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La evolucion natural del sindrome
drepanocitice conduce a ln reduccidn
del bazo por esclerosis. En los lactantes
¥ niilos pequeiios puede suceder que al
principio haya aumento de tamafio del
bazo, probablemente como resulizdo de
su reversion a la hemopovesis extrame-
dular para suplementar la actividad
eritropoyética de la médula dsea, pero
a medida que el tiempo transcurre, los
infartos esplénicos repetidos disminu.
yen progresivamente el tamadio del de-
gano de modo que en los nifios mayo-
res ¥ en los adultos ya no es general-
mente palpable, ¥ se ha dicho que en
la enfermedad drepanocitica el pacien-
ie se “auto-esplenectomiza™.

Sin embargo en algunos casos, lejos
de atrofiarse el bzzo, se hipertrofia has-
ta aleanzar dimensiones considerables,
comprobindose en estos casos las ca-
rvagteristicas del llamado hiperesplenie.
mo, siendo necesario reeurrir entonees
a la extirpacién del drgano con el fin
de reducir su funcién hemocaterética
exaltada, ademis de haberse comprobado
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por la experiencia de algunos aotores
que disminuyen las crisis hemoliticas,

HISTORIA CLINICA

C. M. M., Sala 10, 2 29,863. Nifo de
3 aiios y medio de edad, de la raza ne-
grz, ingresa el 18 de noviembre de 1960
por presentar ictero ¥ una tumoracion
a nivel del bazo.

Los antecedentes prematales sole re-
velan asma ¥ mala olimentacién en la
madre. Los circunnatales: nade de im-
portancia. Pestd al nacer 1034 libras.

Amntecedentes post-natales: normal en
su desarrollo, habiendo padecido sa-
rampidn, artritis e ictericia en distintas
oczsiones.

Enfermedad actual: refiere la madre
que desde que el nifio tenia 8 meses se
le empezaron a inflamar las articula-
ciones con febricula y constipaeidn in-
testinal, disminucién de la eliminacién
urinarin v colorecién amarilla de lo
piel.

Lo llevd a otro hospital donde le diag-
nosticaron reumatismo articular.

Al giio y medio de edad tuvo célicos
intestinales, no teniendo diarreas duran-
te estos accesos dolorosos, repitiéndose
este enadro en distintas ocasiones.



Ambos tipos de aeccesos tenizn una
duracién de 3 6 4+ diaz, reproduciéndo-
e varias veces durante los casi 3 afios
que leva enfermao el nifio.

Dice, ademas, la madre que desde ha-
ce 2 semanas le notan gran distension
abdominal con diarrecs, oliguria, tinte
subictérico de las mucosas v dolor mo-
derado en las articulacione:, habiéndo-
¢ mostrade también azténico, no te-
niendo deseos de jugar v alguna disnea
cuando caminabz y se queja de dolo-
res de vientre por lo gque decide traerlo
a este hospital. £

Examen fisico: nifie de 314 afios con
una talla de 106 centimetros v un peso
de 8 kilos, 770 gramos,

Mucosas: palidas, ictéricas.

Soplo sistélico (¢ I ¢n fore adrtico,
irradidandose a cuello ¥ espalda,

Abdomen: suzve, depresible, doloro-
0 en la region correspondiente al bazo.
El higado rebaza un través de dedo el
reborde costal. El bazo estd indudable-
mente hipertrofiado, palpable, doloroso.
Hegando su polo inferior hasta la eres-
ta iliaca y se despleza hacia abajo en
las inspiraciones normales asi como en
las profundas.

Exdmenes complementarios:

Primer hemograma: Hemoglobina 6
Gr. x 100 ce; Hematies: 1.800.000; Leu-
cocites: 20.000: Stab. 1%, Seg. 37%,
Linf. 595, Mon. 3% : Plaquetzs: 70.000
x mmd; C. H. C.: 359%. Los datos im-
portantes de los subsiguiemtes hemo-
riamente estin dados en forma de gra-
fica. El conteo de reticulocitos: 79.
gramas practicados pre y post-operato-

Medulograma: Hiperplasia medular
de los sistemas eritropoeyético y mielo-
poyétien, Normalidad del sistemz mega-
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cariopovétieo. Abundantes hematics fal-
ciformes. Dra. M. T. Rodrigues.

Ervitrosedimentacién: 50 mm al in-
zreso, 32 mm después de operado.

