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OBJUIVO 

Es.i. eb~etive del preoe11te traba;!•• realizar Wl.A 

rniaiéa 7 aatuali1111.01'.n d.e lea ooaocim.ie11to11 de la a
ll9llia 4rep&11.A1o!Uca. 



2. 

IBtr.RODUCCIOR 

Loe l!Údremae drepaua!Uooe oeaetituyea un grupa. hetoro 
paeo lllUT illlportaate,, oa Vi.ah. de que el gen mutlllll.te ree
ponoabl.o para la síateeia do la lllt>.f aloaza uaa aleva4a 
pnvaleaoia oa Bllpliao úeae S99SJ'iaau ~ 81"'1lPH &taicoe, 
11• lae que Uau eaerme iaportucia al!aica.(l) 

h el estudie do leo aúdroatee dropa .. o!tiooe ha pr.!. 
duoide WL mejor COHoiaioato loe a1tlllloee illportutea de la 
bioquáioa ;r géaetioa do lapobl.ao1'n afeotoda • .Bl.. traetar
ao 111..toa,tioa q\UI ahora ee duigaa cOlllO uelda drepaaeoí
Uoa (Batermedad de Homegltbiaa SS) tue deaorit" por pri
ura ves per .llarrioi: ea. 19101 ea. ua oatudiaa$e de la Indi.a 

de 20 af111a de o<lad1 quiea -tea!a ioter1oia reou.rreate ,fie
~1al.ooraoih orbioa u 1118 eztromidadeo i~erie:ree.El. 
paoiontc se eaoeatraba aaéllioe 'T oeaaotableo a119l'llla

lidadoe merfol'aJ,oaa de lee gl&bulea r•joe. su ougre 
ceatea!a eritreoitle de udia luaa eltngada,, bizarree, leo 
oualea tueroa :taataaeoo&lllente compara.dos con la hoja do 

la ha11.(l) 

lta allee posteriaroe uaa 1111rie de iafel'lllee deecribi!, 
r&rl la iaduooiú de la faleeaia por 4eoox:igeaaoi'• de l•o 
gl.'btilH rejon de per111aaa Cll:!:aioamente at'11otadae ao:í o•-
110 de lllgmau alliatmtiau.(l) 

Las llule pahli¡ioa• del doPl' .. • 11 1111 relaoib 
ooa la hell.o&J,obiaa aoloouhr tuero• detiaUaa ea 1927 por 

H.U. y; Gll.lleapi. (2) 

:sa. 1933 Diga 'T 01laberad1re1 eellalarb lae ditere.,.. 
oiae ol:!:aioa• eatra ol 1111ta40· aei•t-'tioe, ahora deeiP;! 

to 011110 pertader doloaraoter :taloi:te:nae 'T la oll:termodad 



J. 

truca,, Hiel delllutr' olar11JJ1011te que ambee padree de lea 
a.illoe cea &11e.mia llrepuec:!tioa tellÍ&ll ol oúaoter •• :n de
tecte drepuoo!tio• se cleautr' que era oauoade por :i•• ·· 

llllClrmalidada de lee gl'buleo ro;joa, ma.e biu que dol pla,! 
ma. ( l.,2) 

l!'ue per 1JU89 eti'a. de lilli a.m Caetl.• ,, que PauliJl 1 
ulaberaderea o•ati11uaru eue eotutiee, 1.aioi1111de la ora 
medoraa 4e la.o hem.•glebiupat!ae. OUlllld• ae eetudh ee 
aetudie por e•luoieaee de Hea•gl.ebiaa del. paciente ooa a
•mia clrepaaeo!tioa per eleotro:t'ereoie,, teda la hougl.eb1 
aa anormal migr' ou 11uohe 11ao leat:litud que la ha11eglebi
aa J.. Beta proteína 1Utermal tao 4ea1g11111l.da oom• Hbi • 6" • 

He111eglobiaa drepaaeoítioa. Lee eatu4ieo de heaolizade de 

lee p1tre11 de UJL paoiea11e o .. anemia 4repaaeo!tiaa(he'llllr• 
oigetee ebl.iga4oo), ran1' que apr•Xiaadmleate el. 40:' de 
su Bb era aaermal, el reste le oeaatitu!a Bb urmal~ Loo 
padree por letute poeoe• ua. gen de Hbi A,. Wl"gen reepc1aea
ble de Jlb. s. Esta gea •-'Uo• y la horaaoia eiguo lllli JJ&

h'Ú. llBdeliue. llU'llal. tl,.J) 

