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Resumen

Introduccioén: El Sindrome Toracico en drepanocitosis, se define como un pro-
ceso agudo caracterizado principalmente por fiebre y dolor toracico, acompafna-
do de nuevos infiltrados en la radiografia de térax. Caso Clinico: Los pacientes
pueden debutar con un sindrome toracico como se describe en el segundo caso
o desarrollarlo durante una estancia hospitalaria causada por otro proceso, como
se describe en el primer caso. Es la segunda complicacion mas frecuente y pue-
de afectar a cualquier grupo de edad, con pico de incidencia entre los 2 y 4 afios.
Es un cuadro que puede ser muy severo con riesgo vital, por lo que su sospe-
cha, reconocimiento y vigilancia evolutiva, determina en muchos de ellos el
prondstico. Se presentan 2 casos de pacientes con Sindrome Toracico que pre-
sentaron prodromos distintos, en donde el enfoque multidisciplinario jugd un pa-
pel crucial en la evolucion satisfactoria de ambos.

Abstract

Introduction: Acute Chest Syndrome in sickle cell disease is defined as a pro-
cess characterized mainly by fever and chest pain, accompanied by new infiltra-
tes in the chest x-ray. Clinical Case: Patients may present with a chest syndrome
as described in the second case, or develop it during a hospital stay caused by
another process, as described in the first case. It is the second most common
complication and can affect any age group, with an incidence peak between 2
and 4 years of age. It is a condition that can be very severe with life-threatening
risk, so suspicion, recognition, and evolutionary monitoring determine the progno-
sis in many of them. Two cases of patients with Chest Syndrome who presented
different prodromes are presented, where the multidisciplinary approach played a
crucial role in the satisfactory evolution of both.
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INTRODUCCION

La anemia falciforme es una enfermedad del torrente san-
guineo, consecuencia de una mutacion genética debido a
la sustitucion de un aminoacido polar (acido glutamico)
por otro no polar (valina) que provoca deformidad de los
glébulos rojos en forma de hoz [1,2]. Afecta aproximada-
mente 300,000 nacimientos cada afio, con alta prevalen-
cia en regiones como Africa subsahariana, Oriente Medio
y partes de la India [1].

En Panama se estima que el 6% de la poblacion es porta-
dora, un 5% padece la enfermedad, y en la actualidad hay
casos en todas las provincias inclusive areas indigenas
[2]. Afecta al 30-40% de los nifios [3].

La anemia falciforme conlleva un riesgo significativo de
complicaciones graves, destacando el Sindrome Toracico
Agudo (STA) como causa de hospitalizacion y mortalidad
[1,2]. La presentacion clinica incluye dolor toracico, fiebre,
taquicardia, hipoxia y nuevos infiltrados pulmonares en la
radiografia de torax, que puede ser desencadenado por
infecciones, embolizaciéon de médula 6sea, o acumulacion
de células falciformes en vasos pulmonares, lo que gene-
ra una respuesta inflamatoria severa que compromete la

funcién respiratoria [2,4].

En pediatria puede existir una progresion rapida que im-
plica complicaciones como insuficiencia respiratoria y cho-
que, y en algunos casos presentarse con hallazgos
radiograficos de derrame pleural o atelectasia [4].

El tratamiento inicial se centra en administracién de oxige-
no, analgésicos para controlar la hipoxia y el dolor, y en
casos severos, puede ser necesaria la transfusion de san-
gre o exanguinotransfusion para reducir la concentracion
de células falciformes y mantener un porcentaje menor a

30% y mejorar la oxigenacion [4].

El STA sigue siendo un reto diagnostico, razén por la cual
se presentan 2 casos clinicos que fueron manejados en el
Hospital del Nifio Dr. José Renan Esquivel (HNJRE),en
donde buscamos resaltar la importancia de tener siempre
presente este diagndstico en pacientes con anemia falci-

forme.
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CASO CLINICO 1

Femenina de 4 afos con anemia falciforme diagnosticada
en el tamizaje neonatal suplementada con acido félico y
amoxicilina, acudio el 12/8/24, trasladada de un primer ni-
vel de atencién de la provincia de Darién, con un dia de
evolucién de alza térmica, tos seca, dolor toracico, hemo-
globina en 4.9 g/dL y leucocitosis en 51,000, razén de su
trasladoo a un centro de atencién de nivel terciario.

