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residuales que les dificultaban sus ocupaciones habi­
tuales. En orden de f recuencia los síntoma:; encon­
trados fueron hiperhidrosis, dolor, frialdad de pies. 
adormecimiento, alteraciones de la coloración de la 
piel y molestias a r t iculares. 

Las molestias subjetivas :-.· los trastorno:; funcio­
nales eran en general más intensos en invierno que 
en verano (excepto la hiperhidrosis), y asimismo eran 
más intensos de lo que cabía esperar por los hallaz­
gos exploratorios . Est os fueron negativos en las con­
gelaciones leves; en las congelaciones de tercer gra­
do consistieron en cicatrices v características defor­
midades de las uñas, y en ｬｾｳ＠ de mayor intensidad 
había además mutilación de las falanges terminales 
y cambios r adiográficos consistentes en la aparición 
de imágenes yuxtaarticulares en sacabocado. 

Para SCHUMACKER y L EJ.\IPKE -.la hipersudot ,,ción. 
sensibil idad a l frío, dolor y parestesias residualei:i de 
estos enfermos, responden a una hiperactividad sim­
pática, que ellos consideran la más importante ｾ･ﾭ

cuela de la congelación después de la pérdida de te­
jidos. En general todas estas molesttas se teducen 
con el t ranscurso del tiempo. pero en ocasiones son 
muy persistentes: en estos casos la simpatcctomía 
lumbar resulta muy eficaz . 

Frente a este cuadro de congelación local, y apa­
reciendo independiente o conjuntamente, tenemos el 
de congelación general, debido a un desequilibrio en­
tre la producción y la pérdida d<' calor. por fracaso 
de la termorregulación. El individuo sufre un en­
friamiento progresivo. con lentitud del pulso, bra­
dipnea. debilidad general. fatiga. astenia, marcha 
vacilan te, obnubilación de la vista, somnolencia in­
vencible, hasta que cae postrado con envaramiento 
para no levantarse más. ' 

El diagnóstico de las congelaciones graves no es 
difícil, pues siempre hay precedentes de exposición 
al frío. y son típicos los signos objetivos de la con­
gelación de los tejidos. En la::; congelaciones de tipo 
moderado. el diagnóstico d<' congl' lación o de pernio 
agudo, puede ser en gran partl• una cuestión de elec­
ción de nomenclatura. Digamos, por ultimo. que para 
el pronóstico de la congelación es importante el re­
C<'nocimiento de una enfprm<'dad artenal oclusiva 
asociada, para lo cual. aparte de tener l'n cue.1ta la 
historia de claudicación intennitt>nll'. ｰ￭ｬｾ＠ fríos. fe­
nómenos de Raynaud o ｦｬ･｢ｩｴｩｾ＠ ｾｵｰ･ｲｦｩ｣ｩ｡ｬＮ＠ llevare­
mos a cabo una completa t•xploracióu del estado de 
la circulación periférica. 
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El estudio de las anemias hemolíticas intra ­
corpusculares ha experimentado un extraordi­
nario progreso en la última década, a partir del 
reconocimiento por r arte de P AULII\"G y cols. de 
la existencia de una hemoglobina anormal res­
ponsable de la deformación de los hematíes en 
la drepanocitosis. La incorporación de la elec­
troforesis en papel de filtro a la investigación 
de los tipos hemoglobínicos ha permitido a su 
vez, en los últimos cinco años, fundar todo un 
capítulo hematológico en constante expansión : 
el de las hemoglobinopatías hereditarias. 

La identificación de un gran número de he­
moglobinas anormales basándose en su distinta 
movilidad eléctrica, en conjunción con la des­
naturalización alcalina, que permite la separa­
ción de la hemoglobina fetal, ha obligado a la 
revaluación nosológica de dos entidades : la drc­
panocitosis y la talasemia. Y ha permitido, por 
otra parte, reconocer la existencia de airas anr-

mias hemolít icas independientes. debidas a ano­
malías en la síntesis de la molécula hemoglobí­
nica, todas ellas t r ansmitidas genéticamente. 

La presencia de una hemoglobina anormal en 
los hematíes es debida a la ocurrencia de una 
mutación en uno o los dos progenitores. En las 
células somáticas los genes se disponen en pa­
res , derivando cada miembro del par de cada 
progenitor ; los componentes de cada par se de­
nominan genes a lelomor fos y ocupan posiciones 
s imilares en el par de cromosomas homólogos "". 
Si los dos padres transmiten un mismo gen anor­
mal de hemoglobina, el sujeto padecerá una he­
moglobinopatía homozigótica: si uno de los pro­
genitores transmite un gen anómalo y el otro 
un gen de hemoglobina normal, el sujeto será 
un heterozigoia portador de un rasgo hemoglo· 
l::: ínico patológico, r:ero asintomáiico (fig . 1); fi­
nalmente, si el sujeto hereda de ambos padres 
genes de diferentes hemoglobinas anormales, 
será portador de una hemoglobinopatía hetero· 
zigótica doble (fig . 2) , cuya gravedad suele ser 
menor que la de los sujetos con enfermedad ho­
mozigótica. 

Además de las hemoglobinas normal y fetal, 
que se designan con las letras A y F, respecti­
vamente, se han ident ificado hasta el presente 
diez hemoglobinas a normal<•s, cuya nomenclatu­
r a convencional en letras del alfabeto corres­
ponde a la cronología de su descubrimiento, con 
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excepción de la hemoglobina S, que define la ten­
dencia de los hematíes poseedores de ese pig­
mento de deformarse en medios empobrecidos en 
oxígeno (S, ｩｮｩ｣ｾ｡ｬ＠ de sickling o falciformación) : 
estas hemoglobmas son: 

A C, D, E , F, G, H, I , J, K, Ly S 11
• 

ｌｾｳ＠ pigmentos más conocidos ofrecen las si­
guientes diferencias de comportamiento 11

': 

Hemoglobina A (normal) .-Es muy soluble y 
lábil a la desnaturalización alcalina. 

GENEfiCA DE ｌ ｾ＠ 'DR.E:PANOCITOSIS 

A A 

QAS60 DRtPAN)CÍTICC 

FIG. f 

)) 

Hemoglobina F (fetal).- Se caracteriza por 
su ｲ ･ｳ ｩ ｳ ｴ ｾ ｮ｣ｩ｡＠ a la desnaturalización alcalina; 
com¡.rende 48 a Ｘｾ＠ por 100 de la hemoglobina 
del recién nacido, d1sminuye en el primer año 
de vida y es difícilmente detectable al cabo de 
treinta meses; a ¡,.artir de entonces el máximo 
del niflo y el adulto es 2 por 100. 

GENETICA DE LA ANOliA ｾ｜ｉｇｏｏｏｅｄ＾ＭＮｎｏｃｉｔｉｃａ＠

ｎｏｉｈ｜ｾｌ＠ ｬａｾ＠ DRfPAf«ÍTICO RASCO ｔｦＮＮｌｾｓ￉ｾｉｃｏ＠ ｾｐｍｏｃｩｦｏ｜ｴｓＭ TILhfí\IA 

Ftct.2 

Hemoglobina S.- Difiere por su movilidad 
electroforética y su escasa solubilidad, sobre 
todo cuando es desoxigenada. 