LehQaa ptetul6 1ue el. gea de l.a Hb S tuu 8ll. eri&oa 
ea el llfedi• Oriea.te eatre 1811 V..44eideo que habitaa 011 A

rabia,, estas tribus peblaróa la peÚaeul.a 1 gran parte 
del li!edi• Orieate 7 al fillal. de la épeoa llOel!tioa,. emi

grar'• a l.a Iadia 7 A.frica lleY&l!.4• oeaaig' el ¡pn de la 
llb s ,(4) 

Ea. 194-B, Jaaat. la.tata rebohJÚ el illioio tar4!o de 

la llllO.mia drepueo!tioa de ia.taatoa per preeeaoia de La 
Hb l!'1 Bato tue uaa 111qer iai'lueaoia para peder axplioar 
el.amplio oepectr• da l.a 119vari4ad de la aaamia drepui.oí

tioa. (3). 



Bdiqtea 1' Lehllllaa astarú oa. 1955,. que algull&e mu
~•re• oea patria. aleotrataretioameata de Hb S m1fo Jib. l!' eilll 
Bb. 4. ( aah aa al, patr'• de aaemia ~paaaoítioa), u 1i'u

TI.aÑa aaellia drepa.aeo!tioa • .IUlae herehda Hb P ea lugar 
da la Hb J., 1' la Hb 1 persieti' duariate ll.a Vida adulta. Per 
le qua lee e11•11tigaiiroe peaaa.rea que late podría dar Ull.a 
axplioaoila 11eaaral para la aPrentG aaellia dropuec!tioa ea 
la tmu. len. (3) 

Iagraa oa J.946 delllesti-1 d1.reotP81lto ol otecte oope
o!tiea el.e la llb s.-ettldiaada loa peptidu ebtea.idoo por q 
geatila. tr!ptioa de la Bb· 1'f deaaotrl la eubeti tuoi6a do la 
aalloula de laidoa glut&ioa por 1111a valilla 011 lao o&deaaa 
beta.· ( 4 ) 

h. el •uento ea qua la metdaleg!a bbqUÍlllioa de la 
!lb v:1u a eer máe tirme,. ee ololllaetr& que la aaol'lllalidad al.,! 
aioa da la Hb S reait!a ea la oada:aa bota pellpéptídi
oa • La Kb s paella .no por la hate duipu.411 oem.• Alta 
2 Beta 2. Por D10cli• de la téCIÚa... dtt ilapreoi&n IJl81'8lll 
tu• oapaz \\ede11estrar que la ananil.idad de la Hb S a e.: 
t' laoalizada ea el peptida 26~ por digeotila tr!ptioa.(2) 

EJ.. aaállsia de loo llDliu!toidte reVllll qua las peoi
oiollOo de aquel pofpt!d11, el ltoid• gldtwoo urmü car
gada aegatiYlllllOnte había sida raempluade por valiaa,.el.. 
011111bia ea la oarga da la 111al1foul.a de 1 11 O iaduco la ao
v.:l.lidad olaotrlta:i:etioa ditereate. Se ha determinado' que 
el, plp11ide 26.· par digeotila tr!ptioa oaasti tuyo la º.!! 
cleaa lf, termillal,, preoillll.men18 aeflalll!ldll la p11tolegÍa pll.1'

tíoular de la ano.mi a dro11allllo1 tioa. ( 1 ) 

El gaa da la oadaa11 p6ptidioa ha sido looalizalla ea. 

el oremoe .. a :Ll. dfau ua. cambio ea ol oadÓa GAG a GTG da
ría lugar a uaa 111111t1 tuoilL del llllliH!toida. ( 1 ) 



El. prilller 011.e• raporbde en Jfá:d.o• 1llle e1. de lifuflez 
an l.950, poatorior:aonte BO hlUl do eori te, et.ros 011.n11. Ell 
aueotro aedb el. gen tue traída ea trll9oa de l.a oelolli.a per 
illdiviluo de l.11 ra11a Mgra (250,,000 uala~e) que se l.e 

cal.izada. ea llU •a.rer!a ea 1118 ooetau de l.e quo aotualllle,! 

te aou.. lee oetadoB do Guerrero,,Oaxe.ca 1 Verao:ruz do dold.e 
ee supoae so he.n d&eplazaclo a ze11.11.e veoilllae ~ tM hUI mezol,! 
de oOll. l.ee Íltdigona11 7 11tmtizoe de diohe11 si ti os. (4-) 



6. 

