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Anemia a hematies falciformes: estudio post-
mortem de 21 casos en la provincia de Oriente

Por ol Dr.: MNestor Acosty Tieies®

Avwrty Tieles, Mo Anewriac o frenmiies foleiformes: oxudie post-proriem de 21 casos e

provirciy de Oriente, Reyv, Cub. Ped. 36: 2,

1974,

Se pealiza un estudio anatomopatolégice de 21 Fallerido: por andmia a hematies Faleifor:
nies, detectades entre 2 249 aputopsias efectuedes durante un periodo de 3 afox en on hos.
pital de la provincig de Oriente, ona de las regiones de Coba oeon mas alin incidencia de
cita enfirmedad, Se describen los hallazgo: ocurrides en dichoe esudio,

Desle que Herriek,* en 1910 publicé
el primer caso de ancmia severa con
defoermaciér del hematie, muchos son
los artienlos que han aparecido en la
literatura, algunos de loa cuales we re-
fiercn a las caracteristicas clinicas de
esta enfermedad, olros al estudin de
la hemoglobina gque poseer estos pa-
cientez, ¥ muchos autores han senalado
bas  caracteristicas, relatando  sspecios
senerales o particulares a cada drgano,
en cuante a los electos que produce
esti patologia en los mismos.

Syndemsiricker v col.,” fueran los pri-
meres e relatar 2 casos de nifios, me-
diante estudio post-mortem, v un estn-
dio colateral de 9 casos mar. Hich® en
1928, en una revisidn de b (KK autopsios
consecutivas crcontre 62 caso: de en-
fermos por ancmia a hematies falcifor-
wez, En un poriode de 20 afias, en el
Hospital e Divicién de Pmologia v
Microbiologia de la Universidad Je
Tenmessee, se estudiaron mediante ne-

Departamenio e pestomis patolégica.
Hazpital infautid docente "Be, A, A, Aballi™,
Calzada ade Bejucal. Hoboana 19,

cropsia, 31 casos de enfermos por osta
patologia cuyas edades estaban com-
preadidas entre 3 meses v 43 afos'

Enire los que sc han referido a dr-
ganos en particular, estin: Rycrson
Terpluon,” qmuienes reportaron lesionss
hepiticas severas con degeneracion del
hepatocite v dilatacion sinusoidal. Fn
la zerie de Song,'' los sinusoides cstu-
ban  ocluides por masas de  celulas
sickladas, que formaban redes fibrinei-
des dentro de los mismos,

Cooley v vol,! Kimmestiel® v otros
han zefialade la oclusion vaseular de
los capilures con infarto, ruptura esplé-
nica ¥ ualguna: otras lesionces, gquoe -
chasive pueden Hevar al paciente a una
muerte subita o inesperada. Klinefelier”
en su artienls sohre “el comazin en la
sickle eell anemia™ seitalz, que las ma-
nifestaciones cardiness represcnian un
mecanismo de compensacion freme a
la anexemia severn. Esta eventoalidad,
segtin reficre Fliggins'! esti presente en
el T2% de los casos,

Es indudable que al realizar eata sim-
ple revision, se puede comprobar gue
las manifestaciones elinicas v anatami-



cas de ey enfermndad son mdltiples
v variadas, dependienide de I anexe-
mia, e lag erisiz gue eonvaelver a cstos
pacicntes v oale T suseeptibilidad e
mwieestran estos cnfermos a2 las infee-
vluties,

Por o interds que despierta esta pa-
tologia ¥ por ser sumamente frecuente
en la provincia de Orients, hemos re-
copilado 21 eases de nifies [allecidos
por esta enfermedad en un periode de
3 afos (1908-1972), cuves hallazgos sc
expanen en el Coudro 11

CUADRO 1

YT Nav, aulageio- b o
19648 523 5 0.9
1969 6HH3 ] 0z
1970 435 3 0.6
1971 342 -4 204
1972 286 3 1.5
Taotal 2249 21 0.9

CLADRO 1l

Edade::

Venores de 1 afio

Entre 1 ¥ 3 afios Ly
Entre 6 v 10 aios 6
Ma: e 11 anoes a

Podemos significar que mis de un
e de les eazos fallecicrorr en un
ciaudrs septice con manifestaciones cvi-
dentes a nivel del pulmon, encclale e
higado: ¥ 4 cascs Lallecicron por crizis
hemolitica severa con repercusién on
Liazo, hizado ¥ rindn. Uno  marifesto
necrosis hepiitica submasiva severa, ¥
cn 4 Casns =0 Cchconlraron 'll'li(“r{l!lronh

16G

CLADRO LI

LO3 HALLAZGOS ANATOMICOR AMAS
IMPORTANTES., OCURRIDUS EN ESTOS
CAZDS, SE HESUMEN A CONTIXUACION:

Clorfrzin:

a) Hiperirofia 3

L+ Dilatzeidén 4

¢ Pericardilis 1
Eneéfala:

al Kilema 2

b Meningitis 1
Pulmon:

a1 Bronconcumaonia 1o

h Fihrosis 2

) Enfiscma 4

dr Edema polmonar 1
Higndo:

at Hepstomegalia 11

L1 Filrresis 2

el Meerosts hepatica 1
Boz:

a) MNodulos 3

i Huptuea esplénica 1

1 Esplenomegalia 11
Hireies:

a} Calémicos

b1 Degeneracion 1
Microtrombosis: +4

hoeis gque judificarian la moereie de ee-
Lo pacientce.