.Herr_¡,oglobina C.- Es de lento desplazamiento 
electnc? y tiene mayor solubilidad que A. Su 
presencia ､ ･ｾ･ｲｭ ｩｮ ｡＠ un elevado porcentaje de 
target-cells. 

H emoglobina D. - Tiene la misma velocidad 
electrotorética que S, pero se diferencia por su 
solubilidad, similar a la de la hemoglobina 
normal. 

H emoglobina E. - Tiene una movilidad lige­
ramente mayor que C. 

H emoglobina G.- Exhibe un desplazamiento 
igual que F en el campo eléctrico, pero es lábil 
a la desnaturalización alcalina. 

H emoglobinas H e l.- Tienen igual movilidad 
electroforética con pH 8,6, pero con pH 6,5 la 
Hb. H se desplaza hacia el cátodo y la Hb. I ha­
cia el ánodo 11

• 

H emoglobina J.-Presenta un desplazamien-
to intermedio entre Hb. A y Hb. l. 

• 
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Fig 3 - Toma<ln rit> ｾｾｴｴｔ｡ Ｎ＠

En la figura 3 puede verse la representaci5n 
esquemática de la movilidad relativa de las he­
moglobinas anormales, según SMITH ｾＢ ［＠ la figu­
ra 4. muestra los patrones electroforéticos de las 
hemoglobinopatías hereditarias más comunes, de 
acuerdo con dicho a utor. En el cuadro I, toma­
do de CHERNOFF y ', constan las característi­
cas de las hemoglobinas más conocidas. 

En la actualidad se conocen 3 locus, o posi­
ciones de los cromosomas, que pueden ser ocu­
pados por los genes hemoglobínicos heredados: 

En el locus 1 son alelomorfos los genes de las 
hemoglobinas A, S y C, de tal manera que las 
combinaciones posibles son: AA, SA, CA, CS, 
SS y CC. 
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CUADRO I 

PROPIEDAD BIOQülMICA COMPARATlVA DE LA8 HF!\10<:LOBJ:\'AS Hll.MA. ａｾ＠

A 
F 
S 
e 
D 
E 
G 
H 

Desnaturalización 
al<'alina 

Normal. 
Alcali-resistente. 

Normal. 
Normal. 
Normal. 
Normal. 
Normal. 
Normal. 

Punto 
i:-iOt .. h.•<'tl'i<'') 

6,87 
6,9R 
7,09 
7,30 
7,09 

No hay elatos. 

6.98 
ｾＱＺ･ｮｯｲ＠ cte 6.1-ií 

En el locus 2 son alelomorfos los genes de A 
y G con las siguientes combinaciones posibles: 
AA, GA y GG. 

En el locus 3 son alelomorfos la H b. A y el 
gen talasémico (T) ; los genotipos posibles son 
AA, AT (talasemia menor¡ y TT (talasemia 
mayor). 

Puesto que el gen talas8mico ocupa distinto 
lugar en el cromosoma que el gen drepanocíli­
co, un sujeto puede heredar de un progenitor 

...... u"" m• ｾ＠

1· 

1 ' 1 

1 
1 l 
• 1 1 

1 e 
1 f 

••• Ｍｾ＠

,.,., f!WI>IfT 01t COQ.CY'S 

••• ｓｾｬｴ＠ en.1.. TIIAIT 

S+ S I!Cill.f Cfl..l.. ANO.Ilil .... IICIILI • THAL.ASSU• A 

... , 14011 0 TliAt't 

• 
1 , .. , IIGIC: CISUSf 

' 
I+C lltl<l..l Cfl.t.· wtt e 

• C+A ._ e · 'tHAL..ASICioO'A - -
Fig. 4. - Tomada de ｓｾｦ ｩ ｔｩｦＮ＠

ambos genes y del otro un único gen drepano­
cítico; el sujeto engendrado será portador, pues, 
de una hemoglobinopatía heterozigótica com­
pleja, resultante de la combinación de dos genes 
drepanocíticos y uno talasémico. 

El descubrimiento de los defectos genéticos 
resultantes de las combinaciones de hemoglobi­
nas anómalas ha obligado a la r econsideración 
del diagnóstico de muchos enfermos portadores 
de las llamadas formas atípicas de talasemia o 
drepanocitosis; se ha comprobado que estas en­
fermedades constituyen complejos nosológicos 
en los que se agrupan hemoglobinopatías distin­
tas. El estudio electroforético de estos pacientes 
y sus familias ha permitido calificar con mayor 

::\fovili<la<l 
f"\lt')ett·ofort'tie::t :tn{di<·a 

2 
3 
1 
6 
..¡ 

5 
ｾ＠

1 

Sn\uhilidatl dt' HIJ 
t'Nlucitla 

Alta. 
Mayor que A. 

Muy baja. 
Mayor qu<.> A. 

lgual que A . 

Igual qu<.> A 

:-.:o hay datos. 

:-.:o ｨ｡ｾﾷ＠ elatos. 

precisión las di versas va,'iantes dC' anC'mias he­
molíticas hereditarias. 

H emoglobina S. Una dC' las hC>moglobinas 
más interesantes y mejor conocidas C'S la que in­
duce el fenómeno drepanocítico, de l cual deri\'a 
su designación (S : sic k le). Los hematíes JlOsce­
dores de este pigmento sufren , rn a m bientC's dr 
tensién disminuida dC' oxígeno. una distorsión 
¡..articular, resultante drl a linramicnto de su-; 

moléculas por cristal ización intracC>lular : adop­
tan así una conformaci(m dt> sf'miluna o dC' hoz 
con extremos elongados, fdam< ntosos, tknomi­
nados formaciones tactoi<.ks !f1g i>l. Esta de· 
formación celular C'S re\ ers1 blr v a 1 a um<'ntar 
la concentracirn de oxígC>no el ｦＧｾｩｴｲｯ｣ｩｴｯ＠ rcasu­
me s u forma original. 

El fenómeno drepanocítico resulta de la baja 
solubilidad de la Hb. S al estado reducido (1 100 
de la Hb. normal) ; la deformación eritrocítica 
origina, a su vez, un aumento de la viscosidad 
sanguínea y una mayor fragilidad mecánica de 
los hematíes, cuyo t érmino medio de vida está 
a¡:reciablemente rC'ducido. Todos los factores 
que enlentezcan la cir culación o determinen hi­
poxia loca l pueden inducir, en pacientes porta· 
dores de esta hemoglobina anormal, el fenóme­
no de falciformación "in vivo"; ello facilita la 
destrucción de los eritrocitos, aumenta la vis­
cosidad sanguínea y la eritroestasis. Se esta­
blece así un círculo vicioso que da cuenta de la 
mayor parte de los hallazgos clínicos y hema­
tológicos de la enfermedad drepanocítica. 

ENFERMEDAD DREPANOCÍTICA . 

Comprende genéricamente todos los procesos 
hematológicos vinculados a la presencia de he· 
matíes con Hb. S. La r- resencia de ese pigmento 
puede evidenciarse espontáneamente' por el ha­
llazgo de drepanocitos en los extendidos de san· 
gre periférica, o puede inducirse s u formación 
mediante ciertos tests basados en la desoxige­
nación de la sangre: prerarados sell ados con ｰｾ ﾭ

rafina, agregado de agentes oxidantes como bl­
sulfito de sodio o ácido ascórbico, test de SHER· 
MAN 2

\ etc. Pero un test ¡::osilivo de falciforma· 
ción sólo establece la existencia de Hb. S .eJf el 
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interior del hematíe Y. n? permite la identifica­
ción precisa _del ｰ｡､･ ｟｣ Ｑｾｭ･ｮｴｯＮ＠ Para una ｣ｯｲｲＬ･ｾﾭ
ta calificacion nosologiCa es menester el anah­
sis electroforét.ico cuantitativo de la hemoglo­
bina, junto con la técnica de la desnaturaliza­
ción alcalina. 