Se realiz6 control de biometria hematica, la hemoglobina
en 6,3 g/dL, leucocitosis en 64 800, con radiografia de t6-
rax que reveld infiltrado basal derecho (figura 1). Se in-
gres6 en sala de medicina con hidratacion, oxigeno vy
antibioticoterapia con Ceftriaxona Y Clindamicina; se inter-
consulté a Hematologia, quien recomendo transfusion de

glébulos rojos empacados.

A las 12 horas se llevo a cabo un control radiografico, el
cual reveld una radiopacidad en el campo pulmonar dere-
cho con borramiento del reborde costo-diafragmatico su-
gestivo de derrame pleural. Posteriormente, se realizd
ultrasonido toracico que mostré una extensa consolida-
cién de parénquima pulmonar y una pequefia cantidad de
liquido pleural circundante al pulmén consolidado, con un
desplazamiento pleural de aproximadamente 6 mm.

Figura 1. Radiografia de torax Infiltrado alveolar
derecho con compromiso del espacio pleural derecho.

Fuente: Servicio de Radiologia HNJRE.



El primer dia intrahospitalario, se tomé nuevo control ra-
diografico (Figura 2) que mostré mayor compromiso del
hemitérax derecho y el espacio pleural. Evaluada por Neu-
mologia, ordend ultrasonido control, observando aumento
de liquido pleural. Se colocé tubo pleural, con salida de +/-
100 cc de material purulento.

Se realizd exanguinotransfusion en 2 tiempos, por deterio-

ro clinico y radiografico (Tabla 1).

Al décimo dia, revaluada por Neumologia y observando la
mejoria clinica, con cultivos que fueron negativos y sin
evidencia de compromiso del espacio pleural se retir6 el
tubo pleural sin complicaciones (Figura 2). Después de
completar 14 dias de antibioticoterapia, el paciente egreso

Tabla 1. Control de Hemoglobina S post transfusion.

Previa a Exanguino-transfusion 48.6 %
Post primera 32.0 %
exanguinotransfusion
Post segunda 20.8 %
exanguinotransfusion

Figura 2. Radiografia de torax Resolucion del derrame
pleural.

Servicio de Radiologia HNJRE.
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con un plan de seguimiento multidisciplinario y se actua-

lizd su esquema de vacunas.

CASO CLINICO 2

Masculino de 7 afios, con anemia falciforme diagnosticada
en el tamizaje neonatal suplementado con acido félico y
complejo B, que acudié6 trasladado el 17/8/24 de un Hospi-
tal de segundo nivel, por 1 dia de evolucién de alza térmi-
ca, tos seca, dolor toracico y disnea, admitido en Hospital
Cecilio A. Castillero, provincia de Herrera, con diagndstico
de neumonia. Manejado con Ceftriaxona, analgesia e hi-
dratacion; a las 3 horas, cursé con evolucion térpida que

amerité canula nasal de alto flujo.

La radiografia de térax (Figura 3) reveld una opacidad ho-
mogénea basal derecha, consistente con Sindrome Tora-
cico Agudo; seguidamente cursé con disminucion del
estado de alerta, descenso de la hemoglobina de 8.5 mg/
dl a 4.6 mg/dl; fue trasfundido con glébulos rojos empaca-
dos. Se intubd, requiriendo traslado a tercer nivel de aten-
cion. A su llegada a urgencias del Hospital del Nifio Doctor
José Renan Esquivel, estaba taquicardico, con sangrado

abundante por el tubo endotraqueal. Hematologia reco-

Figura 3. Radiografia de torax. Opacidad homogénea
basal derecha con compromiso del espacio pleural.

Servicio de Radiologia HGCAC.
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mendd exanguinotransfusion, con Hemoglobina S previa Figura 4. Radiografia de torax, luego de colocacion de

53.6% y se admitié a Unidad de Cuidados Intensivos. tubo pleural.

Al segundo dia se tomd control de Hemoglobina S en
26.9% y el radiografico reveld presencia de efusion pleural
y se realizé6 marcaje para drenaje. Neumologia, colocé tu-
bo pleural (Figura 4), con salida de liquido purulento y se
afadio Clindamicina.