Curva 4o los homatfes por me3
Post-ssplentetonin

st

Pre~saplensctonin
3.500,
3,000,
2,800,
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Gréfica o, 1
Prucha de Huck: positiva.

Resistencia globular: 045 en la max
v 033 en la min.

Curva de la Hemogloblion
Pre-ssplencctomial Fost-saplencctomis
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Grafica Mo, 2

Electroforesis  de Hemoblobina: F

30%:- 5 70%.
Ceombs: negativo.
Transeminasa pirdviea: 45 U, R. F.

Pruchas de suoficiencia hepatica: al
ingreso Hanger xxxx, Timol 8 u., Taka-
ta-Ara  negativa. Preoperatoriamente:
Hanger negativo, Timol 7 u., Takata ne-
gative. El tiempo de protrombina 13
sgds, E1 Van den Bergh: D 045 mlgr.,
[ 1.3 mlgr. Total: 1.8 mlgr,

R. €. P
Ene. - Feb. 1060



Curva del hematoerito

Fre-esplenccton{n | Post-esplencctonia

Grifica Yo, 3

Prucha de esplenocontraceion:

En avunss: hematies 3.300.000, he-
matoerito 29, Hb. 9.2 Gr., Leucoc, 10500,
plaguetas 225.000. Diferencial: 3 Eos.
& Poli., 43 Linf.

Curva de los loucocitos
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10 minutos despué= de ln inveecion
de 1 milize. de adrenaling al 1 x 1.000:
hematies 3,300,000, hematoerito 29, Hh.
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92 Gr, Lewcoc. 15200, plagquetes
165.000. Dif. 1 Fo., 35 Poli., 64 Linf,

A los 20 minutes: hematies 3.300.000,
hematocrite 29, Hh. 9.2 Gr., plaguetas
150,000, Leve, 150000 Dif: 57 Pali., 410
Linf., 2 Monoe,

A los 10 minutes: hematics 3,300,004,
hematocrite 29, Hb., 9.2 Gr., Leoucor.
15.600, plaguetas 155.000. Dif.: 1 Fo.
73 Poli., 26 Linf.

A lo: 80 minntos: eifras parccidas,

A los 120 mwinuios: hematies 2,800,000,
hematoerito 24, Hh. 8 Gr..Leucoe. 15,200,
plaguetas 150000, T§E: 1 Eo. 73 Poli.,
26 Linf,

No = observaron hematies faleifor.
mes en ninguna de les laminas de san-
gre examinadas, Dra. M. T. Rodrigues.
1/26/61.

Serologia: negativa. Orinas=: urobili-
nogenuria, Heees fecales: megativas de
parasitismo intestinal.

Rayos x: Abdomen simple—Los ga-
sea el estémogo estin rechazedos hae
eia lao Hoea media v los gzases intesli-
nules hacia abajo por el bago aunmen-
tado de volumen. Xo hay caleificacio-
wes o su nivel. Dr. R. Pereiras. Huesos
lergos. No se aprecian lesiones osteoar-
ticularcs. Cranco: silla turca normal. Da
la impresion de existic discreta osteo-
porosis grannlar a nivel de los huesos
de la haveda crancana aungue sin haber
les signos tipicos en relacion con ane
mia hemolitics erdnica. D, Ko Perei

iN=.

Electrocardiograma: dentro e los lis
mites normales. Dr. Cafiere.

Discusidn diagndstica: Frente a un
niio de la raea negra con erizis peric:
dicas de ancemia intensa, ictero. dolores
articulares v thdominale: v e:plenome-
calia e= logico pensar aque se trate de
un proceso de enfermedad por hema-
ties faleifovmes o drepanocitosis, con la
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peculiaridad en este caso de que el bazo
en ver de hallarse atrofiado, estabz por
el contrario hipertrofiado, lo eual pue-
de explicarse por el hecho de que segiin
hubo de comprobarse por el medulo-
sroma que habia un estado de hiperes-
plenismo, confirmandose jgualmente
por dicho medulograma y por la prue-
ba de Huck que se trztaba de un caso
de anemia por hematies faleiformes,
apoyado el diagnéstico por la electro-
foresis de la hemoglobina que arrojé S
70%,/ F 30%. Desechamos el diagnds-
tico pre-establecido de reumatismo ar-
ticular por la edad del peciente, ya que
la enfermedad reumdtica es rara por
debajo de los 3 aiios, habiendo comen-
zado en este nifo las crisis a los & me-
ses de edad, siendo en cambio caracte-
risticos los dolores articulares junto con
los zhdominales en los siklémicos de-
bedio a fenémenos de tromhbosiz produ-
cidos por peclotones de hematies alte-
rados. En estas condiciones v de acuer-
do con los criterios que mis adelante
expondremos, decidimos enviar este ca-
so al Departamento #le Cirugia para que
le fuera practicada lz esplenectomia ba-
sindonos ademas en los datos de la prue-
ba de espleno-contraccién efectnada.
que nos indicaba que ese era un bazo
fibrosado de regresidén improbable.