EPID.EIUOLOGH. 

La &IUIJÚ& 11.t'riolllla ne lle so.ribi' por primera wz eac 
.Alleri oa del. Ir orto 1 la fre ouoaoia 4e l.o B, por1iadero e da HbS 
elli lH !eta4oe Uaidoo ea del lo.' aproxill.adalnonte en la p1-
bla.oi4a. aegra, '1i 11.e 1htes ol. 2.5:1' al 3,8:' tie•o uellda 
cl.repaaac!tioa. Ea el ooatre do brioa ea han eaooatrab 
ei:!l'M oerol!Jlaa al.. 50!' d.o portaderoo,, en Al!lerioa .i..atirul. 
la lllÚiaa f'reoueacia oorre11pudo a .Paaaai ropert~e Wll 

9,5:' da portadores en la Zona. del lianal• VbJW.SUela '11 " 

lb!allil 1111.a oitra 11eJ1or. ( 4)-

l!éxioa ea probable111onte uae de leo pa!eoa amerioa.,. 
aH oen iamigi-aoi'• •egra ú11 :rod:bciUa 7 l.a que reoibi.S 
dirute 1011 tree aigloade la oolnia qued 00J1.centra4a en 
11111 oo.tae do Guerrero,, Oaxaoa ;r, Voraorus. oAtoo eitiao han 
aida oetudiadu por Linlter 7 oalab•raderoo ea lll8Uaae ~
'blaoionoo 44 la eoata cihha 4e lfuerrerei 1 O=aoa, 00110 

OWl.;t,t.a:U.apa1 S u lfioelh,, .llal.4 .. ade '1J Llllllll L..rge oatre 
l.oo ús 1».portu.teo. h ·e.atrasa e otea lllis:aoe 1U1toreo 
••· 1033 ia4ivli4u•o de ambu eezao portoraio:l.entoa a pe

blaa1'a !aiigeaa ~ lJlll'"'" :u eaoeJIJtrar'• el. gan de Hb· s. 
(4,6). 

lhl el h•opital IldlUltil de li!6:d.o• OB hiH UJl IU~

tmlie· aebrola iaoideaoia 7 otUlias!a de las llllUliae, on. 
1lll!l perÍ•do do ua afie., So eno .. diraroa 127 oaooe de llJlo
mia ea. 801 llill.ae estudiadas, lo quo repreoenb una iJl.

oidenoia de aaemia durllllta este periado. de 15,85,C, i. 
qua 011 le lli.B120 U110 de oada 6. 4 an1'orme e que oo ill.ter
naren. Bl taotor etiol,gioe inor:Lminado en los 127 oa
HB de .aaellia taD ol aiguieato 1 de1'1 oieaoia do hierre• 
38.6", illteaaióa. I.6.5,C, prooeeOl!I maligaae 12,6,C,, daenu-



tl'ioiía 6.J?', inuui'ioieaoia reaal. cr6nioa 7'/., aaelllia 
he111ol:!tioa 4. 7", uelllia per hemerragia J.9'/. 7 otro a ~. 
( 5 ) • Ba el Hupitlll Ia.faatil de Jfixico, eete padeoi• 
ldeato ooup' el 1111guade lugar eatre lae 1U111mias he.m•lí
tioas. herellital"iae. La iap•rtanoia de este padeoimiea
t• radica ea au treou&11oia en relao16a aea lae etrae 
uollias hereditaria• 7 la peeibilida4 de qtlB oeastitu¡a 
ua problema de diap&aUoe. para loa IMÍ4ioea qua trabajaa 
ea la Hlla11 ea qUB ao regietr& la illllligl'~oiÍ• a:fi"icua, 
( 4,5 ). 



8. 

