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RESUMEN

Se estudiaron 120 pacientes adultos con anemia drepanocitica que por diferentes
causas ingresaron en el Instituto de Hematologia e Inmunologia durante los afios
1996-1997. En 16 (13,3 %) de estos enfermos se encontraron los criterios
diagnosticos de la crisis de secuestro hepatico. Hubo disminucién significativa de
la cifra de hemoglobina (p<0,01) y aumento significativo de la hepatomegalia
(p<0,01), el incremento de la reticulocitosis no fue estadisticamente significativo.
Los sintomas clinicos mas frecuentes fueron la fiebre (62,5 %) y la crisis
vasooclusiva (50 %). Las variables que miden la funcién hepatica no se modificaron
significativamente durante la crisis. Los hallazgos histolégicos méas frecuentes
fueron la dilatacion de los sinusoides hepéticos con hematies falciformados y la
hiperplasia de las células de Kupffer con eritrofagocitosis. Estos resultados indican
que la crisis de secuestro hepatico es una complicacién relativamente frecuente
y que esta relacionada con atrapamiento agudo de hematies falciformados en los
sinusoides hepaticos.

Descriptores DeCSANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES/fisiopatologia;
HIGADO!/fisiopatologia.

La anemia drepanocitica (AD) es por Yy de la hepatomegalia, con escasa o ninguna
su severidad y frecuencia la hemoglo- modificacién de las pruebas que miden la
binopatia estructural mas importante en funcién hepatica. En el estudio histoldgico
Cuba! La disfuncién hipéxica histica es del higado se demuestra dilataciéon sinu-
frecuente en los enfermos con AD y aun- soidal con falciformacién sin evidencia de
gue el tejido hepatico es muy vascularizado, otras alteraciones que puedieran explicar
se ha demostrado que las alteraciones de laesta eventualidad. A este cuadro clinico se
microcirculacién pueden producir dafio le ha denominado crisis de secuestro hepa-
isquémicd® Recientemente se ha comu- tico (CSH)3No se conoce con exactitud la
nicado una complicacién hepatica carac- incidencia ni la etiopatogenia de esta
terizada por disminucién brusca de la hemo- eventualidad y algunos autores no aceptan
globina, con aumento de la reticulocitosis este términd.El objetivo de esta inves-



tigacién es describir las alteraciones cli- de CSH 16 (13,3 %). La edad promedio de
nicas, hematolégicas, bioquimicas e his- éstos fue de 25 afios (rango de 19 a 36 afios),
tolégicas en los enfermos con CSH, co- 9 casos eran del sexo masculino y 7 del
nocer su incidencia y tratar de definir su femenino. Los sintomas y signos clinicos
etiopatogenia. mas frecuentes que precedieron a la CHS
fueron la fiebre (62,5 %) como expresion de
un proceso séptico y la crisis osteomio-
METODOS articular (50 %). La cifra de hemoglobinay
el tamafio del higado mostraron diferencia
Se estudiaron 120 pacientes con AD significativa durante la CSH en relacion con
mayores de 15 afios de edad, atendidos enlos valores previos a la misma (tabla). No
la consulta externa del Instituto de He- hubo diferencia significativa en los resul-
matologia e Inmunologia y que durante los tados de las variables de funcion hepatica
afos 1996-1997 ingresaron por distintas realizados antes y durante la CSH. Los
causas en el Servicio de Clinica de Adultos hallazgos histolégicos més frencuentes en
de dicha institucion. Los criterios que se los 8 pacientes a quienes se les realizo biop-
emplearon en el diagndstico de la CSH sia hepatica fueron la distension sinusoidal
fueron: disminucién de la cifra de hemo- con hematies falciformadosy la hiperplasia
globina, aumento del conteo de reticulocitos de las células de Kupffer, en el 100 % de los
e incremento del tamafio del higado de enfermos, colostasis intrahepatica y necro-
forma brusca y en relacion con los valores sis centralobulillar en 1 caso (12,5 %). No
basales antes de la crisis. se demostraron otras alteraciones histo-
A todos los enfermos se les con- logicas.
fecciond la historia clinica completa hacien-
do énfasis en I_OS ant,ece(_jentes,de Im((,ECCIOH’TABLA. Resultados de algunas variables clinicas y
dolor, trauma, insuficiencia cardiaca e iNges- hematoisgicas en pacientes con anemia drepanocitica
tion de bebidas alcohdlicas y medica- ¥ crisis desecuestro hepatico

mentos. Antes, durante y despueés del Secuestro hepético

ingreso se realizaron en todos los casos las _Antes _Durante
siguientes investigaciones: determinacion Y2av'es X DB X DE
de la cifra de hemoglobina y de reticu- Hemoglobina (g/dL) 7,9+0,88 41+1,1*
locitos? transaminasa glutamicopirGivica Reticulocitos (%) 9.8+22 128+3,9