En febrero 22 del 61 se le praetica
la esplenectomiz por el Dr. Perezleo
con el signiente informe:

Incisién transversal del abdomen. Se
gprecia un bazo [ibrétice con un ta-
maiio aproximadamente de 15 em, x 13
cm. ¥ un peso de L2000 Gr. Se cierra
por planos sin drenaje.

Examen histopatolégico:

Esplenectomia. Ganglio del hilio.

Macro: hzzo aumentade de volumen,
de color vino oseuro, con un peso de
710 gramos y un didmetro de 15 em. x
13 em. x T em.
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Micro: Gran dilatacién de la pulpa
roja, con senos venosos: repletos de san-
ure, dilatados ¥ con atrofia de la pulpa
blanca. Existen nédules hemosiderdti-

cos diseminados con moderado grado

de fibrosis. Se encuentrzn elementos
faleiformes abundantes. En el ganglio
remitido se comprueban fenémenos he-
mosiderdticos. Dr. Guernica.

Se le da el alta facultativa em abril
8/61, con un hemograma de: Hematies:
3.250.000, Hemoglobina: 9.2 Gr., Leu-
cocitos: 9.600, Plaquetas 435,000, C. H.
C: 35%.

En abril 22/61, 2 meses después de
le esplengctomia reingresa en nuestro
Servicio por una nueva crisis siklémica
que se trata con ecitrato de sodio al 29
por via oral, penicilina ¥ transfusién de
sangre.

Presentaba manifestaciones de fiebre
y dolor en las articulaciones de amhbes
manos.

Se le da el alta una semana después
al remitir los sintomas con 3.400.000
hematies v 15,000 leucocitos.

En mave 15/61 reingresa por segun-
da vez con una nueva crisiz de ficbhre v
manifesteciones dolorosaz en las  arti-
culaciones de las mufiecas v tohillo iz-
quierdo, eon inmovilidad de ambas ma-
nos,

Presenta ademis una ligera punta de
costado en region costolateral derecha
con tos ¥ disnea, comprohindose radio-
logicamente un proceso neumdnico con
derrzme pleural. Dada la buena evolu-
eion, habiendo desaparecide la sinto-
matologia clinica tanto de aparato res-
piratorio como de las articulaciones se
le da el alta hospitalarie, después de
hahérsele instituido tratamiento con ci-
trato de sodio al 2% oral, penicilina y
transfusion de sangre.

‘El informe radiclégico de térax: Le-
sidn de infiltracién neumonica de la ba-

R & _P.
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se derecha con derrame pleural discre-
to asociado. Lesiones similares pero mu-
cho mis discretas en la base pulmonar
izquierda. Dr. R. Pereiras.

Radiografia del pié derecho: No se
observa linea de fractura. Se ohserva a
nivel del 4o0. metatarsizno la existencia
de una zona de osteoesclerosis con fi-
nas aposiciones peridsticas. Estas mani-
festacionz dsens pueden estar en rela-
cién con la siklemia que tiene este pa-
ciente. Dr. R. Pereiras.

Hasta ¢l presente el nifio contimia
evolucionendo bien, segin nos repor-
tan.

Concepto de hiperesplenismo

El Dr., John H. King, ' del John's
Hopkins Hospital, fue el primero en
usar el términe de hiperesplenismo al
expresar en un articule publicade en
1914 que existian pruebas concluyentes
de que el bazo podia tener una mar-
cada influencia sobre la hemolisiz, de
donde podia asumirse que debian existir
condiciones patelégicas del bazo aso-
ciado con una hiperactividad de alguna
de sus funciones, por ejemplo la de in-
fluenciar
aplicar ¢ esta condicién la ctiqueta de
hiperesplenismo, y si se demuestra que
ciertos sintomas clinicos importantes
que impliquen una hiperfuncién de
dicho érganc desaparecen o se mitigan
cuando el mismo es extirpado, se habri
dade un pazo importante para definir
las alterzcionesz funcionales del hazo.