PISIOPATOLOGI.l 

SI atribuye a ua ga11 mutante ·que determina l.a 0:!11-

te Bis de Wl Upo de Hb, e ate gen .m.utute ee oaraoteriza 
per una euati tuci'a do uaa baee en el eegmente DIU nu
clear quo BU!re la cadHa de glebiaa beta. il estudiar 
l.•a 287 wnille,oidea que c0111po11ea la cadena pelipeptÍdi
oa 119 11111dia ••l.'oul.a d!I Hb, se obeorv1L una difereacia -
impartanta catre la Hb ••rmal. y otros tip•e da Hb. Eatro 
ellos la f'alcif'er1111. La Hb f'aloiferme difiore de l.a nor
mal en wta parte de eus c&deaa11 pelipeptídioae, llll cada 

~ptid• fal.oiferme ee h~u 9 lllDi .. 1'cidoe de val.in&, 1111 
cual.ea reomplazu al amino1foid• glut1'mico que ee h~a en 
la Hb A, ( 7 ,8 ) • Dado que l.a val.in& tiellO ciarga ditero!. 
te al 'oida gludmioo, la Hb faloifer11e pude difereacill!: 
ea eleotraforstic&11111ato de l.a Hb A, adeúe a causa de -
esta BUbatituci'• ouaado la Hb oatá doaoxigenada BO pal! 
mari11a y f'el'lll& bastoaea largos, que defermaa 111. od'lula -
41111do ua cliaoo bio,aoava 9ll fema de hez; obaervaoiú -
hecha on aoluoioae11 oenoeatradaa del gen do l.a Hb S da

soxigonada, sugieren Wla Mlll.aoi'a iatracelul.ar, siendo -
&irta la baea de la defermaoib. dropaHoÍtica de l.oa h9-
111at!e11. La utruotura do uta gea y el. mecaaiolH da for-
11aoi6D ha 11id• eistudiade on terma extoDaa, utilizando -
eapeoialmento 11olveato11 de Hb. ( 8,9 ), 

Batudie11 raoieatea 4a adliaia e11truoturaleo per -
lliar•aoep!a el.ootr,aioa han illdioad• que Ull& prebablo -
descripoi'• da la pel.imeri11&oi&a de l.a fibra do Hb, e11 -
UAa estructura helicoidal con 14-13 ' pesibl.emento 16-14 
tetráersa do Hb ea o¡Ú. ( 9 ) • 

Reoi111tee trabajoa sugieren que el polímero forma
d• en selvaate11 do Hb, ae! 01111.e tambien e11. l.ae oél.ul.aa 
puedan trusformaree en un oriatal sin m~oreo trastor-



ao11 ea el paquete moleoular. (6,9). 

Batos eatudies eetruoturalee han. Bido oompleJ1&11•a
dos por anilieie en lee meouiam.H de f.maoiéa del gel. 
de la deeu:ihemtgl.ebilla s. ll!irton ha. D0!5alade que al P1'.! 
ceso de golaoi6a puede eer deeori te, oemo 1U1a :l'aee de e
quilibrio eatn la. e•luci6a saturada ele tetribulre11 de d;!. 
aexihemoglobina S y el pelÍlllero e.CUde de eetos tetr""9-
roe. (9), 

La. ea:l'ermed&d. trepaaeo:ítica puede eer vista de uaa 
perapeotiva primaria debide a la baja aelub1lidad de la 
deeoxihemoglebina S cemparalla cea la claeoxihemoglebina .1 

.l, (9,10). Ouaaie la eelubilidad ea excedida cerca do la 
deeoxigenaoi.Sn del drepanooi te fol'llla pol:!meroe. ( 9). Lea 
anilisia de les efeotoe aditiveo ea la. solubilidad de la 
dese:dhsmoglobilla s, han llegado a aer uno de los J!léto
do11 11ormade11 para el estudie de terapias petanoia.lu pa:. 
ra la aaam:ia. drapaaooítioa, (l.O). 

Bl. equilibrio eatudiade ha. ei4e aoompaf!&do p.r aa,! 
liei·a datalladH de la oia4tioa ea la fOl'lla.oiÚ ele pol:í
aeros da Bb s, la gelaoi'• puede 110r iaioiada por des'z! 
ganaoión de l.a Hb s. Iaoremeataade la cencentraoién de -

desexihameglobiaa s, al awaeatar la temperatura de UJla -
oencentraoi'• de Hb s. ( oaraotaristioaaeate, iaapu&11 -
del repeatino 1Jlore111e11te 4t tnlperatura de uaa seluoiú 
oenoeatrada da Bb S ) present'-.4111111 un relatiY• peri•d• 
largo 011 el cual ae se ebereY&ll ombiea, para seguir º.! 
me UJ& cambio rápid• en laa prspiadadae da la actluoitfa, -
indicando aeí la gela.oi,n. (9,U•)). 



