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HISTORIA CLINICA

Paciente varén de 21 afios, mestizo, soltero, obrero, natural
de Sullana (Piura) y procedente del Callao.

El paciente refirié que su enfermedad seinicio tres dias an-
tes a las pocas horas de arribar a Casapalca (provincia de
Huarochiri, Lima), presentando un cuadro agudo de dolor
abdominal difuso, de tipo célico de progresiva intensidad,
asociado a vomitos en dos oportunidades, de contenido
alimentario y hilioso.

Acudi6 aunaclinicaloca donde e administraron unamedi-
cacion endovenoso, presentando una mejoria que le permi-
tib redizar susactividades|aborales. Sin embargo, horasmés
tarde el dolor se intensifico localizandose en el cuadrante
superior izquierdo y presentd, ademas, sensacion defaltade
aire Al diasiguienteretornd aLima, persistiendo el dolor por
lo que acudié a una farmacia donde le administraron
antiespasmodicosy antibidticos. Una hora antes de ingresar
a Hospital, el dolor se intensificd imposibilitandole conci-
liar el suefio por lo que decidi6 acudir a Servicio de Emer-
gencia, siendo hospitalizado.

Funciones bioldgicas. hiporexia; orinanormal; estrefiimien-
to desde hace una semana; suefio: interrumpido por €l dolor.

Antecedentes patol 6gicos: ninguno de importancia; niega
antecedente quirurgicos; niega haber recibido transfusiones.

Vigjesen €l Ultimo afio: aPiura, Tacna, Trujilloy el reciente
aCasapalca

Habitos nocivos; bebe alcohol sociamente; tabaco: de me-
diaaunacgetilladiaria; pastabasicade cocainay marihua-
na hasta hace tres afios.

Conducta heterosexual de riesgo.
Antecedentes familiares: ninguno de importancia.
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Examen fisico

Presion arterial, 100/60 mm Hg; frecuenciacardiaca, 78/min;
frecuencia respiratoria, 24/min; peso, 75 kg; talla, 1,89 m.

En aparente buen estado general, regular estado de nutricién,
hidratado, en dectbito dorsa activo. Piel: triguefia, tempe-
raturay humedad conservada. Tejido celular subcutaneo sin
edemas.

Mucosas poco hiimedas y rosadas; conjuntiva escleral sin
ictericia

Cuello sin ingurgitacion yugular; no se palpa tiroides ni
linfadenomegalias.

Cardiovascular: ruidos cardiacos de buena intensidad, no
soplos; pulsos periféricos presentes. Pulmones. murmullo
vesicular normal en ambos campos pulmonaresy sin ruidos
agregados

Abdomen: plano, blando, doloroso ala palpacidn en € hipo-
condrio izquierdo, no visceromegalia; percusion del espacio
de Traube normal; ruidos hidroaéreos presentes.

Genitales de acuerdo a edad y sexo. No lesiones perinea es.

Al tacto rectd: esfinter con tono adecuado, ampolla rectal
ocupada por heces.

Sistemanervioso: IUcido y orientado, sin alteraciones moto-
rasni sensitivas.

Exadmenes auxiliares

Hemoglobina, 14 g/dL ; hematocrito, 41%; leucocitos, 18 300
(abastonados, 3%; segmentados, 82%; eosindfilos, 1%; basofi-
los, 0%; monocitos, 4%; linfocitos, 10%). Frotisde sangre peri-
férica hipocromia 1+, anisocitoss 1+, plaquetas normales.

Glucosa, 82 mg/dL; urea, 31 mg/dL; amilasa, 77 U/I; tiem-
po de protrombina, 14 s; INR, 1,16 (85,5%); grupo sangui-



neo, O Rh+; hilirrubina total, 0,71 mg/dL; bilirrubinaindi-
recta, 0,6 mg/dL; bilirrubina directa, 0,1 mg/dL; proteinas
totales, 6,14 g/dL; albimina, 4,01 g/dL; globuling, 2,13 ¢/
dL; TGP, 10 U/L; TGO, 14 U/L.

