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SUMMARY

We report 6 patients with sickle cell disease (Hb SS four patients, Hb SC one and Hb
SB-thalasemia one) seen between 1983 and 1990 at Cayetano Heredia National
Hospital. They had a variety of musculoskeletal manifestations, two cases with aseptic
necrosis and one patient with femoral osteomyelitis secondary to Salmonella typhi. We
discuss our results respect to the literature.
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RESUMEN

Se reportan 6 pacientes con anemia falciforme (4 con Hb SS, 1 con Hb SC y 1 con Hb
SB-talasemia), atendidos en el Hospital Nacional Cayetano Heredia entre 1983 y 1990,
que presentaron diversas manifestaciones musculoesqueléticas en el curso de su
evolucion, resaltando dos casos de necrosis aséptica y un paciente con osteomielitis del
fémur por Salmonella typhi. Se discuten los casos en relacion a la literatura.

PALABRAS CLAVE: Falciformismo, compromiso osteoarticular por anemia
falciforme.

INTRODUCCION

El falciformismo o anemia falciforme es una anemia hemolitica originada por la
sustitucion de acido glutamico por valina en la posicion 6 de la cadena beta de la
hemoglobina (1); esto condiciona la transformacion de los eritrocitos al ser sometidos a
hipoxia, cambiando a una forma semilunar con rigidez de sus membranas, obstruyendo
el riego sanguineo en diferentes Organos nobles, lo cual explica varias de las
complicaciones que presentan estos pacientes (2-5).

Durante el curso de la enfermedad, muchos pacientes desarrollan manifestaciones
musculoesqueléticas: dactilitis, infartos 6seos e infecciones osteoarticulares; problemas
generalmente descritos en sujetos homozigotes con hemoglobina SS (Hb-SS), pero que
también se han visto con Hb-SC, Hb-SD y SB-talasemia (6).



El propdsito de este trabajo es revisar el compromiso osteoarticular asociados a los
diferentes tipos de enfermedad falciforme en nuestros pacientes.

MATERIAL Y METODOS:

Se evaluaron retrospectivamente las historias clinicas de los pacientes diagnosticados de
falciformismo entre 1983 y 1990 en el Hospital Nacional Cayetano Heredia, incluyendo
en el estudio aquellas que cumplieron con los siguientes requisitos:

-Diagnéstico definido de anemia falciforme mediante prueba de falciformismo positiva,
la cual demuestra presencia de Hb-SS (7).

-Diferenciacion de las variantes genéticas de falciformismo mediante electroferesis de
Hb (8).

En las historias incluidas, se analizaron las manifestaciones reumatologicas de cada
paciente durante el curso de su enfermedad. En casos de infecciones osteoarticulares, se
considerd: A) Infeccion definida, si hubo aislamiento del germen de la estructura
musculoesquelética comprometida o de hemocultivo. B) Infeccion probable, cuando el
cuadro clinico fue compatible y se hizo el aislamiento del germen de un foco distinto al
osteoarticular. C) Infeccion posible, cuando el cuadro clinico fue compatible y hubo
respuesta favorable al tratamiento antibiotico, pero no se aislo el germen (9).

RESULTADOS

Entre 1983 y 1990 se atendieron en el Hospital Cayetano Heredia 7 pacientes con
falciformismo, 6 presentaron compromiso musculoesquelético. De ellos, 4 tuvieron Hb-
Ss, 1 Hb-SS, y 1 SB-talasemia.

La edad promedio fue 18.8 afios, con rango entre 7 y 43 afios; 3 fueron hombres, 3 de
raza negra.

Todos los pacientes tuvieron por lo menos una manifestacion reumatologica, las que
fueron agrupadas de la siguiente manera:

a) DACTILITIS: una paciente con HB-SS la presento entre los 4 y 12 meses de edad,
mejord con el uso de aspirina; inicialmente se sospech6 una artritis juvenil.

b) CAMBIOS TRABECULARES OSEOS: tres pacientes tuvieron radiografias de
craneo; en un caso se aprecio ensanchamiento diploico y engrosamiento trabecular,
adoptando un aspecto de “craneo en cepillo”. Este paciente tuvo Hb-SS.

