceracion de los miembros inferiores, miocardiopatia, enfermedades cardiovasculares, priapismo, hipertension
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pulmonar, necrosis avascular 6sea, necrosis de la papila renal, anemia hemolitica severa y muerte cardiaca sUbita, siendo estas
las causas mas comunes de morbilidad y mortalidad 101%

Las complicaciones pulmonares agudas y cronicas siguen como causa de morbimortalidad en personas con
drepanocitosis, una de las complicaciones mas frecuentes es el sindrome toracico Agudo (STA) que se tiene mayor incidencia
en la adolescencia, este se genera por las crisis vasooclusivas e infecciones simultdneamente; este sindrome es la segunda
causa mas frecuente de hospitalizacion, cerca del 50% de las personas con anemia drepanocitica sufren un episodio de STA en
toda su vida. Los sintomas asociados son tos, asociado a dolor toracico, disnea, fiebre y neumonia, hay diferentes entidades
que causan este sindrome, las etiologias mas frecuentes son: causas desconocidas, tromboembolismo pulmonar, embolismo
graso e infecciones por gérmenes encapsulados como: Mycoplasma Pneumoniae, Chlamydia Pneumoniae, seguida por
Neumococo, Parvovirus B 19 y otros virus. Las complicaciones pulmonares alteran el proceso de oxigenacién y conllevan
mayor deformacion de los eritrocitos,2 1314

Teniendo en cuenta que el endotelio es un 6rgano blanco, donde sucede una adhesién eritrocitaria que activa las
células inflamatorias con expresién de moléculas de adhesién como leucocitos y macrofagos, simultaneamente se activa el
sistema de la coagulacién con mayor actividad trombotica y disfuncién bioldgica del 6xido nitrico (NO), lo que causa la estasis
vascular y posteriormente lesién por reperfusién. Todo esto conduce a manifestaciones cardiovasculares agudas y cronicas
como parada cardiaca, infarto de 6rganos diana, entre ellos bazo, rifiones, higado, corazdn, cerebro, pulmén y hueso. 151617

En el caso estudiado se evidencié la evolucién de la crisis, la cual de manera inesperada en tres dias de evolucion
caus6 un paro cardiaco que llev6 a la paciente a unidad de cuidados intensivos (UCI) por 21 dias, se debe resaltar el control y
tratamiento que deben tener con este tipo de enfermedades, las cuales requieren ser mas eficaces para evitar las complicaciones
severas.

Debido a la presentacién atipica de la enfermedad de células falciformes, se requiere un alto grado de sospecha clinica
para su diagndstico. El electrocardiograma (ECG) resulta poco Util en esta situacién, ya que los cambios inespecificos del ST-T
y las alteraciones de la repolarizacion son comunes. El papel de las enzimas cardiacas en el diagnéstico también es
cuestionable. EI mecanismo principal de dafio miocardico en esta anemia es la apoptosis (muerte celular programada) en lugar
de la necrosis (muerte celular accidental). Como consecuencia, la elevacion de enzimas cardiacas no siempre se observa.
Adicionalmente, los marcadores séricos de dafio miocardico, como la troponina T, pueden aumentar durante las crisis
dolorosas propias de la enfermedad, lo que los convierte en indicadores poco especificos 6.

Se debe tener en cuenta en los pacientes con anemia de células falciformes, la inmunosupresion sistémica y el
constante dafio endotelial que viven, puesto que la paciente de este caso empez0 a presentar sintomas de esta patologia y a
medida que se deterioraba presentd sintomas claros de afectacion cardiovascular, causada por una neumonia atipica, lo que
llevéd a un paro cardiorespiratorio.

Es relevante tener en cuenta que la anemia drepanocitica genera dafio en el sistema respiratorio por diferentes
mecanismos, explicados anteriormente, lo que podria generar complicaciones agudas o crénicas como consecuencia de la
obstruccidn del flujo sanguineo hacia los tejidos pulmonares. 22,

Por Gltimo, debido a que las crisis de la anemia drepanocitica involucran la mayoria de los sistemas del cuerpo
humano, es necesario llevar un control estricto, donde se realicen pruebas de tamizaje enfocadas; de este modo se previene el
desarrollo desfavorable para el paciente. Ademas de realizar al paciente unas charlas donde se le concientice de su condicién y

el cuidado que debe tener para lograr la mejor calidad de vida.
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5. Conclusion

La drepanocitosis representa un desafio clinico significativo debido a sus complicaciones potencialmente graves y, en
ocasiones mortales. En este contexto, es crucial destacar la importancia de la deteccion temprana de la enfermedad y la
implementacidn de un manejo integral para prevenir la progresion de los sintomas y sus consecuencias neuroldgicas.

Este caso subraya la necesidad de una vigilancia médica continua y especializada en pacientes con anemia de células
falciformes, debido a que el paciente no tuvo un cuidado correcto hasta el momento de la crisis. La identificacion precoz de los
signos de alarma es fundamental para determinar la entrada a una crisis falciforme, como en este caso los dolores cronicos de
miembros inferiores hasta la evolucion de un dolor cronico generalizado y la disnea de pequefios esfuerzos.

En estos casos es fundamental intervenir rapidamente y brindar el tratamiento adecuado, lo que puede ser
determinante para el prondstico y la evolucién clinica de la paciente, como el tratamiento que se le dio a la neumonia
detectada, este posibilito la mejoria de la paciente, ya que este tipo de afecciones que se generan por una inadecuada irrigacion
complica el estado de los pacientes. Ademas, se destaca la importancia de un enfoque multidisciplinario que involucre a
diversos profesionales de la salud, como hematélogos, neurdlogos, medicina interna y cuidados intensivos, para de esta manera
garantizar una atencion personalizada. Asimismo, se resalta la relevancia de la educacion de los pacientes y su entorno sobre la
enfermedad, sus posibles complicaciones con el fin de mejorar la calidad de vida y prevenir crisis agudas como la que

experimento la paciente en este caso.

Conflicto de Intereses
Los autores Emelyn Sofia Becerra Rodriguez, Manuela Santos Figueroa, Juan David Rojas Amaya, Santiago Urrea
Oviedo, Andrés Felipe Gomez Sanchez, Juan Camilo Mosquera Erazo, Diego Fernando Lopez Mufioz, declaran que no existe

conflicto de intereses para la publicacion del presente articulo cientifico.

Etica

Este es un reporte de caso en el que se usaran datos disponibles en la historia clinica del paciente, no se realizara una
intervencion fisica directa en el individuo que altere su componente fisiol6gico, biolégico o anatémico, por lo tanto la
integridad fisica y psicolégica se mantendran intactas. Ademas, la informacion obtenida se va a usar con fines meramente
investigativos, sin establecer una relacion directa con la persona de la que fue obtenida. Se obtendra el consentimiento
informado del paciente.

Se garantizara la confidencialidad y anonimato de los datos, al recolectarse Unicamente informacién sobre las
variables estudiadas. No se tomaran datos que identifiquen especificamente a los participantes, como su hombre o nimero de

identificacion.
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