La enfermedad drcpanocítica involucra los si­
guientes procesos hematológicos: 

1. Rasgo drepanocítico.- Representa un es­
tado heterozigótico, por herencia de un solo gen 
de Hb. anormal, en tanto que el gen alelomorfo 
es normal (fig. 1). El análisis electroforético de­
muestra la existencia de hemoglobinas A y S, 
constituyendo esta última 24 a 45 por 100 del 
total. La frecuencia de este rasgo es muy gran­
de: 9 por 100 en los negros americanos, 45 por 
100 en algunas tribus africanas ao y hasta 30 
por 100 de la población de ascendencia caucási­
ca en algunas regiones del norte de Grecia Iu y ｾﾷ Ｎ＠

Se han descrito ejemplos de portadores de raza 
cianea, aunque algunos su¡:;onen que existe en 
esos casos mezcla de sangre negra. 

Casi siempre el rasgo drepanocítico represen­
ta una condición asintomática, detectable por 
los tests de falciformación o el análisis electro­
forético cuando se estudian sistemáticamente 
ciertas comunidades. Esta aparente benignidad 
ha sido reconsiderada recientemente: existen 
numerosos casos que presentan hematurias e in­
fartos esplénicos, sobre todo en vuelos de altu­
ra, r-or falciformación local. Desde el punto de 
vista hematolégico, las constantes corpusculares 
son normales, lo mismo que la fragilidad mecá­
nica y osmótica; el tiempo de vida media es 
normal. 

2. Anemia dr-e¡;anocítica. - Los individuos 
portadores de esta anemia hemolítica crónica 
han heredado de ambos padres los genes drepa­
nocíticos (fig. 1) ; se trata, pues, de un estado 
heterozigótico. El análisis electroforético de­
muestra que la mayor parte del pigmento hemo­
globínico es de la variedad S (60 a 99 por 100) 
Y el resto (1 a 40 por 100) es hemoglobina fetal. 
Los hematíes de estos pacientes son de tres ti­
pos 2

G, ｾ• Ｌ＠ ｾＬ＠ y 21' : a) Los que tienen predominan­
temente Hb. S y poco o nada Hb. F. b) Los que 
contienen ambos pigmentos. e) Los que tienen 
preponderantemente Hb. F y poca proporción 
de Hb. S. Estos últimos son los más resistentes, 
aunque su sobrevida es considerablemente me­
nor que la de los eritrocitos normales. 

Clínicamente se manifiesta por debilidad, dis­
nea de esfuerzo, fatigabilidad fácil, crisis vis­
cerálgicas febriles, manifestaciones reumatoi­
des, palidez, subictericia, retardo del crecimien­
to e inmadurez sexual, frecuentes ulceraciones 
supramaleolares superficiales, agrandamiento 
｣｡ｲ､｟￭｡ｾｯ＠ y soplos hérnicos; la conjunción de es­
tos ulbmos con un alargamiento del espacio PR 
･ｾ＠ el electrocardiograma y la presencia de cri­
SIS ｾ･ｲｩ￳､ｩ｣｡ｳ＠ de artritis febriles, puede inducir 
al d1agnóstic0 erróneo de fiebre reumática. 

El hígado es frecuentemente palpable en los 
niños; en cuanto a la esplenomegalia, se encuen­
tra en 1:'3 de los casos en la primera década 
de la vida ao y en 10 por 100 de los casos a par­
tir de esa edad. Durante las exacerbaciones de 
la enfermedad el bazo es asiento de infartos por 
impactación de drepanocitos en los vasos esplé­
nicos, con organización fibrosa ulterior; ello 
motiva una reduccién progresiva del tamaño 
hasta alcanzar a pesar sólo unos pocos gramos 
y se conoce con el término de autoesplenecto­
mía. La trombosis de los vasos cerebrales pue­
de originar diversos síndromes ncurológicos; 
suelen ol::servarse asimismo lesiones renales por 
infartos múltiples, y en esta enfermedad, así 
como en el rasgo dreFanocítico, parece heredar­
se genéticamente una incapacidad de concentrar 
la orina por encima de 1.018. Finalmente, la hi­
¡:erplasia medular puede provocar alteraciones 
óseas diversas, particularmente espesamiento 
del díploe craneano. 

El cuadro hematológico muestra una anemia 
normocrómica y normocítica con niveles de he­
moglobina entre 7 y 9 gr.; los hematíes tienen 
una sobrevida acortada (15 a 60 días). En los 
extendidos se encuentra anisocitosis, punteado 
baséfilo, target-cells y algunos drepanocitos. 
con las pruebas de desoxigenación, la falcifor­
macién alcanza inmediatamente al 100 por 100. 
Existe reticulocitosis elevada (5 a 20 por 108) y 
hematíes nucleados, expresión de la hiperacU­
\'idad medular. Suele encontrarse asimismo leu­
cocitosis neutrófila, número normal de plaque­
tas y moderado aumento de la bilirrubinemia. 

Los pacientes experimentan crisis de dos ti­
pos "' y ' : unas, de orden clínico, se caracterizan 
¡;or la aparicién de mialgias, manifestaciones 
reumatoideas y dolores abdominales; las otras 
son crisis hematológicas, generalmente aplási­
cas, con brusca caída de los hematíes, reticu­
locitos y niveles de hemoglobina. 

El pronóstico de esta enfermedad es grave y 
muchos de las pacientes mueren en los primeros 
años de vida por trombosis o infecciones inter­
currentes. Algunos, empero, alcanzan la cuarta 
y quinta década. No se conoce tratamiento al­
guno que modifique el curso de la afección. 

3. Drepanocitosis Hb. C.-Es una variante 
de la enfermedad drepanocítica en la que un pa­
dre transmite el gen de la Hb. S y el otro el de 
la Hb. C; se trata, pues, de un estado heterozi­
gótico doble. Clínicamente la gravedad es me­
nor que la de la drepanocitosis homozigótica y 
algunos casos incluso son asintomáticos. Se su­
¡:;one actualmente que entre 15 y 20 por 100 de 
los casos considerados antes como formas leves 
de drepanocitosis, reevaluados con el análisis 
clectroforético, son en realidad combinaciones 
de Hb. S y C. Las crisis, menos frecuentes, tie­
nen iguales características clínicas; en cuanto a 
la esplenomegalia, puede progresar en la edad 
adulta en lugar de disminuir 30

• 

Hematológicamente la anemia es leve, micro-



• . 
.. 

1 

• 

. "·. 

.. 

