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Introduccion

La drepanocitosis es una enfermedad congénita que se
hereda de forma autosémica codominante y se caracteriza
por la presencia de hemoglobina S (Hb S), consecuencia de
una mutacion puntual en el cromosoma 11, que da lugar a la
sustitucion de adenina por timina (GAG-GTG) y la codifica-
cion del aminoacido valina en lugar de glutamina. LaHb S en
condiciones de baja oxigenacion tiende a formar polimeros,
el hematie adopta forma de hoz (falciformacion) originando
oclusion de la microcirculacion y su destruccion prematura.
En la edad adulta, las complicaciones varian dependiendo
de la gravedad y la frecuencia de las crisis vasooclusivas. La
Hb S heterocigota (Hb AS), rasgo drepanocitico o falciforme
(RF) se caracteriza por la practica ausencia de signos clini-
cos, que pueden aparecer en condiciones externas extremas
de deshidratacion o hipoxia. La afectacion renal es la mas
frecuente (hematuria indolora); en la edad adulta la necro-
sis 6sea es muy poco frecuente y suele originar necrosis
aséptica de cabeza femoral'.

Comunicacion clinica

Presentamos el caso de un varon de 52 anos, natural de
Mali, residente en Espaia (Almeria) desde hace 16 anos.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: mariajose.gimenez.lopez@ephpo.es
(M.J. Giménez-Lopez).

Visitd su pais por ultima vez en 2005. Trabaja en los inver-
naderos y habla correctamente espanol. No habitos toxicos.
En sus antecedentes destacan varios episodios de mala-
ria y hematuria en la pubertad, diabetes mellitus tipo 2
de 7 anos de evolucién e hipertensiéon arterial diagnosti-
cada en los ultimos meses. Espondilodiscitis tuberculosa 10
anos antes, que precisd laminectomia descompresiva D7-D8,
completando tratamiento farmacolédgico durante un afo.
Hace 5 afos fue tratado con interferén y ribavirina por hepa-
titis cronica por virus de hepatitis C (VHC), actualmente
con respuesta viral sostenida negativa. En tratamiento con
metformina (850 mg/dia), enalapril (20 mg/dia) e hidroclo-
rotiazida (12,5 mg/dia), omeprazol (20 mg/dia), parches de
fentanilo (12 wg/h cada 72h) e ibuprofeno (1200 mg/dia),
estos 2 ultimos farmacos prescritos en el ambito de Atencion
Primaria para control de su dolor.

El paciente es derivado a Medicina Interna desde Trau-
matologia por presentar infartos 6seos en ambas rodillas
objetivados mediante RMN. Dos afios antes habia comen-
zado con dolor en rodilla izquierda, que aumentaba con el
ejercicio. En los Gltimos meses se afadio dolor en la rodillay
tobillo derechos, con las mismas caracteristicas. En la explo-
racion fisica destacaba Unicamente PA de 140/100 mmHg.

Las exploraciones complementarias mostraron un
hemograma normal, con VSG 5mm. La funciéon renal
era normal (creatinina: 1,1mg/dl; filtrado glomerular:
82,6 ml/min/1,73 m?). El resto de parametros bioquimicos,
marcadores tumorales, sedimento de orina, inmunoglobu-
linas plasmaticas, ANA, crioglobulinas, factor reumatoide
y estudio de hipercoagulabilidad estaban dentro de la
normalidad. La Hb glicosilada fue de 6,5%. Los estudios
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Figura 1 Resonancia nuclear magnética de rodilla derecha.
Secuencia coronal SE T1. Se visualizan imagenes lineales ser-
pinginosas (en forma de serpiente) que delimitan los infartos
o6seos, en fémur distal como en tibia proximal (flechas blancas).

parasitologicos y serologicos fueron negativos incluyendo
VIH. Ademas, presentaba AcVHC positivos, con carga viral
negativa. La Rx de torax, ecografia abdominal y ECG fueron
también normales. La RMN de rodillas (fig. 1) y de tobillo
derecho (fig. 2) mostré multiples infartos 6seos en dichas
localizaciones. La gammagrafia 6sea mostré deposito del
radiotrazador en ambas localizaciones, en relacion con los
infartos dseos ya conocidos.

Mediante cromatografia liquida de alta presion (HPLC) se
detect6é una hemoglobinopatia estructural compatible con
HbS que comport6 el 41,8%; HbA: 55%; Hb A2: 3,2%. El estu-
dio genético corrobord la presencia en estado heterocigoto
de la mutacion beta 6(A3) Glu— Val (GAG— GTC) que define
la presencia de Hb S, confirmando el diagndstico de rasgo
drepanocitico. Se descartaron la presencia de las deleciones
3,7 y 4,2 relacionadas con alfa-talasemia.

Con el fin de evitar posibles situaciones asociadas a acido-
sis lactica derivadas de la toma de metformina se sustituyo
este farmaco por glicazida. Se le explicaron las recomenda-
ciones para los pacientes con rasgo falciforme que incluyen
la ingesta de abundantes liquidos, tratamiento precoz de los
procesos infecciosos, y evitar exposicion a grandes alturas y
lugares con intenso calor. Actualmente se encuentra mejor
con tratamiento sintomatico y no presenta dolor en rodillas.

El paciente referia datos clinicos asociados al rasgo fal-
ciforme, como mltiples episodios de malaria y hematuria

Figura 2

Resonancia nuclear magnética de tobillo derecho.
Secuencia sagital FFE T2. Se aprecia un gran infarto dseo en
region metafisodiafisaria distal de la tibia (flecha blanca).

en la pubertad?. Sin embargo, su rasgo falciforme no habia
sido detectado debido a la ausencia de alteraciones en el
hemograma. Entre las manifestaciones clinicas se incluye
como poco probable o no demostrada la necrosis avascular
de la cabeza femoral?, pero no infartos dseos de otra loca-
lizacion. Tras revisar la literatura publicada hasta la fecha
actual, en bases de datos y recursos de informacion médica:
Pub Med, Embasse, UpTodate, IBEC y Cochrane Library Plus,
y utilizando las palabras clave (términos MesH), sickle cell
trait, bone and bones, infarction, haemoglobin AS, encon-
tramos que Lally et al.*, presentan en 1983 un caso similar
de infartos 6seos en diafisis tibial y calcaneo. Se han descrito
casos aislados de histiocitoma fibroso maligno sobre infartos
medulares en fémur y tibia>®, asi como infarto en ileon’
asociados al rasgo falciforme. Por tanto, consideramos que
este es el primer caso descrito en Espana de un paciente con
rasgo falciforme que presenta infartos 6seos de localizacion
extremadamente infrecuente.

En pacientes con rasgo falciforme, aunque muy raros,
pueden aparecer episodios espontaneos de oclusion vas-
cular. Este enfermo trabajaba en el sector agricola, bajo
plastico, en condiciones de calor y humedad elevadas,
y podria haber sufrido episodios de deshidratacion®, con
enlentecimiento del flujo capilar, favorecidos por el rasgo
falciforme y la falciformacion de sus hematies.

El interés de esta descripcion radica en la aparicion
de una complicacion poco habitual, en un paciente de
edad avanzada, que presenta dolores 6seos importantes que
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finalmente cabe atribuir a un cuadro menos benigno de lo
esperable.
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