VIH, HCV, HBSAQ y crioaglutininas negativos.

Sedimento de orina: leucocitos, 5 a10 por campo; hematies,
0 a2 por campo; cilindros granul osos; filamentos mucoides,
1+; gérmenes, 1+.

Seredlizd una ecografia abdominal que mostré unaleve es-
plenomegalia (13 x 5 cm) con cambios en su ecoestructura
por lo cual se solicitd una tomografia axial computarizada
abdominal con contraste, observandose un bazo heterogéneo
con areas hipodensas e hipocaptadoras de contraste en su
interior y con &reas hiperdensas que corresponderian a teji-
do normal. El bazo media 104 x 45 mm en sus diametros
transverso y anteroposterior. Ademés, derrame pleura basal
izquierdo. El estudio por Eco-Doppler confirmé la presen-
ciade cuatro &reas con ausencia de flujo anivel esplénico.

Se solicito una prueba diagndstica.

DISCUSION CLINICA

Como dice e relato setratade un varon de 21 afios de edad,
mestizo, obrero, natural de Piuray procedente del Callao. El
tiempo de enfermedad referido esmuy corto, desolotresdias.
El inicio brusco a su arribo a Casapalca es un dato muy im-
portante a tener en cuenta para el diagnostico. La ciudad de
Casapal ca se encuentra en la provincia de Huarochiri, en el
departamento de Lima, y corresponde alasierracentra, en-
tre Chiclay Morococha, en latrayectoriadel rio Rimacy en
laruta del Ferrocarril Central aLa Oroya, a 3 900 metros
sobreel nivel del mar. Lasotras ciudades que visitd anterior-
mente se encuentran casi anivel del mar.

Los sintomas principales fueron dolor abdominal intenso,
difuso, acompafiado de vomitos por lo que recibi¢ un sinto-
matico endovenoso. El dolor persistié en las horas siguien-
tes, siendo intenso en el hipocondrio izquierdo.

Para efectos de la discusion, setomacomo dato importante e
sindromedoloroso en el cuadrante superior izquierdo. Esbueno
recordar |as estructuras anatomicas que se encuentran en este
cuadrante; ellas son: parte del estbmago, bazo, |6buloizquier-
do del higado, cuerpo y cola del pancreas, parte del rifion iz-
quierdo, glandulasuprarrena izquierday angulo esplénico del
colon; todasellaspueden dar origend dolor endicho cuadrante.

También es importante recordar que hay lesiones torécicas
que pueden causar dolor en el cuadrante superior izquierdo
del abdomen; asi tenemos: €l pneumotdrax espontaneo, la
neumonia basal izquierday el derrame pleural inflamatorio
del hemitorax izquierdo; el dolor del infarto de miocardio
también puede referirse a esta zona.

El examen fisico esmuy importante en laeval uacion del dolor
y laausenciade sintomasy signos que sugieran enfermedad
de origen torécico permite descartar estos diagndsticos. Por
otro lado, 10s procesos patol dgicos renales y suprarrenales
agudos tales como infartos o abscesos, suelen producir do-
lor referido alaregion lumbar, pero también causar dolor en
el cuadrante mencionado.

Entre las causas abdominales que producen dolor con las
caracteristicas mencionadastenemos: pancreatitis, sindrome
delaflexuraesplénica, marotacion intestinal, perforacion de
viscera huecay patologia esplénica.

La pancreatitis debida a litiasis de las vias biliares es muy
frecuente en € Periy |os pacientes presentan dolor abdo-
minal con nauseas y vomitos; €l dolor puede localizarse en
€l epigastrio, enloshipocondrios o caracteristicamente tener
lairradiacion en banda. El hallar la actividad de la amilasa
séricamuy elevada es un dato muy sugerente de este diag-
ndstico; pero no es el caso de nuestro paciente; sin embargo
debemostener en cuentaque dolor en el hipocondrioizquier-
do puede ser la tinica manifestacion de pancreatitis aguda®.