. ' 

REVISTA CLINICA ESPdÑOLul. 

cítica y normocrómica. El VC.M y la CMHC son 
generalmente normales; existe reticulocitosis 
elevada, aunque la hiperplasia medular no es 
tan mtensa. En los extendidos se comprueban 
escasos o ningún drepanocito y elevada canti­
dad de target-cells (20 a 85 por 100) ; con los 
tc.sts de desoxigenación se obtiene rápidamente 
la falciformación y con el test de Sherman el 
número de drepanocitos alcanza hasta el 15 por 
100 ｾｾｾＭ

4. Dre].anocitosis Hb. D.--Los portadores de 
esta anemia hemolítica, de carácter leve, son hc­
l<:rozigotas que heredan el rasgo drepanocítico 
de un progenitor y el gen Hb. D del otro; como 
ambas hemoglobinas tienen igual desplazamien­
to electroforético, su diferenciación se basa en 
la distinta solubilidad. Los pacientes conocidos 
hasta ahora son de raza blanca, exhiben mode­
rada anemia (8 a 9 gr. de Hb., dos a tres millo­
nes de hematíes), encontrándose en los exten­
didos ¡:oiquilocitosis, anisocitosis. policromasia 
) ¡.,ocas células falciformes; los target-cells son 
infrecuentes; el análisis muestra la existencia 
de Hb. F hasta 1?. por 100. 

5. Dre¡-rmocitosis Hb. G.-Las característi­
cas clínicas de esta anemia se asemejan a las 
de la anemia microdrepanocítica que describire­
mos a continuación; resulta de la interacción 
de un gen dre¡::anocítico y otro para la Hb. 8. 

6. An( mia micmcb·e¡-anocítica (drenapoctto­
sis-talasemia) .-Resulta de la herencia hetero­
zigótica doble de un gen drepanocítico por par­
te de un progenitor y del gen talasémico por 
parte del otro. Fu2 descrita en Italia por SILVES­
TRONI y BIANCO "!' en 1945, y a partir de enton­
ces reconocida con creciente frecuencia. Se ad­
mite actualmente que esta anemia incluye la 
mayor parte de los casos de enfermedad drepa­
nocítica observada en blancos, generalmente de 
origen griego o italiano, aun cuando se conocen 
<.:asos de negros americanos. 

El gen talasémico está distribuído en amplios 
sectores de población, pero prevalece en los ha­
titantes de la cuenca NE del Mediterráneo y 
(•ntre sus descendientes. En sujetos homozigo­
tas, que heredan de ambos padres el gen anóma­
lo, se desarrolla la talasemia mayor, de carác­
ter grave, y en la que destaca la presencia de 
leptocitos, hematíes nucleados, anisocitosis, poi­
quilocitosis, target-cells y ovalocitos. 

En la herencia heterozigota de un gen tala­
sémico y otro normal, el sujeto resulta porta­
dor del rasgo talasémico, difícil de definir he. 
matológicamente: habitualmente se encuentran 
macrocltos hipocrémicos, microcitos, target­
cells, ovalocitos, poiquilocitosis y punteado ba­
séfilo. La talasemia mínima constituye un ras­
go que puede pasar inadvertido si no se le bus­
ca de intento: se define por una microcitosis 
hipocrómica, leptocitosis y aumento de la resis­
tencia osmótica 8 b. 

La drepanocitosis-talasemia (fig. 2) resulta, 

como hemos señalado, de la interacción de es­
tos dos genes, que no son alelomorfos, y puede 
incluso observarse siendo un 1 rogenitor normal 
y el otro transmisor de ambos genes anormales 
Cuando se da este tipo de herencia, algunos hi: 
jos pueden resultar normales y otros portadores 
de la anemia microdrepanocí tic a. 

El análisis de la hemoglobina de estos pacien­
tes revela una mezcla de pigmentos: la Hb. S 
constituye de 60 a 88 ror 100 del total; la Hb. F 
oscila alrededor de 20 por 100 y la Hb. A alean. 
za en algunos casos a 20 por 100. La fórmula 
electroforética es, !JUCS, SF A o SA; pero existen 
descritos casos con 70 por 100 de S y :;o por 100 
de F '", no diferenciables- dcsde este punto dr 
vista-de la drepanocitosis homozigótica. 

El cuadro clínico es de variatle severidad: la 
facies 1- uedc ser normal o mongoloide, existen 
frecuentes dolores articulares, óseos y abdomi­
nales, disminución del dcsarroiio pondoestatu 
1 al, ictericia leve y en algunos casos úlceras de 
las piernas; la hcpatomegalia es de grado va­
riable y el bazo está constantemente agrandado, 
con regresión atrófica a vcccs similar a la de la 
drepanocitosis ｾ Ｍ Ｎ＠

Hematológicamente se en<.:uentran macrocitos 
delgados e hipocrómicos, anisocitosis, poiquilo­
citosis, ovalocitosis, punteado bas'Jfilo y gran 
cantidad de targct-cclls. Los dre1 anocitos. esca­
sos en los extendidos fiJOS, alcanzan a J CO por 
100 cuando se induce la falciformaci f n. Existen 
fragmentocitos, leucocitosis CJ.lH' 1uvdc alcanzat 
a 40.000, y gran número de normoblastos (hasta 
200 y 300 por lüO leucocitos) 1 y '. Los hematíes 
oscilan entre 2,5 y 4,8 millones v la Hb. entre 
6 y 9 gr. · · 

Dificultades PJI r>l diagnóstico diferencial en­
tre drepanocitosis y anemia microdrepanocítica. 
La posible confusión de estos dos procesos ha 
sido señalada por muchos autores, incluso con­
tando con el moderno método del análisis elec­
troforético de la hemoglobina. La solubilidad de 
la Hb. de una drepanocitosis homozigótica con 
alto tenor de Hb. F puede ser semejante a la de 
la Hb. de un sujeto con drepanocitosis-talase· 
mia en el que existe elevada cantidad de Hb. S, 
cantidad moderada de Hb. F y bajo tenor de 
Hb. A. Cuando la cantidad de Hb. A es menor 
de 8,2 por 100, puede escapar a la detectación 
electroforética y la solubilidad de ambos proce­
sos caer en el mismo margen ":. 

Estas características, observadas en el pa· 
ciente que motiva nuestra comunicación, han 
sido registradas en numerosos casos: así, EDING­
TON y LEHMANN 7 y ｾ＠ han estudiado dos pacien· 
tes en los que ningún método permitió la dife· 
renciación, que se logró al estudiar las respecti­
vas familias. Por lo demás, inclusive el estudio 
puede fallar: ZUELZER, NEEL y ROBINSON 13 han 
subrayado que los estigmas talasémicos de uno 
de los progenitores pueden no existir, a pesar de 
ser portador del rasgo, y describen casos en los 
que fué imposible asegurar el diagnóstico dife· 
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rencial, aun cuando el terreno genético hacía al­
tamente ¡;robable que se tratara de anemias mi­
crodrepanocíticas. Los obstáculos son mayores 
aún cuando se carece del estudio de un proge­
nitor-como aconteció en nuestro caso-o dr 
Jos dos. 

CHOREMIS y ZANNOS -, han demostrado con 
una amplia casuística que la 1-auta electroforé­
tica y el cuadro clínico-hernatológico pueden sc,. 
similarPs en ambos tipos de pacientes. y sos tic· 

Fig. 5. 

nen que la cantidad de Hb. F es de escaso valor 
･ｾ＠ cada caso individual, lo mismo que el análi­
sis electroforético, que puede ofrecer poca o nin­
g_una diferencia de significación. Lo mismo ha 
sido sostenido recientemente por SINGER y co­
ｬｾ｢ｯｲ｡､ｯｲ･ｳ＠ Ｒ ｾ Ｚ＠ algunos de sus pacientes carc­
ctan de Hb. A y el patrón electroforético era en­
tonces SF) similar al de la drepanocitosis herno-
2igótica; otros ejemplos iguales han sido seña­
lados por SMITII y CONLEY :tn. 