c) INFECCIONES OSTEOARTICULARES: ocurrieron en 2 pacientes con Hb-SS.
Uno tuvo osteomielitis femoral, de cuya puncion se aislo Salmonella typhi. El
segundo paciente desarrolld una artritis séptica posible coxofemoral, evoluciond
favorablemente con Ampicilina + Oxacilina y drenaje quirurgico.

d) NECROSIS ASEPTICA: se observo en 2 casos con Hb-SS; uno desarrollo necrosis
de cabeza femoral después de artritis séptica coxofemoral y el otro paciente la
presentd en un hueso carpal,el trapecio.

e) DOLOR OSEO (INFARTOS OSEOS): ocurrieron en 3 pacientes, 2 con Hb-SS y
uno con Hb-SC; los tres episodios ocurrieron concomitantemente con fiebre e
ictericia. Los casos de Hb-SS presentaron dorsalgia y dolor a nivel del sexto arco




costal anterior. El paciente con Hb-SC tuvo una historia de 20 afios de altralgias en
rodillas, sin flogosis, que ocurrian 1 6 2 veces al afio y duraban 1 semana,
dificultando la deambulacion. Las radiografias de las zonas afectadas fueron
normales en todos los casos.

DISCUSION

El falciformismo es una enfermedad frecuente en sujetos de raza negra(l). Se han
descrito manifestaciones musculo-esqueléticas variadas, principalmente en la forma
homozigote (Hb-SS); también en casos de Hb-SC y S-talasemia; reportandose
raramente en paciente con rasgo falciforme (Hb-AS) (10).

Los diferentes problemas musculo-esqueléticos asociados a falciformismo son:
A) Cambios Trabeculares Oseos:

Ocurren debido a la expansion de la médula 6sea (MO); se han descrito mayormente en
el esqueleto axial, que es abundante en MO (1,10). Se debe considerar que en estos
pacientes la médula roja persiste en forma periférica, en huesos largos y en los huesos
carpales y tarsales. Los huesos con MO incrementada muestran osteopenia,
ensanchamiento medular y adelgazamientote la cortical; el grosor total de los huesos
pueden estar aumentado.

La radiografia de craneo muestra engrosamiento del diploe con textura granular y en
casos severos, engrosamiento trabecular que toma un aspecto de “pelo parado”; cuadro
similar al de nuestro paciente con Hb-SS.

La vértebras también presentan alteraciones caracteristicas, con engrosamiento
trabecular en forma vertical e indentacion central de los cuerpos vertebrales (11).

B) Sindrome “mano-pie”.

Es una dactilitis secundaria a infarto o anoxia tisular del periosito, tejidos periarticulares
y hueso cortical. Se presenta en aproximadamente 1/3 de lactantes con anemia
falciforme y consiste en un aumento de volumen difuso y doloroso de los dedos de las
manos y los pies (6). Se ve mayormente en Hb-SS y con menor frecuencia en Hb-SC o
S-talasemia (10). En este reporte, 1 paciente presentd el sindrome a los 4 meses de edad;
y es importante tenerlo en cuenta, ya que inicialmente como en nuestro caso, se puede
confundir con una artritis juvenil. El falciformismo debe considerarse dentro del listado
de diagnosticos diferenciales de la artritis juvenil (12).

C) Hiperuricemia y Gota:
Se ha reportado hiperuricemia y artritis gotosa en falciformismo, en casi el 40% de los
adultos y muy ocasionalmente en menores de 13 afios (13); produciéndose por el

recambio incrementado de eritrocitos (7).

En nuestra serie no encontramos ningln caso con este problema, debido tal vez, a que
los pacientes en su mayoria fueron jovenes.



D) Infecciones Osteoarticulares:

Los pacientes con anemia falciforme son susceptibles a infecciones bacterianas; entre
ellas, la osteomielitis (OM) con una frecuencia 100 veces mayor a la sefialada para la
poblacion normal (14).

La OM hematogena en sujetos sin hemoglobinopatia, en mas del 80% de casos se asocia
a S.aureus, pero en el falciformismo, mas del 50% son causadas por especies de
Salmonella (14); asi en una serie de 62 pacientes con anemia falciforme y OM, se aislo
Salmonella en el 89% (15). Esta asociacion se refuerza atin mas con el trabajo de
Adekoyunnu quien revis6 63 casos de OM por Salmonella, encontrando que 90% tenian
falciformismo, destacando el compromiso coxofemoral (16).