Higado (cm) 2,6+0,6 10 + 2,4*

(TGP)¢ fosfatasa alcalina sérica (FAS)
bilirrubina® Se realizé biopsia hepéaticaen *p<0.01.
8 pacientes; este proceder se hizo en el
momento que los enfermos iniciaron la
recuperacion clinica y hematolégica de la DISCUSION
CSH. Para el analisis de los resultados se
utilizo la t de Student. El 13,3 % de todos los casos con AD
gue ingresaron durante los afios 1996-1997
reunian los criterios diagnosticos de CSH,
RESULTADOS resultado similar sefialan otros autdtes.
Se conoce que las infecciones y las cri-
De los 120 pacientes que ingresaron sis osteomioarticulares pueden predisponer
en los afios 1996-1997 reunian los criterios la apariciéon de dafio histié®Algunos
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casos de CSH descritos en la literatura estanimportancia en la etiopatogenia de esta
relacionados con ambos factof€sEn complicacién. Recientemente otros autores
nuestro estudio, el 62,5 % presentd fiebre y plantean que al concluir la etapa aguda del
el 50 % crisis vasooclusiva osteomio- secuestro, los hematies atrapados pueden
articular, lo que sugiere una estrecha rela- regresar a la circulacién sanguini&a.
cion entre estos elementos predisponentes  Aunque en nuestro estudio encon-
yla CSH. tramos aumento de la reticulocitosis, éste
Algunos autores sefialan que la dis- no fue significativo, por lo que sugerimos
minucion brusca de la cifra de hemoglobina que ademés del porcentaje de reticulocitos
y el aumento de la hepatomegalia se pro- se pudiera considerar también el porcentaje
ducen por el atrapamiento agudo de de normoblastos en el extendido de sangre
hematies falciformados en los sinusoides periférica como elemento que contribuye al
hepaticos! El aumento significativo de la  diagndstico.
hepatomegalia y la disminucion significativa Los resultados de nuestra investiga-
de la hemoglobina, asi como los resultados cién indican que en los pacientes adultos
histoldgicos que encontramos en nuestra con AD la CSH es relativamente frecuente,
investigacion apoyan este criterio. La y que para su diagndstico se debe tener en
ausencia de diferencias significativas en las cuenta el aumento de la hepatomegaliay la
variables de funcién hepatica antes y reticulocitosis, la disminucién de la cifra de
después de la CSH, asi como la congestionhemoglobina, la poca o ninguna modifi-
y dilatacién de los sinusoides hepaticos cacién de las pruebas de funcién hepatica
como alteracioén histologica fundamental, yla demostracion histoldgica de dilatacion
coinciden con lo planteado pétattony y congestién sinusoidal con falciformacién
otros quienes le confieren al atrapamiento en ausencia de otras alteraciones hepaticas
agudo de hematies falciformados gran que pudieran explicar esta complicacion.

SUMMARY

120 adult patients with sickle cell anemia that were admitted in the Institute of
Hematology and Immunology due to different causes from 1996 to 1997 were
studied. The diagnostic criteria of the hepatic sequestration crisis were found in
16 (13,3 %) of these individuals. A significant decrease of the figure of hemoglobin
(p<0,01) and a marked increase of hepatomegaly (p < 0,01) were observed. The
rise of reticulocytosis was not statistically important. The most frequent clinical
symptoms were fever (62,5 %) and vasoocclusive crisis. The variables that
measure the hepatic function were not significantly modified, during the crisis.
The commonest histological findings were the dilatation of the hepatic sinusoids
with falciform erythrocytes and hyperplasia of the kupffer cells with
eritrophagocytosis. These results show that the hepatic sequestration crisis is a
relatively frequent complication and it is related to acute catching of falciform
erythrocytes in the hepatic sinusoids.

Subject headingsANEMIA, SICKLE CELL/physiopathology; LIVER/
physiopathology.

112



REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. Colombo B, Svarch E, Martinez G. Genética y clinica de las hemoglobinas anormales. La Habana:
Editorial Pueblo y Educacién, 1993:158.

2. Mills RL, Mwakyusa D, Milner FP. Histopathologic feautures of liver biopsy specimens in sickle cell
disease. Arch Pathol Lab Med 1988;112:290-2.

3. Hatton CSR, Bunch C, Weatherall JD. Hepatic sequestration in sickle cell anemia. Br Med J
1985;290:744-5.

4. Diggs LW. Sickle cell crises. Am J Clin Pathol 1965;44:1-15.

5. Dacie JV. Hematologia practica. Barcelonardl, 1965:37.

6

. Davidson J, Henry JB. Diagnéstico clinico por el laboratorio. La Habana: Editorial Cientifico-Técnica,
1982:825.

7. Bowers GHJ, McComb RB. A continous spectrophotometric method for measuring the activity of
serum alkaline phosphatase. Clin Chem 1966;12:70-1.

8. Henry RJ, Cannon DC. Quimica clinica. 2 ed. Barcelona: Jims, 1980; vol 1: 1072.

9. Hernandez P, Dorticés E, Espinosa E, Gonzéalez X, Svarch E. Clinical features of hepatic sequestration
in sickle cell anaemia. Hematologia 1989;22:166-7.

10. Alani BJ. Sickle cell anemia. Pathophysiology and treatment. Med Clin North Am 1984;68:545-8.

11. Gutteridges C, Newland AC, Sequeira J. Hepatic sequestration in sickle cell anaemia. Br Med J
1985;290:1214-5.

12.Lee ES, Chu PC. Reverse sequestration in a case of sickle crisis. Postgrad Med J 1996;72:487-8.

Recibido: 29 de diciembre de 1998. Aprobado: 25 de enero de 1999.

Dr. Edgardo Espinosa Martineznstituto de Hematologia e Inmunologia. Apartado 8070, CP 10800,
Ciudad de La Habana, Cuba. Teléfono (537)578268. Fax(537)338979. e-mail: ihidir@hemato.sld.cu

113