El sindrome de la flexura esplénica también produce dolor
en el hipocondrioizquierdo, pero este suele ser intermitente,
no asociado avomitosy estarelacionado con el meteorismo
intestinal . El dolor seexplicapor ladistension de las paredes
del colon debido ala expansion de los gases intraluminales
y se le considera como parte del espectro de sintomas del
sindrome del intestino irritable. Raramente dicho dolor pue-
de corresponder a un volvulo de la flexura esplénica®.

Lamalrotacionintestinal esunaentidad clinicamuy frecuente
en nifios pero que ocasionamente se presenta en adultos 'y
€s necesario considerarlo en €l diagndstico diferencial. El
dolor en el cuadrante superior izquierdo esrelevante pero se
acompafia de sintomas de un cuadro de obstruccion intesti-
nal que corresponde aun volvulo del ciego. En estos casos,
debido alarotacion incompleta del tubo digestivo, € ciego
seencuentraen el hipocondrioizquierdo. El diagnostico suele
hacerse con la ecografia o por TAC s se demuestra que la
vena mesentérica superior se halla en una posicion relativa
anormal respecto delaarteriamesentéricasuperior (normal-
mente es anterior y alaizquierda)®. El cuadro clinico de
nuestro paciente no tiene las caracteristicas de una obstruc-
cionintestinal.

La perforacion de viscera hueca también debe tenerse en
cuenta; merefiero alaperforacion de Ul cera pépticagéstrica
0 del carcinoma gastrico asi como alaperforacion del carci-
noma de colon. El cuadro clinico en estos casos suele ser el
de perforacion intestinal que no ocurrié en nuestro paciente.
Ladiverticulitisy el absceso pericdlico enlazonadelaflexura
esplénica también puede ser el causante de dolor en dicha
zond®.
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Al referirnos ala patol ogia esplénica debemos considerar var
rias posibilidades; en primer lugar ala ruptura de aneurisma
de la arteria esplénica, este es el més frecuente de los
aneurismas viscera es constituyendo el 60% de los casos 'y
generalmente se descubre manera incidental. La ruptura de
ellos no es comuin, se presentaen e 10% de estos® y cuando
ocurreel sintomapredominanteesel dolor conun cuadroclini-
codeabdomen agudo'y puede ocurrir choque hipovol émico. Por
lo mencionado, este no seriael caso de nuestro paciente.

El absceso esplénico producedolor en e hipocondrioizquierdo
pero suele acompafiarse de fiebre con escaofrios y leucocito-
s, este ocurre como consecuenciade bacteriemiao deembolia
Séptica El caso tipico de estasituacion sedaen d curso deen-
docarditis bacteriand® y puede ser también una complicacion
del infarto esplénico, hastaun 5% de estos se abscedan. El diag-
ndstico de estaentidad se hace con | os estudios ecogréficos y/o
tomogréficos, y lacirugiaese tratamiento de eleccion. El caso
de nuestro paciente distamucho de ser un absceso esplénico.

La ruptura esplénica es otra condicion que debe tenerse en
cuenta como causa de dolor en el hipocondrio izquierdo. El
bazo normal mente es un érgano muy vascularizado y es muy
friable pues carece de un estromarigido. En caso de agran-
darse por congestion vascular, por un proceso inflamatorio o
por infiltracion celular, puede ocurrir que el bazo se rompa
espontaneamente o ante traumas minimos; esto hasido des-
crito en una serie de procesos patol dgicos, siendo la mono-
nucleosisinfecciosaun gemplotipicodeelo. El bazod igua
que otros érganos, puede romperse cuando setratade un trau-
matismo abdomina intenso; inclusive, sehadescrito laruptu-
ra esplénica por esfuerzos relativamente inocuos como los
accesos de tos, La ruptura esplénica produce sangrado in-
trasbdominal de grado variable, siendo €l dolor prominentey
pueden hallarse signos de peritonismo y/o de hipovolemia

Continuando con el diagnostico diferencial de patologia
esplénica como causa del dolor de nuestro paciente, paso a
considerar la posibilidad de infarto esplénico (aunque estos
pueden ser asintométicos). Estos ocurren debido a procesos
isquémicos en las ramas de las arterias esplénicas que son
terminales. Laisquemiaes el resultado de la desproporcion
entre el grado de perfusion tisular y lamasa de tejido esplé-
nico perfundida, y puede darse por laformacién de trombos
en lamicrocirculacion o por unacirculacion muy lenta.