. Es probable que muchos de estos casos de 
diagnóstico dudoso puedan resolverse en el fu­
turo con el agregado de otras técnicas como la 
electroforesis en almidón de K(JNJ{EL y \VIALLE­
Nius_ Y con la comprobación del gen talasémico 
mediante estudios del hierro sérico y dosajes de 
protoporfirina eritrocítica (SINGER). 

e ｒ･｟ｭｯｾ＠ ｾｳｴｵ､ｩ｡､ｯ＠ un paciente en quien se sos­
ｾ＠ cho chmcamu;.te la existencia de la enferme­
ad drepanocítica, diagnóstico confirmado ulte-

riormente por las investigaciones hematológi­
cas. Existieron dificultades para la correcta ca­
lificación nosológica debido a la imposibilidad 
de examinar al ¡;adre, de raza blanca y origen 
italiano, que había fallecido previamente. La 
madre, de raza negra, presentaba el rasgo dre 
panocítico, al igual que un hermano de aqu3lla. 
Dos hermanos del padre, ｴ｡ｭ｢ｩｾｮ＠ italianos del 
Mediterráneo, exhibían estigmas del rasgo tala­
sémico. En base a las características clínicas, 

Fig. 6. 

hematológicas y genHicas que se exponen a con­
tinuación, se llegó al diagnóstico de anemia mi­
crodrepanocítica. 

H . O. N., argentino, de raza negra, de díecwcho años 
ele edad. ingresó al Servicio de Clínica !l'l:édíca, Sala 111 
del Instituto General San Martín, de La Plata, el 5-Y-
1957. 

El padre, siciliano, falleció a los cuarenta y nue\'c 
años por úlcera gástrica complicada; la madre, de mza 
negra, tiene cuarenta y nueve años y es sana: clos her­
manos del paciente son asimismo sanos . 

Diez días antes de su ingreso, el enfermo presentó ma­
reos, cefaleas, dolor de nuca y lumbalgias; tres dias des­
pués, dolores en ambos hombros y sudores vespertinos. 

En el examen físico se comprobó fiebre (38,2 l. palidez 
subungueal, de las palmas y conjunti\'aS, distribución fe­
minoide del vello corporal y pubiano, con escasa barba ;, 
bigote; ganglios inguinales y carotídeos del tamaño de 
un maíz a un peroto, de consistencia aumentada. libres e 
indoloros. Tumefacción dolorosa de ambas articulacio­
nes escápulohumerales, con manifiesta incapacidad fun­
cional. Intenso erectismo vascular del cuello. El choque 
de la punta, de carácter reptante. ocupaba el área de la 
palma de la mano en cuarto y quinto espacios intercos­
tales y por la palpación era intenso y propulsi\'O. En toda 
la región precordial se auscultaba un soplo ｨｯｬｯｳｩｳｴ￳ｬｾ｣ｯ＠
de mediana intensidad. Pulso. 90 pol' tninuto. 1•egu1ar: 
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tensión arterial, 110/ 44 mm. de Hg.; hígado, palpable en 
las inspiraciones hasta 3 cm. por debajo del margen 
condrocostal, con caracteres semiológicos normales Y 
una altura de 11 cm. en la línea media clavicular. El bazo. 
manifiestamente agrandado e indurado, sobrepasa 6 ｣･ｾﾭ
timetros el borde costal en apnea y el área percutona 
mide 16 cm. en su diámetro longitudinal y 9 cm. en el 
diámetro transversal; el borde anterosuperior es cor­
tante. Sistema nervioso, normal. 

La telerradiografía de corazón mostró un arco medio 
izquierdo pronunciado . 

Fig. 7 . 

Urea, 0,32 gr. por 1.000; glucemia, 1,51 gr. por 1.000; 
orina normal, con una prueba de concentración que al­
canzó un máximo de 1.016 ; bilirrubinemia indirecta, 9 
m iligramos por 1.000; directa, O. Reacción de Takata 
Ara, positiva, tres cruces; Hanger, positiva, cuatro cru­
ces; McLagan, 3 unidades; Kunkel, 10 unidades; Kunkel 
a l fenol, positiva, dos cruces; cadmio, negativa; formo­
gel, negativa; Weltmann, coagula hasta el tubo 7. Pro­
teinemia, 7,87 g r . por 100; albúmina, 3,32 gr. por l 00; 
globulinas, 4,55 gr. por lOO; colesterolemia, 1,58 gr. por 
1.000; fosfatasa alcalina, 2,8 unidades Bodansky; urobi­
linógeno en 24 horas, 0,46 mg.; reacciones de Huddlesson 
y Widal, negativas; Wassermann y Kahn, S. y P., nega­
tivas. Dosaje de 17 -cetoesteroides urinarios neutros, 2,8 
miligramos/24 horas. 

Examen hematológico (16-V-57): Hematies, 2.300.000 
por mm. c.; volumen globular, 23 c. c. por 100; hemoglo­
bina, 7,1 gr. por 100; VCM, 100 micr. c.; HCM, 31; CHCM, 
31 por 100; índice de volumen, 1,15; índice colorimétri­
co, J ,05; índice de saturación, 0,95. Reticulocitos, 14 por 
l 00; plaquetas, 200.000 por mm. c.; leucocitos, 12.000 
por mm. c.; eritrosedimentación, 30 mm. en una h ora; 
neutrófilos, 63 por 100; linfocitos, 10 por lOO; monoci­
tos, 4 por 100 ; eritroblastos basófilos, 2 por l 00; policro­
matófilos, 20 por 100, y ortocromáticos, 1 por 100. 

Se observan algunos drepanocitos, numerosos target­
cells, anisocitosis, macrocitosis y policromatofilia <figu­
ras 5 y 6). 

I nducción del fenómeno de fctlciformación.- Técnica A: 
Entre porta y cubre parafinado, en estufa a 37,5q C., se 
induce el fenómeno en 45 minutos. Técnica B: Con el 

método de ITAXO y PAttLIXG ". agt·egando a una gota dt 
sangre 0,05 ml. de una solución de ditionito sódico y fos. 
fato disódico ajustada a pH 6,8, se induce el fenómen

1 

el 10 minutos. 
EJ.Ymten de médula ósea. Hiperplasia del sector er1• 

tt·oblástico, restantes sectores, normales <fig. 7). Proe11• 

troblastos, 5 por lOO ; eritt·oblastos basófilos, 16 por 100: 
policromatófilos, 78 por 100, y ottocromátiros, 1 por 100 
Proporción de eritroblastos, 45 por 100. Se induce en la 
médula ósea el fenómeno clrC'panocítico C'n prC'parados se. 
liados (fig. 8). 

Fig. 8. 

