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INTRODUCCION

Con la Monografia Intitulada ‘“Peculiar Elongated and
Sickle Shaped Red Blood Corpuscles, in case of severe
Anemia” de J. B. Herrick (1910), se inicia el conocimiento
de la anemia de células faleciformes, continfian otros auto-
res americanos posteriormente el estudio de la misma.

Dentro de la bibliografia médica de Guatemala, no
existe ninguna comunicacion de anemia de células falcifor-
mes, por lo cual, el presente trabajo constituye la primera.

Las sugerencias del Dr. Marco Antonio Cabrera, res-
pecto al posible interés que tendria el estudio de la Siclemia
en el sector negro de la poblacién de Puerto Barrios, cons-
tituyé el punto de partida de la presente investigacién;
fortaleci6 la continuacién de ella, la positividad de los pri-
meros casos estudiados.

El apreciable porcentaje de raza negra observado en
la zona norte del pais (no determinado en ninguna esta-
distica nacional) y el alto indice de siclemia encontrado en
el pequefio grupo analizado, reafirma el interés de la Dre-
f panocitosis como entidad patolégica para este sector de la
poblacién, ‘

- CONCEPTO DE LA ENFERMEDAD:

Es un tipo de anemia hemolitica crénica, hereditaria y
familiar, propia de la raza mnegra cuya sintomatologia es
| proteiforme, y que se manifiesta por anemia, manifesta-
.ciones reumatoideas, crisis dolorosas agudas y tlceras de.
 las piernas. Hematolégicamente se caracteriza por la pre-
bsencia de hematies falciformes y signos de excesiva destruc-.
fcion y activa regeneracién globular.
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ETIOPATOGENIA:

La anomalia morfolégica del glébulo ligada fundamen-
talmente a las alteraciones quimico-estructurales de la he-
moglobina, se transmite y hereda por ambos sexos siguiendo
las leyes de Mendel (caracter dominante).

La tara hereditaria no puede demostrarse en los des-
cendientes inmediatamente después del nacimiento y a ve-
ces no aparece hasta transcurrido cierto tiempo.

Generalmente se acepta que la forma siclémica se pre-
senta cuando concurren huevos heterozigéticos y la forma
anémica cuando los huevos son homozigéticos, los glébulos
rojos en ambos casos presentan hemoglobina anormal lla-
mada hemoglobina S. cuya estructura quimica alterada im-
prime a los glébulos rojos sometidos a baja tensién de oxi-
geno la forma drepanocitica.

La hemoglobina de estos pacientes ofrece un diagrama
eleetroforético especial, vy cuando es reducida y liberada
forma conglomerados llamados tactoides que contribuyen
a obstruir los vasos capilares.

Los valores de Hemoglobina Tipo S. son los siguientes:

Hb. tipo S. Hb. tipo normal
Siclemia ... 24 — 54% 56 — T6%
Anemia de Células ,
Falciformes ... 5 — 100% 0 — 25%

En la anemia de células falciformes, los eritrocitos de-
formados tienen un tiempo de vida mas corto y estan ex-
puestos a destruirse prematuramente, con las resultantes
crisis hemoliticas.
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CUADRO CLINICO:

Los individuos que padecen efectivamente de anemia
de células falciformes, cursan desde la primera infancia
‘con un sindrome anémico de mayor o menor grado.

La enfermedad en general desarrolla una evolucion
caracterizada por:

a) Periodos de manifiesta actividad, evidenciados por
una sintomatologia rica y proteiforme; y

b) Periodo de remisién (térpida) en que las manifes-
taciones son minimas y escasas.

Sintomatologia:

El periodo activo se revela por un estado febril, dolores
- articulares y musculares que con frecuencia se atribuyen a
procesos de tipo reumatico.

Otras veces se presentan cuadros de abdomen agudo
que pueden plantear una conducta quirtdrgica inmediata,
si no se efectia un diagnéstico diferencial, ya que la inicia-
cién de estos cuadros generalmente es un dolor epigistrico
) en puiialada sobreagiido, acompafiado de tensién abdominal

j v postracién general que muchas veces llega al cuadro del
.shock. “

Las lesiones de tipo ulcerativo crénico en los miem-
bros inferiores, son un hallazgo frecuente ; asimismo son las
Jalteraciones 6seas: cifosis, escoliosis, tibia en sable y la
hiperostosis de la tabla interna de la béveda craneana, la
pal da una imagen radiolégieca tipica que es también carac-
feristica de la Talasemia.