Losinfartos esplénicos pueden ocurrir en las siguientes con-
diciones clinicas:

- Hematoldgicas: leucemia mieloide cronica, metaplasia
mieloide agnogena,
linfomas, anemias hemoliticasy hemoglobinopatias.
- Embdlicas: fibrilacion auricular, sépticas.
- Trombdticas: aneurismadelaaortaabdomina, trombossme-
sentérica, trombosis de las venas esplénica o porta.
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Entre las complicaciones de los infartos esplénicos estén: la
formacion de abscesos, pseudoquistesy lahemorragial®??,

Con respecto a nuestro paciente, el dolor en el cuadrante
superior izquierdo es muy probable que esté en relacion con
infartos esplénicos. La pregunta es ¢de qué causa? Aqui es
muy importante considerar su presentacion a haber ascen-
dido anivel de grandes alturas sobre el nivel del mar. Esto
nosllevaaconsiderael diagndstico de unahemoglobinopatia

Lahemoglobinopatia S, conocida también como anemiade
células falciformes o anemia drepanocitica, en su forma
homocigética(Hb SS) presentaun conjunto de manifestacio-
nes clinicas que tienen su base en fendmenos vasooclusivos
y/o hemoliticos que ocurren desde muy temprana edad; en
cambio, laformaheterocigota (Hb AS) suele ser asintomati-
ca. Otras hemoglobinopatias S, como lasformas Hb SC o Hb
S-talasemia, también se presentan desde lainfanciacon mani-
festaciones de anemiay de un estado hemoalitico crénico.

Existen varias referencias acerca de la presencia de estas
hemogl obinopatias en habitantes de nuestro pais. Roay col.
analizaron 234 muestras de sangre de recién nacidos de tres
ciudades andinas (Huancayo, Puno y Cerro de Pasco), ubi-
cadas entre 3500y 4 400 metros sobre el nivel del mar y no
detectaron ningunavariante anormal de hemoglobing, corro-
borando laimpresién tradicional, con un sustento cientifico,
que los portadores del gen de hemoglobina S no toleran la
hipoxemiaambiental®. Ruizy col., en un estudio realizado
en Lima, en 100 muestras encontraron 8 hemoglobinas anor-
males: 5HbA/S, 3aHbA/Cy no hubo formas de hemoglo-
binopatias homocigoto ni otras™. Castilloy col. reportaron
haber hallado 16 tipos de variantes de hemoglobinasen 5 206
muestras de sangre recol ectadas entre 1974y 1996; el 7.2%
correspondié ahemogl obinas anormales, dentro deellas 3.2%
hemoglobina S, 2,1% talasemia, 0,4% hemoglobina S-tala-
semiay otras. De los que tuvieron hemoglobina S, el 10%
tenia rasgos evidentes de raza negra™®.

El gen delahemoglobinaStienesu origenenel Africay llegd
aedastierrasconlosesclavostraidosenlossiglosXVIy XVII
principamente. Los principales haplotipos de esta hemoglo-
binason Benin, bantlly Senegal. Lapresenciadel tipo Senegal
seasoci acuadros clinicosmasbenignos, el banttialoscasos
mas severos'y € Benin con manifestaciones intermedias®®.

Cuando unamoléculade hemoglobina S es desoxigenada, el
reemplazo de < 6 &cido glutamico con vainadalugar auna
reaccion hidrof 6bica con otramol écula de hemoglobinaori-
ginando la polimerizacion de estas moléculas. Esto dalugar
aladeformacion deloshematiesy aun menor grado deelas-
ticidad. Los hematies rigidos serén los causantes de |os fe-
ndmenos vaso-oclusivos en lamicrocirculacion.