Estudio inmwzol6gico. Pruebas dil•ectas o globulares 
Autoaglutinación: 

En medio salino a Ｔｾ＠ C., negativo. 
En medio salino a 20" C., negativo. 
En medio salino a 379 C., negativo. 
En medio plasma-albúmina a 49 C., negativo. 
En medio plasma-albúmina a 20° C., negativo. 
En medio plasma-albúmina a ＳＷ ｾ＠ C., negativo. 
Reacción del suero antiglobulina humana (prueba de 

Coomb s). Técnica directa, negativa. 
Tripsinación de los hematíes. Técnica directa, nega· 

ti va. 
Tripsinación de los hematies-Coombs (método de Da· 

vidsohn-Oyamada), negativo. 
Pruebas indirectas o sél'icas. Isoaglutinación: 
En medio salino a 4 '-' C., negativo. 
En medio salino a 20• C., negativo. 
En medio salino a 37" C., negativo. 
En medio plasma-albúmina a 4'-' C., negativo. 
En medio plasma-albúmina a 20') C., negativo. 
En medio plasma-albúmina a 37" C., negativo. 
Reacción del suero antiglobulina humana (prueba de 

Coombs). Técnica indirecta, negativa. 
Tripsinación de los hematíes (técnica indirecta), nega· 

ti va. 
Tripsinación de los hematies-Coombs indirecta (reac· 

ción de Unger), negativa. 
Inducción del fenómeno eriltofagocltico (técnica de 

B aumgartner), no se induce la eritrofagocitosis. 
12-VI-57: Recuento de hematíes, 5.350.000 por mm. c. 

volumen globular, 35 por 100; hemoglobina, 11 gr. por 
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1oo: VCM, 60 mit:r. c.; HCM, 20 micromicrogt.; CHCM. 

31 por lOO; índice. de volumen, 0,75; i!ld1ce de color, 0,70; 
In dice de saturación, 0,95. Reticulocitos, 4 por l 00; re-
uento de plaquetas, 420.000 por mm. c.; recuento de lcu­

ｾｯ｣ｩｴ ｯ ｳＮ＠ 9.800 por mm. c.: eritrosedimentación, 11 mm. en 
una hora: mielocitos ncutrófilos, 1 por lOO ; granulocitos 
neutróf;los, 59 por lOO; eosinófilos, 3 ｰｯｾ＠ 100; basófilos 

3 por 100; linfocit?s, 19 poi'. 100; monoc1tos, 11 pol' lOO. 
,. eritroblastos pohcromatóf1los, 1 por 100. 
· Se observan escasos hematíes falcif01 me:s. Cue1 po:s dr 
Howeli-Jolly; target-cells en gran proporción: anisopoi­
qui locitosis, microcitosis y policromalofilia. 

J¡¡duccióll drl jCIIÓ11WIIO de jnlcifonnnrióll i 11 los jo mi­
liares (técnica de Itano y Pauling). Positivo en la ma­
dre y el herma no de ésta; negativo en los dos hermanos 
del paciente y en los dos tíos patemos. F:n estos últimos 
se encuentran target-cells. 

ｬ•ｾ Ｚ ﾷｮ＠ l UIO:S E LhCTIWt'OKET!CO::>. 

AII(Í/18i8 bioquímicos. Motcnalcs ;r¡ t éCIIICos. 

a) llcmoli::.fldOs. Los hemolizados ele oxihcmoglobi ­
na fueron preparados según la técnica de S I;.;<:ER y co­
laboradores . I...a concentración de los hemolizados ob­
tenidos oscilaba entre 8 y 11 gr. de hemoglobina po; 
100 mi. Para ser utilizados en las corridas ･ｬ･｣ｴｲｯｦｯｬＧＨｾｴｩﾭ
cas aquéllos se diluían en agun. destilada hasta una con­
centración de aproximadamente 3 gr. 100 mi. si los fe­
rogramas no habían de ser coloreados y <ie apro:-.invHia­
mente 1 gr. 100 mi. en raso contrario. 

bl Elcrl rojon srs 01 ]J(' peZ. Se rca hza ¡·on en •l a pa 
rato Jouan, con densitómetro semiautomático y en el 
aparato diseñado por uno de nosotros (!'\. R B 1 con li­
geras modificaciones. Los hemolizados se ﾡｾｰｬｩ｣｡｢｡ｮ＠ me­
rliante la técn1ca <iel cubreobjetos , como una fina ban­
da a través <ie tiras de 32 por 3 cm. de papel ele .. ¡¡, ·-. 
Whatman número l. Las corridas se efectuaban en una 
solución reguladora de veronal-vcronal sódico <ie pH 8,6 
y fuerza iónica 0,06. En algunos casos se utilizó fuerza 
iónica 0,03 ; las bandas resultantes presentaban mejor 
resolución, pero eran al mismo tiempo más <iifusas qul' 
las obtenidas con el valor 0,06. Los ensayos de valora­
ción se efectuaron con las corridas logradas con este úl­
timo valor. 

Las condiciones de trabajo más adecuadas eran: fuer­
za de campo, 6 v./cm.; duración, 12 horas. Finalizada la 
corrida, las tiras se secaban en estufa a 110" durante 
10 minutos y se examinaban y registmban, con el densi­
tómctro mencionado más aniba, sin previa c larificación. 
Los diagramas obtenidos se aumentaban cuatro veces 
mediante un pantógrafo, se completaban las curvas me­
diante el método de ｷ｡ＺｯｅｾｉＮ｜ＺＢ｜ｘＢ＠ y las áreas ele los pi­
t•os resultantes se medían con un planímetro. 

e) R csiste11cia r1 la des1wturali::.acion ,zcrlllll•t. Se 
Pl'acticó la técnica de SIXGt:R y cols. · ". 

dl E11sro¡o rle 8olubilidad. Se realizó la parte cuali-

tativa de la técnica de JTAXO y en las suspensiones re­
sultantes se estimó visualmente el g-rano de t ｵｲ｢ｩ､･［ｾＬ Ｎ＠ el 
C'ual se exp1·esó mediante cruces. 

El primer ensayo bioquímico que se realizó fué el de 
una elect1·ofores1s en papel en las ¡·ondiciones descritas 
de hemolizados de hematíes del paciente. de hematíes 
normales y de una mezcla aproximadamente 1 1 de los 
dos. El resultado fué. en el pt·imer caso. una lmnda neta 

FiK. 9 

a parentemente algo más lenta que la Hb. ! ... , con un "re­
guero" delantero m ｵｾﾷ＠ poco 1 esuelto de la banda prin­
cipal. 

La mezcla con Hb. A da en cambio dos bandas neta­
mente dif<'renciadas. correspondiendo evidentemente la 
n1ás lenta a la fracción principal de la hemoglobina del 
paciente. Dada su movilidad aparente a pH 8.6. esa fl'ac­
ción principal debía corresponder a Hb. S o D ,. en es­
pecial la primera, dado el ･ｮｳ｡ｾﾷｯ＠ de falciformación po­
sitivo en la sangre del paciente. Para comprobarlo se 
realizó el ensayo <ie solubilidad rcuadro II 1. el cual ele-

CUADRO II 
IU'::>ULTADO:::> t>é:L .\XALI ::>JR BlOQVL\11C'O DT·; LO::> IIEMOLlZADOS DE L\ FA-'!ILIA '\ 

li. O. N. rpaciente 1 

P. T. de N. !madre 1 

R.. l>. ｾＮ＠ 1he1·mano 1 

A. J. ｾＮ＠ !hermano 1 ..... 

:\l. D. T. <tío n.,t•mol 

Frao::ciún 
R. D v A 1'() 

20.6 

ｬｮｾｯｬｵ｢ｩｬ ｩ､｡ ＼Ｎｬ＠

en 
bOL fosfatos 

ELECTROFORES!S 

Hb. A ('(1 

48,6 
2.!1 

100 

lOO 

66,6 
2 

Hb S 1 

1·1,5 
6.1 

51.4 

2.9 

33..1 
2 

H.J.l'1•, 

fU 
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mostró conclusivamente la identidad de la banda princi­
pal con la hemoglobina S. 