Emtre los efectos colaterales que me-
recen mencion, estan los relacionados
con la fibeosis pulmonar v ¢l enfisema.
los  gue esluvieron presentes en el
0,285 de log casos (ver Cuadre 11,

U'n aspeciv interesante o la preseo-
cig de nédulos lamados de Ganmdy-
Gamma los cuales =¢ deseriben poco en
¢l nifie v que fueron ercomtrados por
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nisatras en 3 easos v orepresentados por
areas de ealeificacian v ouna sustancia
de color verdiniea que adoptabaw un as-
peete cristaloides, ademds de eélulas
gizanies con gran actividad fagocitaria,
tudo e:te clemento rodeado por estrue-
tura filirasa,

En dos de nuestros casos encontra-
mas anomalias congéritas en relacion
con las vialvalas del corazdn.

Ea este estudio no se incluyeron los
casos de muerte sabila presumiblemen-

te producida por esta enfermedad. va
gue ne pudimes completar los datos= on
relacidn con el estudio de los padees

Para finalizar queremos sefialar que
s hace necesario sexuir profi
en cuanto a las caracteristieas anato-
micas de esta enfermedil. va que on
Cuba son escaso: los articulos pulili-
cados sobre la anemia por hematies

dizamln

faleiformes v solo hemos encontrado
un articule reli
aplisticas en estos pacientes. ™

dose a lag erisis

Fig. 1.—Ridda ralémico cn an nifo de B afos con ecisis hemalitiea,
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Fig, 2.—Vista Ristelogica en la que se aprecian lox cilindros biliares v In deseas
macion del epitelio.

Fig, 3. Vista histologica del rifidn, en In que se oprecia la difatocian de los ca.
pilares v In presencia de hematies sicklados.
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Fig. d—Degeneracidn tubular v microcaleificaciones, probablemente on  relaciin
con lo anoxemia,

Fig. 5. Fibrosiz pulmaonar, En fos capilares se pueden aprecior algunos hematies
sicklados.
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Fig. & Extensa Jibrosic peribronguial.

Fig. 7. Segmento de higodo con fibrosis  me.
devada quee e aprevin por debaje e o rap-
sanlan
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hepaticas,

-Micratrombosis de los sinuseordes

Fig, 8.--

Naddule de Gandy-camme en buzo,

Fig. 9.
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SUMMARY

Avosta Tieles, N, Sicklecell anemia, A post-moriem siudy of 21 cuses in Oricnte proviace.
Rev. Cab. Ped. 46: 2, 1974

The findings of an anatomophaological study carried ont on 21 subjects who died due to
siekle-ce!l gn-mia are desceibed. T#ﬂe cases were detecled wmong 2249 pest-maoriem X
minations performed for a S-vear period in a hospitnl of Oriente provine:, a region with
one of the highest incidence rates of thiz discase,

RESUME

Avosta Tieles, N. Anémie sickle cell: Einde post-mortem de 21 cus dans la province de
(riente, Rev. Cob, Ped. 46: 2, 197L

(n deerit les wrouvaille dans une étnde anstomopathologique. faite sur 21 ecas décedés par
ancmie sicklecell, lesquels onl été détectés dans 2249 putopsies réalisés an conrs de 5
annies dang un hapital de la province de Oricnte oi on a conitaté la plus haute incidenee,

FESIME
Axocta Tmemec H. DocMmeprioe mayued#e 21 c:gmu CEepnoBMAHOKIS TOYHOR
remMoanTAdeckol amemm. Rev. Cub. Ped. 461 2, 1974.

lpopenoch aEATOMONATONOTHYECKOE HSydeHme 2] cayvas cMepTH B CBAME
5 gegrmmmmemm: rexoaETAYeckol anenmefl, OOHApYyEeHHOTD cpEIH
49 ayroncER, NpoKSBENEHHHX 3a 5 JeT B MDOBMHILIanbHOR CONBHENE
OpuenHTe — omew ®3 paftoHop Kydu, rme oTMedaeTcA Hazdonee BHCORaR
9a¢TOTa 3TOT0 3a00/€PaHMA. [IpeICTaRAADLTCA DEAYALTATH HCCSIOBaHNA.
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