¥ por tanto patoldgicamente importante.
Sea que haya heredado como factor
gendético Mendeliano dominante la ca.
pacidad primitiva de detener y destruoir
un excesivo nimero de glébulos rojos
cireulantes (ictero hemolitico congéni-
to), o de plagquetas {pirpura tromboci-
topénica) o de granulocitos (neutrope-
niz esplénica) o que destruya indiscri-
minadamente los tres tipos de células
al mismo tiempo (pan-hematocitopenia)
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e MEPROCFLDENE (1)

La antes enigmiliea y fisiolégicamente
inactiva viscera ha demostrado ser ahora
un érgano extraordinariamente inestable
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L irArIAIED iPDMAle (2}

o sea que el bazo adquiera estos rasgos
patelégicos seeundariamente, zl verse
afectado por alguna de las distintas en-
fermedades constitucionales indepen-
dientes, cuando el mecanismo hiperes-
plénico haya quedado establecido de
modo indiscutible por los procedimien-
tos de diagnéstico apropiade de que hoy
dispone el clinico, lz intervencién réi-
pida y efectiva del cirujano es manda-
toria y generalmente resuelve con éxito
el problema.

El hiperesplenismo, que parece ser
comitin a una amplia gama de sindro-
mes clinica y etio-patogénicamente sc-
parados pera todos los cuales solo es
aplicable un solo procedimiento tera-
péutico: la esplencctomia, puede divi-
dirse, pues, en primario y secundario.

Semin Charles A. Doan, '* ¢l hiperes-
plenismo primario puede definirse co-
mo una hiper-inestabilidad del bazo, a
veces heredada como factor genético
Mendelicno deminante, come sacede en
el ictero hemolitico congénito y otras
veces, cuando la herencia humana di-
recta ¢s dificil de establecer, quizds como
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un cardacter recesivo de infrecoente ex-
presion. En tales cireunstancias  los
episodios  hiperesplénicos sccunderios
pucden ocurriv sin relacién alguna con
causas demestrables, internas o externas
ambientales, de manera que un “stress”
fisioldgico como el de un embarazo
normal, o una infeceion o traumatismao
ligevas, precipitan frecuente v vepelida-
mente exacerhaciones o corisis hiperes.
plénicas grave: en los prcienies suscep.
tibles,

E: raro encontrar un sindrome he-
molitice pure, o trombocitopénico ne
adulterado o simplemente nentropénico,
El cuadro elinico predominante puede
ser anemia con o sin ictericia o plrpu-
ra o angina de Ludwig ¢ infeccidn, pero
cualquiera de estoz complejos sintoma-
licos se encontrarin ma: a menudo con
una citopenia subclinicz mis bien que
clinica afectando a wno o mis de los
clementos de origen medular, ademiis
de que en las diferentes fazes del curso
clinico del mismo paciente pucden ob-
servarse diferentes grados de pan-hema.
tocitopenia, veflejando la idiosinerasia
variahle del bazo patelégico para rete.
ner las eélulas que hasta él lNegan.

Una paciente del anter padecia de
pan-hematocitopenia desde el nacimien-
to: todos lo: exdamenes de lahoratorie
demostraron que las funciones orgini-
cas eran norm:les, excepla ifma  pan-
hiperplasia medular a base de células
normalmente maduras en proporciones
relativamente normales, ¥ que la proe.
ba de la adrenalina reflejzha una hiper-
seenesiracion  pancelular esplénica, de
todo lo cual euré definitivamente des-
pués de practicirsele la esplencctomia,

Fremie a aquéllas tenemos las hiper.
csplenias secundarizcs a otras enferme-
dades en las que se desarrolla un sindro-
me idéntico a uno u otro de los descritor
vomo hiperesplenismo primario en que
tanto una hiperzecuestracion esplénica

]

cspecificn como una hiperplasia com-
pensadora de la médula ésez pueden
ser demostiradas aungue ne hava histo-
ria familiar de dicho rasgo. Crizis he.
moclisica: pueden ocurrviv amenazando
la supervivencia del sujeto independien-
temente de su enfermedad basica. Bajo
tales cireunstancias, la esplenectomia
esta indicada y puede, y a veces debe,
ser realizada. El anter realizé 2 esple.
nectomias por sickle cell anemia de um
total de 326 csplenectomias por él reali-
zrdas, de las cuales 176 por hiperesple.
uismo primario v 94 por hiperesplenis-
mo secundario.