Las manifestaciones neurologicas : Somnolencia, afasia,
Befalalgias, convulsiones, coma, rigidez de la nuca, pares-
Sias y paralisis; como la mayoria de los sintomas son re-

ltantes de las trombosis capilares que ocurren en las
is hemoliticas.
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El Cuadro hemaético: muestra una anemia moderada,
normocitica normocroénica, signos de intensa regeneracion
eritrocitica (reticulocitos aumentados) y leucocitosis de
10,000 a 20,000 glébulos por milimetro cibico.

Anatomia Patolégica:

Muestra pruebas evidentes de anemia hemolitica cro-
nica; degeneracién adiposa y hemosiderosis en el higado,
bazo, ganglios linfaticos y médula ésea. Signos de procesos
degenerativos y regenerativos, hiperplasia, hipertrofia del
bazo, capilares dilatados, zonas de trombosis, infarto y ne-
crosis en los tejidos. '

Evolucion:

La anemia de células falciformes es de curso grave y
mortal, algunos sobreviven muchos afios a pesar de la in-
tensa anemia. La muerte puede producirse por enfermeda-
des intercurrentes, tuberculosis, insuficiencia cardiaca e in-
fecciones agudas. Se afirma que los ataques de intensa
destruccién hematica son menores segin avanza la edad.

PROCEDIMENTOS DIAGNOSTICOS:

Fundamentos:

En la anemia activa de células falciformes, los eritroci-
tos en hoz pueden descubrirse en el curso de un examen
de sangre ordinario. Sin embargo, en los individuos porta-
dores del rasgo sin anemia o que padecen una forma leve
de la enfermedad, puede haber necesidad de recurrir a pro-
cedimientos especiales para demostrar la falciformacién.
Los eritroeitos sélo toman el aspecto falciforme cuando la
hemoglobina se encuentra en estado reducido. Por este
motivo la reducciéon de la hemoglobina es la base de las
pruebas dirigidas a provocar aquella alteracién morfologica.
En las preparaciones cerradas, que se describen mas ade-
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lante es la actividad metabélica de las células nucleares, la
que reduce la hemoglobina. Se ha empleado Bal, 4cido as-
corbico, cisteina, Ditionito y otras substancias, por razon
de sus activas propiedades reductoras, pero ellas tienen el
inconveniente de su inestabilidad.

Método:

1.—Para la demostracion de los hematies faleciformes,
se ha utilizado el método de Beck y Hertz(1) que se expo-
ne a continuacion :

Se colocan en un tubo de ensayo de 0.2 a 0.5 cms3.
de solucién salina citrada (solucién de citrato sédico
al 3 por 100 en suero salino fisiolégico).

Se limpia y punciona la yema de un dedo, de la mis-
ma manera que en la toma de sangre para el re-
cuento globular.

Se echan dos gotas de sangre en el tubo que con-
tiene la solucién salina citratada y se mezela por
inversion.

Se vierte en el tubo de ensayo la cantidad suficiente
de aceite de parafina para formar una capa de 1
cm. de grueso. Se comprueba que no ha quedado
ninguna burbuja de aire debajo del aceite.

Se deja esta preparacién durante 24 horas a la tem-
peratura ordinaria. Transcurrido este tiempo, se
introducira, por medio de una pipeta y debajo de la
capa de aceite, de 0.2 a 0.5 cms®. de solucién de for-
mol (0.85 grs. de cloruro de sodio para 1,000 cms?.
de solucién al 10% de formol neutro). Con la mis-
ma pipeta se mezcla ambos liquidos acuosos, por
aspiraciones y expulsiones repetidas. Se procura
no romper la capa de aceite, para evitar que penetre
el aire demasiado pronto. Se esperan 2 a 3 minutos
para dar tiempo a la fijacién. Después y con auxi-
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lio de la pipeta, se vuelve a mezelar para asegurar
la uniforme distribucién de las células.

f) Se toman unas gotas de la preparacién ¥ se limpia
el aceite adherido a la punta de la pipeta. Se pone
una gota sobre un portaobjetos.

£) Se cubre la preparacién y se examina.

h) Para determinar el porcentaje de formas falcifor-
mes se procede de la misma manera que en el re-
cuento diferencial de leucocitos.