Paciente estuvo en ventilacion mecanica por 4 dias, extu-
bado al quinto dia y transferido a sala con oxigeno por
catéter nasal a 2 L/min, con cultivos negativos. Ante la
mejoria de infiltrados, sin compromiso del espacio pleural
fue retirado el tubo pleural sin complicaciones (Figura 5).
Se completd 14 dias de antibioticoterapia, egresé con se-
guimiento multidisciplinario, se actualizé el esquema de
vacunas y se inicié suplementacion con hidroxiurea.

DISCUSION

El dolor agudo es un sintoma prodrémico en el STA que

se presenta en el 70% de los pacientes. El cuadro clinico
inicial suele ser inespecifico y éste es el principal motivo

Servicio deHNJRE.
que produce demoras en el diagnostico [3,4]. ervicio ae

En la actualidad se desconoce la etiologia del STA, pero Figura 5. Radiografia de torax. Resolucion del derrame
se postula que puede ser multifactorial, siendo la principal pleural Derecho.

causa por infarto pulmonar causado por la presencia de
drepanocitos en la circulacion pulmonar [6,7]. En ambos
casos no logramos identificar una etiologia definida, pero
se manejaron con antibiéticos para cobertura de gram po-
sitivos y gram negativos, esto coincide con lo descrito en
la literatura, que describe que se detecta la causa en sélo
el 55% de los casos [1].

La radiografia de térax es indispensable para el diagnosti-
co, aunque en el 50% de los casos puede ser normal al
ingreso. La evolucion clinico radiolégica y su gravedad es
peor en nifios mayores, con afectacién pulmonar o con
derrame de predominio de los I6bulos basales [7]., como
ocurrié en nuestros pacientes. Es probable que la presen-
cia de un porcentaje mayor de hemoglobina fetal en nifios

pequefios, actua como factor protector impidiendo la poli-

Servicio de Radiologia HNJRE.

merizacion de la hemoglobina S, evitando que la inflama-
cion local de origen infeccioso se acomparfie de
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falciformacion, oclusiéon vascular e infarto tisular y la pro-

gresion de la enfermedad [2,3].

El tratamiento actual se basa en prevencion de complica-
ciones, tratando de disminuir el numero de episodios va-
sooclusivos, mediante la estimulacion de la produccion de
HbF con hidroxiurea [3;5]. También se indica profilaxis an-
tibiética y vacunacion contra gérmenes encapsulados, co-
mo el neumococo 23 a mayores de 2 afios, la cual ha
reducido la mortalidad por infecciones del 30% al 1%. El
tratamiento definitivo es el trasplante de células progenito-

ras hematopoyeéticas [5].

En ambos casos, se decidi6 realizar una transfusion san-
guinea y luego exanguinotransfusion obteniéndose res-
puesta clinica inmediata, como ha sido descrito por otros
autores, mas llamativa que con las transfusiones simples
[5]. Estos procedimientos se efectian con el propésito de
remover y diluir eritrocitos con HbS, aumentar la capaci-
dad de transporte de oxigeno a los tejidos y evitar el au-
mento de la viscosidad sanguinea.

Es importante comparar la evolucion de ambos casos,
porque resulta dificil la distinciéon clinica de un cuadro in-
feccioso con un cuadro puramente vasoclusivo, siendo
necesario el tratamiento empirico con antibiéticos. Por su
repercusion multisistémica, el tratamiento y seguimiento
de los pacientes con drepanocitosis debe abordarse en

forma multidisciplinaria.

CONCLUSIONES

El Sindrome Toracico Agudo representa la segunda com-
plicaciéon mas frecuente en pacientes con anemia de célu-
las falciformes; por consiguiente, debe considerarse en
presencia de cuadros clinicos que incluyan dolor toracico,
sintomas respiratorios y la aparicion de nuevas radiopaci-
dades. El abordaje en el ambito pediatrico requiere de un
enfoque multidisciplinario que englobe la administracion
de oxigeno, analgesia y antibidticos. Es imperativo llevar a
cabo un seguimiento mediante la realizacion de hemogra-
mas Yy analisis bioquimicos hasta que los valores se nor-
malicen, ademas de un control radiolégico continuo. Se
deben implementar medidas preventivas para evitar recai-

das, tales como la profilaxis antibiética, la vacunacion y la
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consideracion de otras modalidades terapéuticas como la
hidroxiurea y la transfusion cronica en casos de episodios

recurrentes de Sindrome Toracico Agudo.
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