Lavelocidady extension delaformacion de polimerosenun
hematie con hemoglobina S depende de tresfactores: el gra-



do de desoxigenacin, laconcentracion intracel ular de hemo-
globinay la presencia o ausencia de hemoglobina F*7.

La hemoglobina F es un inhibidor muy potente de la poli-
merizacion delahemoglobina S desoxigenada. Desde el pun-
to devistapréctico, hastaahorasolo hasido posibleintervenir
de manera clinicamente importante en inducir la produccién
de hemoglobina F con hidroxiurea. La hidroxiureahademos-
trado disminuir lafrecuenciade crisisdolorosasy hospitaliza-
ciones en paciente homocigotos parahemoglobina S.

El tratamiento del evento agudo consiste en mantener unabue-
nahidrataciony administrar anal gésicos, desdelosantiinflama-
toriosno esteroideoscomuneshastaopidceos. Laadminigtracion
de oxigeno hiperbérico puede ser (il en algunas condiciones,
especialmente en las complicaciones de |os homocigotos™®.

Nuestro paciente no tiene los rasgos fisicos atribuidos alalla
mada‘razanegrd y quiero llamar laatencion queen nuestro pais
con un mestizaje muy acentuado muchasvecesesdificil definir
las ‘razas . Por otrolado, € concepto de ‘raza en medicinata
como seledefinio en € pasado actuamente no esaceptado ala
luz delagendmica. Por tanto, no se debe evaluar ni tratar alos
pacientescon €l criteriode‘raza 9. El enfoque diagnostico del
sindrome doloroso del cuadrante superior izquierdo debe reali-
zarse Sin esperar encontrar rasgos negroidesen € paciente para
recién considerar laposibilidad de una hemoglobinopatia S.

Por |o expuesto, anuestro paciente le solicitariaunaelectro-
foresis de hemoglobina, asi como un estudio de lafamilia, y
de hallarse positiva la presencia de hemoglobina S, trataria
de brindarlelaeducacion correspondiente paralaprevencion
de sus manifestaciones.

Mi diagndstico final es: infarto esplénico en un paciente por-
tador de hemoglobinaA/S.

DISCUSION PATOLOGICA

Ene paciente seredizé unaelectroforesis de hemoglobinaque
demostré que este esheterocigoto parael gen de hemoglobina
S. El no tiene laanemia de células falciformes, ya que la en-
fermedad se da Unicamente en los homocigotos. Los hete-
rocigotos son total mente asintomati cos en condiciones norma-
les, pero en ciertascircunstancias, especialmente de hipoxiapor
bajatension de oxigeno ambiental, se produce el cambioenla
formadel gldbulo rojo, y los sintomas correspondientes.

Lamoléculade hemogl obina, como se sabe, estaformadapor
cuatro cadenas, dos afay dos beta, cada una codificada por
diferentes genes.

El gen HBB, correspondiente a la hemoglobina beta, esta
situado en el brazo corto del cromosoma 11. La cadena beta
aterada en laanemiafalciforme se debe alamutacion E6V,
que corresponde a una substitucion del acido glutdmico (E)
por lavalina (V) en el codédn 6 de la cadenabeta. Estamuta-
cion también se nombra como Glu6Val.

Otrostipos de mutacion en el mismo gen, quedan lugar acotras
alteraciones en la cadena beta de la hemoglobina, ocasionan
lo que se denomina enfermedades aélicas.

El gen con lamutacidn S aparentemente surgié varios milesde
afios atrés en Africa, y se perpetud porque (a pesar del cuadro
letal en homocigotos) |os heterocigotos tendrian una ventgja
selectiva sobre los homocigotos AA. Se hademostrado que la
mutacion confiere resistencia a lainfeccion por Plasmodium
falciparumy esto probablemente permitié que los portadores
sanosdel gen mutante tuviesen mayor probabilidad de sobrevi-
vir y reproducirse en estas zonas donde lamal ariaes endémica.