La solucién salina citratada, el aceite de parafina y el
formol se conservaran en frascos separados, tapados y eti-
quetados. Se utilizardn tres pipetas diferentes: una para
la solucién salina citratada, otra para el aceite de parafina
¥ la tercera para el formol. Se marcan estas pipetas, para
distinguirlas unas de otras, pues huellas de formol en la
sangre, antes que se produzean imagenes falciformes en los
hematies, pueden impedir la formacién de éstas.

Pueden obtenerse preparaciones permanentes, para lo
cual se seca y fija a la llama una extensién de sangre pre-
parada de la manera descrita. Se tifie con solucién acuosa
de fuscina al 1 por 100, pues las células tratadas con el
formol no toman bien el colorante de Wright.

POBLACION ESTUDIADA:

Elemento humano seleccionado:

5

a) Individuos de raza negra;y
b) Individuos comprendidos entre 0 a 15 afios.

La razén de tomar raza negra es obvia si recordamos
lo dicho anteriormente en el concepto de la enfermedad, y
la seleccion de edad (0 a 15 afios), se hizo en base de que la
anemia se observa especialmente en jévenes.

El grupo humano estudiado pertenece a las ciudades
de Puerto Barrios y Livingston (Izabal). ,
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CASO CLINICO:

Nifio: E. A. U. Originario y residente en Puerto Ba-
rrios (Departamento de Izabal). Edad: 2 afios. .

ANTECEDENTES FAMILIARES:

Padre: de 47 afios, Raza Negra, originario de Haitj,
ocupacién: fogonero. Madre: de 36 aiios, ccupacion: ofi-
cios domésticos. Raza: Indo-hispana (ninguna ascendencia
negra) ; hermanos 5: sanos 2, muertos 3; causas de la
muerte : diarreas infecciosas (?). Parientes: abuela Paterna
de 75 afios; Demencia Senil, internada en el Hospital Neu-
ro-Psiquiatrico.

ANTECEDENTES PERSONALES:

Neonatales, natales y post-natales: normales.

DESARROLLO:

Sostén de la cabeza a los 4 meses, sentado a los 6 meses
'y parado a los 12 meses, primeros pasos a los 14 meses y
primeras palabras a los 12 meses, progreso de palabras ai
~afio 6 meses.

Habitos:

Suefio tranquilo diez horas diarias, evacuaciones una,
buen apetito.

Alimentacion materna durante 19 meses, destete a los
19 meses, lactancia artificial (leche en polvo entera fé6rmu-
la completa).

Alimentacién actual: cereales, legumbres, frutas, ver-
duras, huevos.

T e i e
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ANTECEDENTES PATOLOGICOS: IR.S.

Vacunaciones: B.C.G. 1957.
Historia de la Enfermedad:

Ingreso: 27 de agosto de 1957 por convulsiones.

Refiere la madre que hace 15 dias empezd con fiebre
por las noches, tos y catarro. El dia de hoy por la tarde
presenté un ataque convulsivo, motivo de consulta.

EXAMEN FISICO:

Aspecto general: nifio que ingresa en brazos de la
madre en estado convulsivo de tipo Clénico, T 41C. Edad:
2 afios, mal nutrido.

REEXAMEN FISICO:

Peso: 20 libras, temperatura 37°, cabello crespo cas-
tafio, tejido celular subcutineo escaso. Déficit ponderal
27.70%, mucosas palidas, dientes 10/10, Polimicroadenopa-
tia cervical; abdomen : higado palpable a una través de dedo
por debajo del reborde costal. Bazo: normal.

Sistema Nervioso. ,

Actitud : Dectibito dorsal.

J Activa: Parestesia de los

) miembros.
Motilidad Cinética: Pasiva : Hipotonia muscular.
Rigidez de la nuca.
Afasia motriz.
Reflejos:
Aquiliano
Estiloradial Disminuidos.
Tricipital
Biecipital -

Patelar
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Senstbilidad :

Calor L
Tacto Disminuidos.

Dolor

EXAMENES COMPLEMENTARIOS:

Hemograma:

Glébulos rojos ... 3.840,000 por mm.c. it

Glébulos blancos ... 22.800 por mm.c. ‘
Hemoglobina _....___..... 9 grs. % b56.25%
P. N oo 32% ‘
PoE. 1%
Linfocitos ..o 63% i
Monocitos . 3% \\ :
Caya’dos """""""""""""""""""""""""""""""" 1 % f[i‘
TOTAL oo 100% \
[
Tiempo de coagulacién ... ... 114 minutos
Tiempo de sangria ... 1  minuto.