En cuanto a la composición del "reguero", podía tra­
tarse de Hb. A o F , ambas de movilidad aparente muy 
similar en las condiciones de la experiencia y algo ma­
ｾﾷｯｲ＠ que la de la Hb. S. El ensayo de resistencia a la des­
naturalización alcalina (cuadro II) puso dr manifiesto la 

(Sf) 

2 (AS) 

(AS) 

4 (A) 

5 (A) 

G (AF) 

(AF) 

Fig. 10. 

presencia de 20,6 por 100 de hemoglobina álcali-resis­
tente tipo F. 

En este estado de cosas se hizo necesario el estudio 
cuantitativo de Jos diagramas electroforéticos para tra· 
tar de poner en claro si se estaba en presencia de una 
mezcla S + F o S + A + F. Dicho estudio cuantitati­
vo (fig. 10, cuadro II) mostró una correlación bastante es­
trecha entre la concentración de la fracción resistente a la 
desnaturalización alcalina (20,6 por 100) y el por ciento 
del componente más veloz del ferograma (25,5 +- 6,1 por 
100), descartándose por lo tanto la presencia, por lo me­
nos en cantidades denotables, de hemoglobina A . 

-> 
("" .. '>ltt) 
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Fig. 11. 

El estudio de la sangre de algunos de los familiares 
de H. O. N. condujo a los resultados que pueden verse 
en el cuadro y en las figuras 10 y 11. De ellos se despren­
de, en primer lugar, la normalidad de la hemoglobina de 
los hermanos del paciente. Luego, la existencia de dos 
grados de combinación de las Hb. A y S, aproximada­
mente 50 por 100 de cada una, en la madre, y en la re-

!ación 66,6 por 100 de Hb. A y 33,1 por 100 de Hb. S en 
el tío materno del paciente. La presencia de Hb. S. en 
estos dos últimos está confirmada por el test de falcifor. 
mación positivo y por el ensayo de solubilidad. Ninguno 
de esos familiares presenta cantida<lrs detectables de 
hemoglobina álcali-resistenl<.'. 

En cambio, los dos tíos pat<.'rnos del pacientr (J. N 
y A. N.) exhibieron 5 y 7 por 100 de hemoglobina fetal 
a lo que se sumó el hallazgo en los cxlen(lidos de target: 
ce lis. 

COMENTARIO. 

El análisis cuantitativo de la mrzcla de las 
hemoglobinas que formaban parte de la sangre 
del paciente constituyó un problema arduo, ya 
que, según se ha dicho, en electroforesis en pa­
¡,el con regulador de vrronal a pH 8,6 y fuerza 
iénica 0,06 la resolución de una mezcla tal, con 
75,5 por 100 de Hb. S y 2·1 ,5 por 100 de Hb. F. 
es bastante rscasa. 

Ensayos realizados a fuerza iónica 0,03 da­
ban manchas mejor resuellas, rero muy difusas 
y no aptas para el examen drnsitométrico. A pH 
ácido los resultados !'On poco recomendabks 
para la técnica sobre pa¡ el 1, según comproba­
mos efectuando algunas corridas en regulador 
de fosfato de rH 6,5 y fuerza ióníca 0,05. El 
problema se circunscribió entonces a rtsolvcr 
el hombro de Hb. F que se insinúa en la ladera 
frontal del pico de Hb. f: (fig. 1). 

En efecto, el análisis densitométrico de ban­
das de Hb. adulta normal pro¡ orciona picos COII 

forma de campana de Gauss, simétricos y de 
case angosta. El examen de los registros de 
la Hb. del paciente demostraba la presencia de 
un pico con característ icas especiales: una la­
dera trasera de pendiente aguda, del tipo sumi­
nistrado por las proteínas homogéneas, y una 
ladera frontal de pendiente algo más suave, a 
veces con un hombro apenas notable. Se decidió 
entonces analizarlos por los métodos de Wiede­
mann, dando cuenta el valor bastante grande la 
desviación standard de la difícil reproductibili· 
dad de estas estimaciones. 

RESUMEN. 

l. Se describe un caso de enfermedad mi­
crodrepanocítica; el diagnóstico de la hemaglo· 
binopatía fué sospechado clínicamente y confir­
mado por los estudios hematológicos del pacien· 
te y su familia. 

2. El enfermo, de raza negra, desciende de 
padre blanco y madre negra. El padre, de nacio­
nalidad italiana, falleció, pero se supone que 
aportó el gen talasémico. La madre transmitió 
el gen de la hemoglobina S. Un tío, hermano de 
la. madre, también de raza negra, reveló, me­
diante el test de falciformación y la pauta elec­
troforética, el rasgo drepanocítico. 

3. Dos hermanos del paciente presentaban 
recuentos normales y sus hematíes no ｣ｸｰ･ｲｾﾷ＠
mentaban la falciformación con tres procedl-
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mientos diferentes: extendidos, preparados se­
llados y el test de metabisulfito sódico. 

4. Dos tíos, hermanos del padre, exhibieron 
evidencias de talasemia menor, a juzgar por la 
presencia de ｴＳＺｾｧ･ｴＭ｣･ｬｬｳ＠ en los ･ｸｾｾｮ､ｩ､ｯｳ＠ y la 
definida elevacwn de la concentracwn de hemo­
globina álcali-resistente (5 y 7 por 100). 

5. Se efectuó la electroforesis de las solucio­
nes de hemoglobina en papel de filtro, incluyen­
do como contralor corridas normales simultá­
neas. El patrón electroforético de la Hb. del pa­
ciente fué S 1 F; la Hb. A estaba ausente o tan 
disminuída que f ué difícil establecer su presen­
cia. En realidad, la banda hemoglobínica sugería 
la presencia de pequeñas cantidades de Hb. A, 
pero la diferencia no era en modo alguno lo su­
ficientemente significativa como para ser toma­
da en consideración. 

6. Aunque el diagnóstico diferencial entre la 
anemia de células falciformes y la anemia mi­
crodrepanocítica puede ser imposible sin el exa­
men de ambos padres, puesto que la pauta elec­
troforética de estas dos enfermedades puede se1 
indifercnciable, creemos que el paciente con­
cuerda con el criterio admitido para el diagnós­
tico de drepanocitosis-talasemia. 
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SUMMARY 

A case is described of microdrepanocytic di­
sease. The diagnosis of this blood disease was 
clinically suspected; it was confirmed by means 
of blood examinations of the patient and his 
family. 

The patient, a coloured man, is the son of 
white father and coloured mother. His father 
of Italian nationality, had died. He is suspected 
to have provided the thalassaemic gene. His 
mother transmitted the haemoglobin S gene. 
One uncle of his (his mother's brother, also of 
the Negro race) revealed the drepanocytic trait 
by means of sickling tests and electrophoretic 
pattern. 

Two brothers of the patient exhibited normal 
blood cells did not develop sickle-shaped forms 
when three different procedures were emplo­
yed : tlood smears, sealed preparations and so­
dium metabisulfite test. 