En nuestro pais el gen delaHb Svino con los esclavos pro-
venientesdel Africa, especialmente de zonasdonde lamala
ria es endémica, inicidndose asi un importante mestizaje en
el Per(. Diversosestudios en Latinoamérica®), permiten asu-
mir que todas las personas que portan la mutacion en el gen
de Hb Stienen aguin ancestro de origen africano. Losrasgos
externos fenotipi cos que denotan este ancestro pueden ser en
algunos casos evidentes —como en el paciente estudiado—,
pero en otros pueden no percibirse en absol uto, aconsecuen-
ciade lamezcla étnica que se ha venido dando por genera-
cionesy que es tipica de nuestro variado mestizgje.

El estudio de hemoglobinas anormales, realizado por Casti-
lloy col., en el Hospital Rebagliati, hasta marzo 20019,
encuentra dentro de 6 490 personas estudiadas a 207
heterocigotosASy 35 homocigotos SS, ademés de otras al-
teraciones de hemoglobina.

En d afio 1997, RoaD. y col.*® investigaron hemoglobinas
anormales en lapoblacion indigena que vive en grandes altu-
ras, snencontrar en elloshemoglobinasanormal es, confirman-
do lapresuncion del origen africano de la mutacion E6V.

Esimportante recal car que estos datos no tienen valor estadis-
tico para extrapolarlos ala poblacion generd; paraello sere-
queririaun programade estudio de hemoglobinopatiasanivel
nacional, 0 un programade tamizaje en la etapa neonatal 319,

Las técnicas de genética molecular permiten determinar la
mutacién causante en cadatipo de hemoglobinopatia; pueden
ser usadas paradetectar heterocigotosAS, quienespondrianen
riesgo su sdud cuando por razoneslaboralesu otrasdeben tras-
ladarse aun sitio de gran altitud sobre el nivel del mar.

En un caso como €l del paciente, la blsqueda del gen en la
pareja podriatambién ser (til paraevaluar el riesgo de tener
hijos afectados de anemiafalciforme. Este seriade 25%si la
parejafuese iguamente heterocigota, y virtualmente nulo s
laparejaeshomocigota(AA) paraHbA. Sinembargo, eneste
Ultimo caso, la probabilidad de heterocigosis seria de 50%
para cada uno de los hijos del paciente.

L as técnicas molecul ares también hacen posible el diagnés-
tico prenatal y asi como €l previo alaimplantacion en pare-
jas de dto riesgo.
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NOTA

El Conversatorio Clinico-Patol6gico del Hospital Nacio-
nal Arzobispo Loayza de Limaes unatradicional reunion
que se desarrolla desde hace muchos afios | os dias viernes
al mediodiaen el Aula‘Carlos Subauste Perona’ y que se
debe alanotable gestion del recordado profesor epénimo
de dicha aula.

Actua mente, esta actividad docente se viene desarrollan-
do, en forma regular, bajo la direccion del Dr. Enrique
Cipriani Thorne.

Caracteristicamente, en esta reunion participa un meédico
invitado para discutir un caso clinicoy luego un médico
pat6logo presentala evidencia de la anatomia patol dgica.

Este caso clinico fuze discutido el 6 de octubre del 2006
cuando los médicos que atendieron al paciente ya habian
remitido su reporte del caso parapublicacion en laRevis-
tade Gastroenterologiadel Pert*. Se dejaconstanciaque
reproducimos la discusion del caso clinico sin pretender
asumir autoriaalgunay con la unicafinalidad de rescatar
el gercicio diagnostico, muy diferente por cierto delaDis-
cusién en el reporte.

* Edgar Ruiz-Semba, Jorge Garavito-Renteria, Jorge Jiménez-
Bustamante, Ronal Arteaga-Caro, José Luis Garcia-Del Agui-
la, Vannya Chavez-Gil. Reporte de Casos. Dolor abdominal
agudo debido ainfarto esplénico en un paciente con enferme-
dad heterocigotade célulasfalciformes expuesto alaaltura. Rev
Gastroenterol Pert 2006;26:386-389.