Eritro-sedimentacion: i
15 mms. X h. Método Wintrobe. 5
Reaccion de Van den Bergh directa: Negativa.
Reaccion de Van den Bergh indirecta: 0.3miligramos%.
Indice Ictérico: 5 unidades.

Liquido céfalo-raquideo: normal.

Hematozoario: negativo. :
Orina: normal. :
Heces: Ascarides y Tricocéfalos.
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MIELOGRAMA:

Médula hiperplastica con marcada reaccion eritroblés-
tica, numerosas mitosis en la serie roja y alteraciones nu-
cleares en los eritroblastos; la Picnosis nuclear en estos
ultimos no se hace como. normalmente y comienza por el
centro dejando en muchos de ellos un anillo central comple-
tamente claro. Hay anisocitosis y poikilocitosis marcada, la
policromatofilia persiste atn en las fases adelantadas de
maduracion. ‘




Microfotografia tomada sobre extensiones de sangre con células
falciformes, antes de la prueba descrita fijada al calor v tenida
con solucién acuosa de fucsina.

fMicrofotografia de hematies falciformes, tomada de una extension
preparada segln el método descrito y teflida con solucién acuosa
de fucsina.

Microfotografias tomadas por el Dr. Carlos Tejada V.
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EDAD . 8

Nombre Afos — Meses Sexo Raza Origen Prueba

G. A. S. 1 2 Femenino negra Livingston Negativa

C. E P 9 Femenino - negra Puerto Barrios Negativa

E. A. U. 2 Masculino mulata Puerto Barrios Positiva

P. G. 7 Femenino negra Livingston Negativa

R. R. 5 Femenino negra Puerto Barrios Negativa

T. R. b Femenino negra Livingston Negativa

A. M. D. 12 Femenino negra Puerto Barrios Negativa

U. R. A. 3 Masculino negra Puerto Barrios Positiva

D. N. 8 Femenino negra Livingston Positiva

T. O. A 6 Masculino negra Livingston Negativa

M. C. 6 Masculino negra Puerto Barrios Negativa

E. C. 8 Femenino negra Puerto Barrios Negativa

M. G. B. 3 Masculino negra Livingston Positiva

J. C. B 1 4 Femenino negra Puerto Barrios Negativa

C. M. 3 Femenino negra Belice Positiva .
N. M. 10 Femenino negra Livingston Negativa

R. A. B. 10 Femenino negra Livingston Positiva

A. B. 5 Femenino negra Livingston Negativa '
O. N. 6 Masculino negra Livingston Negativa

O. N. M. 5 Masculino negra Livingston Negativa

E. A, 5 Masculino negra Puerto Barrios Positiva

£ A, 15 Femenino negra Puerto Barrios Negativa

A. C. 14

Masculino negra Puerto Barrios Negativa




Afios — Meses Sexo Raza Origen Prueba

M. B. 4 Femenino negra Puerto Barrios Positiva

H. B. 6 Femenino negra Puerto Barrios Positiva

S. D. 6 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
N. D. 9 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
R. R. 5 Masculino negra Livingston Positiva

J. N. 3 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
L. F. 8 Femenino negra Belice Negativa
N. F. 6 Masculino negra Belice Negativa
N. M. 9 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
G. H. 6 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
E. H. 8 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
A, H 2 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
M. G. 7 Femenino negra Puerto Barrios Positiva

I. A. B. 5 Femenino negra Puerto Barrios Positiva

A. G. R. 3 Femenino negra Puerto Barrios Positiva

0. J. 10 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
H. B. 11 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
B. B. 13 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
A. M. 1 2 Masculino negra Belice Negativa
H. G. 5 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
A. B. 7 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
A. P. 8 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
L. P. 7 Masculino negra Puerto Barrios Negativa

6%




Nombre Afios — Meses Sexo Raza Origen Prueba

A P 4 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
R. P. 1 2 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
R. P. 13 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
J. M. 5 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
M. C. 7 Femenino negra Livingston Negativa
L. C. 5 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
A. G 11 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
G. L. 7 Masculino negra Livingston Positiva