Durante la convencion de la AMA,
celebrada en Nueva York em junio de
1953 el Dr. Irvink J. Wolman ' y co.
laboradores presentaron una casaistica
de 90 esplenectomias, de laz cuales 16
lo fucron pacientes de sickle cell anemic.

Las indicaciones para la operacidn
fueron:

al episodios hemoliticos agudos;
bt evidencias de hiperesplenismos

¢t necesidad  de 1ransfosiones  [re-
cuenles:

di erisis repetidas.

La diciribucion de los nifios por eda-
des en el momento de la operacion fue
come sigue:

Anos:
1 1 2 3 4 5 6 7T 8

No. de ¢isos
o2&k 21 24 ]

Loz resultados postoperatorios fueron:
Ao mias episodios hemoliticos. en 9

No sc necesitaron mas transfu-

B e e A R e e ”
No s¢ prescntaron mds. . ... w B

Marcado descenso en el No. de
transfusiones ... ...... R TR
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Marcade descenso en la inci-
dencia de erisis............. s -

No mejorados ....... I T T

Mis recientemente otro grupo de au-
tores reportan casos de esplenectomic
por sickle cell anemia o drepanocitosis
(4, 5, 6, 7T) v fijan los eriterios si-
suientes para efectuar la misma:

al  esplenomegalia persistente:

Ii) anemia intensa irreductible (Hb.
6 gr. o menos) :

e} erisie hemoliticas [recuentes re-
quiriendo  hospitalizacibn  pera
veeibir transfusidon de sangre;

) evidenecia de un defecto extra-
corpusenlar con disminucién de
la supervivencia de los hematies
transfundidos.

En nuestro pais, ¢l Dr. Barreras (¥ y
coleboradores reportaron 3 casos de
anemin falciforme esplenectomizados
por presentar segtim sus investigaciones
¢l sindrome de hiperespleniamo, con
marveada hipertrofia del bazo, erisis re-
potidas de anemia, ¥ en los cuales la
esplenectomia detuvo las crisis hemo-
liticas, ¥ después de un largo periodo
de observacion mantenian ligera ane-
mia hemolitica crénica, pero clinica-
mente en perfectas condiciones de salud.

Categorias de las Crisis
Drepanociticas

De gran utilided desde el punto de
vista clinico ¥ terapéutico resulta la ela-
sificacidn de las erisis segin el concep-
to de Roland B. Scott ¥ Angella D. Fer-
guson ™', que ez la siguiente:

I Trombdésica, infartante, dolorosa o
sintomatica - dolores en la zons

sfectada-fiehre, presencia o ansen-
via de infeccién ligera; no hay al-
teraciones significativas de la he-

R C. P
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moglobina, hematocrito, hilirrubi-
na, ete,

2 Hemolitica: Dolor, fichre, acele-
vagidn en la destruceidn sanguinea,
caida de la hemoglobina, médula
hiperplastica,

3  Arregenerativa o aplastica: Dolor,
encamia intensa, caida del mimero
de los reticulocitos, médula dsea
hiperplastica.

Resumen

Se presemta un caso de hiperesplenis
mo en un nifo de 3 afies y medio de
edad, de lu raza negra, que estaba afec-
to de un proceso de drepanocitosis con
crisis frecuentes de fenémenos hemoli-
ticos, requiriendo hospitalizacién parz
transfusiones de sangre, gran esplenome-
galia persistente, anemia intensa irre-
ductible, al cual se le praetica la esple-
nectomia, habiendo evolucionado bas-
tente bien por vario: meses después de
la intervencién quirtrgica, sin gque se
lalla reportado ningin otro proceso in-
feeciose después del que tuvo a los dos
me=es del alta,

Summary

A case of hypersplenism in a three
and a half year old negro boy with
sickle-cell anemia in which splencetomy
was performed is presented in  this
paper.

The eriteria for the operztion were:

aj persistent splenomegaly; b) severe
intractable anemia; ¢)frecuent hemo.
Iytie erises requiring hespitalization for
blood translusions.

The patient is going well after opera-
tion. Only one crisis was reported two
months after digcharge from the hos
pital. No intercurrent infection has
heen noted,
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