También se ha descrito en estos pacientes artritis séptica, aunque es menos frecuente
que la OM. Entre los gérmenes implicados estan: S.aureus, E. coli, Enterobacter y
Salmonella (14, 18).

Uno de nuestros pacientes presentd artritis séptica posible coxofemoral, que requirié
antibidtico y drenaje quirurgico, evolucionando favorablemente.

E) Infartos Oseos:

Ocurren mayormente en Hb-SS, pero también se han descrito en Hb-SC y S-talasemia
(10). Pueden ocurrir en el hueso cortical, causando elevacion del periostio,
engrosamiento irregular de la cortical y esclerosis.

Los infartos en la zona medular producen fibrosis, lisis, esclerosis, neoformacion 6sea y
zonas de densidad calcica en las radiografias (10). Estos infartos 6seos son producidos
por obliteracion vascular causados por gloébulos rojos que han perdido su
deformabilidad. Los dolores 6seos en la crisis falciforme son resultados de dichos
infartos. Tres de nuestros pacientes cursaron con dolor 6seo a diferente nivel.

F) Necrosis Aséptica o Avascular (NA):

Ocurre en todas las variedades de falciformismo y es la complicacion isquémica mas
seria. Compromete preferentemente la cabeza femoral, pero también se ha descrito en
hamero, tibia, vértebras, etc. (6,10). Los cambios radiolégicos son similares a los
descritos en NA por otras causas. Precozmente en los casos sospechosos, la
gammagrafia 6sea nos puede sugerir el infarto antes de poder detectar alteracion
radiologica (19).

El tratamiento es el usualmente empleado en los casos de NA de cualquier causa;
realizandose reemplazo con proétesis de cabeza femoral en casos muy avanzados, con
resultados satisfactorios (20).

Uno de nuestros pacientes con Hb-SS desarrolld6 NA de cabeza femoral luego de una
artritis séptica posible; por tanto, jugaron un rol en la génesis, la obliteracion vascular
por globulos rojos deformados y la infeccion articular, como ya fue descrito (21).



Recientemente Angulo y cols., reportaron un paciente de 38 afios de edad con Hb-SC y
NA de cabeza femoral (22).

G) Efusiones Articulares:

Pueden ocurrir junto con diferentes manifestaciones de crisis falciforme como: fiebre,
leucocitosis, dolor abdominal, disnea y otros (23). Afectan usualmente 1 6 2
articulaciones, generalmente rodillas. Existe aumento de volumen, calor y dolor en las
zonas comprometidas; las que generalmente remiten en 2 a 14 dias (10).

El estudio del liquido sinovial usualmente muestra un liquido no inflamatorio, con
recuentos leucocitarios menores de 1000/cc; con bajo porcentaje de PMNs. (23,24,27).

No se requiere tratamiento especifico, bastan reposo, hidratacion y analgésicos. La
infiltracion local con esteroides no es 1til (6).

H) Miscelanea:

Aunque infrecuentemente, también se ha reportado casos de hemartrosis (25), o en
algunas pacientes esclerosis irregulares de las sacroiliacas que semejan cambios de
espondilitis anquilosante; probablemente sea el resultado de infartos 6seos en dichas
articulaciones (23).

También existen algunas descripciones de anquilosis 6seas a nivel coxofemoral y en
columna vertebral, aunque no estd claro si fueron causadas por la enfermedad
falciforme o hubo mecanismo infeccioso involucrado (15).

Se han descrito ademas, casos ocasionales de sinovitis cronica, con destruccion del
cartilago o erosion 6sea, sin otra causa evidente de artritis (26). En algunos casos se han
descrito mialgias agudas y aumento de volumen localizado de grupos musculares,
siempre asociados a crisis falciforme; habiéndose reportado mionecrosis, que requirid
fasciotomia para aliviar el dolor. (10)

La variedad de las manifestaciones osteoarticulares descritas en la literatura, nos obliga
a tener muy en cuenta el compromiso musculoesquelético al estudiar sujetos con
enfermedad falciforme. Creemos que a medida que mejore la supervivencia de estos
pacientes, vamos a tener mayor probabilidad de observar diversos tipos de compromiso
reumatolégico.
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