A. N. 12 Masculino negra Livingston Negativa
B. B. 11 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
Z. D. 3 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
A. B. 3 Femenino negra Livingston Negativa
F. C 0 8 Masculino negra Puerto Barrios Positiva

L. D. 0 3 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
A. A, 4 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
J. C. 4 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
F. C. 2 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
P. G 3 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
L. G. 2 Femenino negra Puerto Barrios Positiva

A. G 3 Femenino negra Puerto Barrios Positiva

R. G. 3 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
J. M. 9 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
H. G. 6 Femenino negra Puerto Barrios Negativa

0¢
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R. 5
R. 3
R. 10
11
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1

5
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Femenino
Femenino
Masculino
Femenino
Masculino
Femenino
Femenino
Masculino
Femenino
Femenino
Masculino
Masculino
Femenino
Femenino
Femenino
Femenino
Femenino
Femenino

Masculino -

Masculino
Femenino
Masculino
Masculino

negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra

Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Livingston
Puerto Barrios
Belice

Belice

Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Belice

Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios

Positiva

Positiva

Negativa
Negativa
Positiva

Negativa
Negativa
Negativa
Negativa
Negativa
Negativa
Negativa
Positiva

Positiva

Positiva

Negativa
Negativa
Negativa
Negativa
Negativa
Negativa
Negativa
Negativa




Nombre AﬁosE]—)—AlI?/Ieses Sexo Raza Origen Prueba

A. P. 4 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
R. P. 1 2 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
R. P. 13 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
J. M. 5 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
M. C. 7 Femenino negra Livingston Negativa
L. C 5 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
A. G. 11 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
G. L. 7 Masculino negra Livingston Positiva

A. N. 12 Masculino negra Livingston Negativa
B. B. 11 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
Z. D. 3 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
A. B. 3 Femenino negra Livingston Negativa
F. C. 0 8 Masculino negra Puerto Barrios Positiva

L. D. 0 3 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
A, Al 4 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
J. C. 4 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
F. C. 2 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
P. G. 3 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
L. G. 2 Femenino negra Puerto Barrios Positiva

A G, 3 Femenino negra Puerto Barrios Positiva

R. G. 3 Masculino negra Puerto Barrios Negativa
J. M. 9 Femenino negra Puerto Barrios Negativa
H. G. 6 Femenino negra Puerto Barrios Negativa

ot
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Masculino
Masculino
Femenina

Femenino

Femenino
Femenina

Femenino
Masculino
Femenino
Masculino
Femenino

negra
mulata
mulata
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra
negra

Puerto Barrios
Puerto Barrios
Tiquisate
Livingston
Livingston
Puerto Barrios
Livingston
Livingston
Puerto Barrios
Puerto Barrios
Puerto Barrios

Negativa
Negativa
Negativa
Pozsitiva

Negativa
Negativa
Negativa
Negativa
Negativa
Negativa
Negativa

16
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ESTADISTICA:

Nimero total: (casos estudiados _.......coooooeee
Positivos de células falciformes ...
Ppsitivos de Anemia de células falciformes

Total de Siclemia (Morfologia celular-positi-

79 NS
Sindrome clinico y Siclemia (Anemia de cé-
lulas faleiformes) .o

Registro por Sexos:

Magerlino : coooo e
FeMENINO T oeeeee oo ocemamcosmmmrmeeammem s

________ 11




CONCLUSIONES

1*—Dentro de las limitaciones del presente trabajo (con-
secuencia obligada de las condiciones del medio), es
dable reconocer que constituye el primer reporte sobre
Siclemia y Anemia de células falciformes en nuestro
pais; y que por lo tanto es un preliminar que abre las
puertas a investigaciones posteriores mas completas.

22—En virtud del fundamento elemental de las téemicas
diagnésticas de Laboratorio, el procedimiento de Beck
y Hertz como las demas técnicas, suministran resul-
tados exactos al alcance de la practica médica.

B?—La universalidad de la Anemia de Células Falciformes
caracteristica para la raza negra, es puesta en evideneia
en el presente estudio, obligando a reconocer su impor-
tancia en el diagndstico clinico.

RODOLFO AVENDARNO ESTRADA.

N

Vo B,

Wr. Morco Antonio Cabrera.

Imprimase,

Dr. José Fajardo,
Decano.
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