Two uncles of the patient (his father's tro­
thers) exhibited evidence of thalassaemia mi­
nor as judged by the presence of target cells in 
smears and the definite elevation of alkali-re­
sistant haemoglobin concentration (5 C( and 
7 (i-) . 

Electrophoresis of haemoglobin solutions .vas 
carried out on filter paper with simultaneous 
normal runs as controls. The electrophoretic 
pattern of the patient's haemoglobin was 
S ｾ＠ F; Hb. A was absent or decreased to such 
an extent that it was difficult to establish its 
presence. In fact, the haemoglobin band sug­
gested the presence of small amounts of Hb. A 
but the difference was not by any means signi­
ficant enough to ｢ｾ＠ taken into account. 

Though the differential diagnosis between 
sickle-cell anaemia and microdrepanocytic anae­
mia may be impossible without the examination 
of both parents, since the electrophoretic pat­
terns of both disease states cannot on occasions 
be differentiated, the writers think that this 
case fulfils the criteria established for the diag­
nosis of drepanocytosis-thalassaemia. 

ZUSAMMENF ASSUNG 

Es wird ein Fall von mikrodrepanozytischer 
Erkrankung beschrieben: die Diagnose der Ha­
moglobinpathie wurde klinisch vermutet und 
durch die hamotologischen Proben des Patien­
ten und seiner Familie bestlitigt. 

Der Kranke gehorte der schwarzen Rasse an. 
Sein Vater war ein Italiener und seine Mutter 
eine Negerin. Das thalassamische Gen stammte 
vermutlich vom Vater, der verstorten war. Die 
Mutter übermitteltc das Gen des S Hamoglo­
bins. Bei einem auch der schwarzen Rasse an­
gehorendem Bruder der l\Iutter wurde mittels 
Sichelzellentest und Elektrophorese die drepa­
nozytische Eigenart entdeckt. 

Zwei Brüder des Patienten erbrachten nor-
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male Zahlungen ohne dass es weder im Aus­
strich, in den versiegleten Praparaten noch im 
Test mit Sodium Metabisulfit zur Sichelformig­
keit der roten Blutkorperchen kam. 

Bei zwei Brüdern des Vaters .vurden Anzei­
chen einer Thalasamie Menor entdeckt, ｾｾｩ･＠ aus 
dem Vorhandensein von Target-Zellen im Aus­
strich und die offenbare Erhohung der Konzen­
tration des saure-resistenten Hamoglobins (5 

und 7 ｾ﾿ＮＩ＠ zu entnehmen war. 
Die Elektrophorese der Hamoglobinlosungen 

wurde mit Filtrierpapier durchgeführt bei 
gleichzeitiger Kontrolle mit normalen Streifen. 
Die elektrophoretische Regel des Hb. des Kran­
ken war S , F; das A Hb. ,:var entweder über­
haupt nicht vorhanden oder derart vermindert. 
dass es schwer festzustellen , .. ·ar. Der Hamoglo­
binstreifen wies tatsachlich auf das Vorhanden­
sein von kleinen Mengen A Hb. hin, der Unter­
schied war jedoch keinesfalls bezeichnend ge­
nug um in Eetracht gezogen zu werden. 

Wenngleich eine Differentialdiagnose zwis­
chen Sichelzellanamie und mi !{rodrepanozytis­
chen Anamie ohne Untersuchung beider Eltern 
kaum moglich sein mag, da ja die Plektropho­
retische Regel bei beiden Erkrankungen oft 
nicht zu unterscheiden ist, so glauben wir doch, 
dass der Patient dem allgemein anerkannten 
Kriterium für die Diagnose der Drepanüí':ytosc­
Thalasamie entspricht. 

RE UM:E 

On décrit un cas de maladie microdrépanocy­
tique; le diagnostic d'hémoglobinopathic fut 
sougonné cliniquement et confirmé par les 
études hématologiques du malade et de sa fa­
mille. 

Le malade, de race noire descendant de pere 
blanc et mere naire. L.e pere, de nationalité ita­
lienne, mourut, mais on suppose qu'il apporta 
le gene thalassémique. La mere transmit le gene 
de l 'hémoglobine S. Un oncle, frere de la mere, 
également de race naire, révéla, au moyen du 
test de falciformation et regle électrophoréti­
que, le tracé drépanocytique. 

Deux freres du malades présentaient des re­
censements normaux et leurs hématies n'expé­
rimentaient pas la falciformation, par trois pro­
cédes différents: étendus, préparés scellés et 
test du metabisulfite sodique. 

Deux oncles, freres du pere, presentaient évi­
dente thalassémie mineure a juger par la pré­
sence de Target cells dans les étendus et l'aug­
mentation définie de la concentration d'hémo­
globine alcali-résistante (5-7 %) . 

On réalisa l'électrophorese des solutions d'hé­
rr.oglobine sur papier de filtre en incluant, 
comme contróleur, des courses normales simul­
tanées. Le patron électrophoretique de la Hb. du 
malade fut S + F; la Hb. A était absente ou 
tellement diminuée qu'il fut difficile d'établir 
sa présence. En réalité la bande hémoglobinique 
suggérait la présence de petites quantités de 

Hb. A, mais la différence n'était nullement 
suffisamment significativc comme pour la pren. 
dre en considération. 

Quoique le diagnostic différentiel enlre l'ané­
mie de cellules falciformes el l'anémie micro­
drépanocytique soil peut-etre impossible sans 
!'examen des deux peres, puisque la regle ｾ ｬ ･｣ﾭ

trophoretique de ces deux maladies peut Ctre 
indifférentielle, nous croyons que le malade co­
rrespond a l'idée admise pour le diagnostic de 
drépanocytose-tha lassém ie. 

EL MAL PERFORANTE PLANTAR 

Consideraciones sobre su ctiopatoqf'nia y tra­
tamiento. 

P. ALBERT LASIERRA. 

J . SÁNCHFZ ARROYO. 
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I NTRODUCCIÓN. 

El mal perforante plantar no debe considerar­
se nunca como una entidad clínica única de etio­
logía bien definida. La sífilis, en nuestros días, 
ha dejado de jugar un papel importante en clí­
nica neurológica, pero no así en la mentalidad 
médica general, que sigue considerándola res­
ronsable de numerosos cuadros neurológicos de 
etiología poco clara. Por esta razón, hemos ob­
servado que ante casi todos nuestros enfermos 
afectos de mal perforante no se había plantea­
do problema diagnóstico alguno. considerándo­
los siempre de origen luético. Aun cuando las 
reacciones serológicas, tanto en sangre como en 
líquido cefalorraquídeo, sean negativas, se sigue 
sometiendo a los enfermos a tratamientos anti­
luéticos diversos con resultados nulos. En el 
presente artículo queremos sobre todo hacer re· 
saltar que nuestra experiencia sobre el mal per· 
forante plantar nos ha enseñado que en la actua­
lldad no guarda relación alguna con la tabes 
dorsal. Así, en los últimos cuatro años hemos 
tenido ocasión de observar siete casos de mal 
perforante plantar, ninguno de ellos tabético. 
sobre cuya etiología y patogenia vamos a ocu­
parnos a continuación. 

En la primera parte de este trabajo tratare· 
mos del mal perforante plantar de etiología bien 
definida; a este grupo pertenecen tres de nues· 
tros casos, dos de ellos causados por hernias ma· 