10. 

H:Lpotellis Ciútioaa 1Jll a11peoto importante de e11tll11 
estudies oidUus ha sito la iatreduooila del tieape quo 
tar4&1, la Hb s ea. peli11eriaarse 1 pil.r11118tre fiaiepatoll
gioe para d.esoribir el 01mpctrt11.l!liante de la desoxiheme~ 
bina SI al teilllpo de CuraoilL 011 irreveraibl.11J11e11.te prept!: 
oiual al poder de la oHoeatraoila. total ds la Hb s ,. , __ 
aieaCe 1W1.i 11&asible a etrae variailleo 011H es el pH y, la 

"8aperatura. ( 9, ) .t.Ceaá11 , el tiupo que tarda paede sor 
telrioamento relaeitaad• o•• la eelubili4ad de la desexi
hea1gl.1bi.na s. Iaf1r11e11 Hbre ua -.plia ra11g• de a .. 41 -
einea han oeatuaaC. la val.iCea de la relaoiú. eatn el 
tilllpo que tarda 7 la 11elubili4ad.1 per le que IMI ha pe~ 
laCe la" JNBilailihC Ce llrepaaeoituill deatro da lee oa
pilarea _per el, U•pe que dllaera la !llllaeih,. 0111la reao
"ila que uurre oua:do el tiempo que dsa1rá os sufioiea
to oeru, • el tiompe de trúeite so alarga euficiento -
para 111.oremeatar eigaifioativameate esta pr1babilidad. -
El d.a.ll.e ea lea te jides .. uroe oemo re aul:tad•, d.e quo la 
Olflula llegue a •r rígida mientras aUlll pe%'111ane oe oa la 
oiroul.aoi&n, 7 1bstl'117s la mioreairoulaoión, proswnibla·
meate ea el sitie venos•• ( 8,9 ) 

DaC. que el tiempo que domera pue48 sor dotermi 
:Datle con exasid.1na4 per lae medidae de aenceatraoib de 

la de11nihe11eglobiaa s. llato ud.ele ha side realaoiaa-. 
4• 4ireot11.11.ente cea la p1limerizao1'a aa el trán81tlll a 
aivel d.e la m:1.oreoiroul.ao1'a.(9) 

Otrea pesiblea faoteras fieiepate1'gio1111 
.t.) llllmbraaa1 Jluehes iaveatigaCerea haa trs.tade de rel.! 

oieaar el pr10011 fieiepatellgio• sa paeientes oea aaemia 
Crspaaea:!tioa,, oea ua teawae úa ot11pleje; que iavoluora 
l&. 1111J111braaa ollular y la llliorooiroulaoi&a.($,12) 



u. 

En ewaa leo cQ1llbio0 a1l el oatade fÍIS'.1.ca do la llb 
S a.bre la doeoxigeaa.oi6!:r: him. .cido nota4H,eome. W!o. va
rie4a4 de 11..1.toraoioaee motabÓl.iOJ>.s, oataD inllltQ'ell oal.ida 

lle ie11ee dv J:,, en:t:uada ti.a Ull i.Sa ?la 7. oambiea 011 ol il1' 
d"po!!.c!.iOJltO M lea mQOlllÜs:DO d9 la 'lio&ba de lfa '1 lt:o(9<J.,l) 

E11toe ca.111biee haa oauoa4e grllll iu.ter&s, oin. ombarp 
ha.T Ul!. marcado 111.aremoat& d.o Oe , ill.tracélular 1 peoibl.815 
c111.11bies 8& les nivele ti.o ilPM Se ha oetu4iado la uai'Jl: flo 

la Hb a la 11embraaa del eritrocito, la uni&n i'uo domaatr.!!: 
da ba~o oendioionea no !1s.t.lÓgica11,. oatá parece oer al.ge 
lllllY•r ea la,Hh· B que ea. la. Hb A. • ( 9 ,,12) 

Eataa ebeorvaaioaoa ti.a uo=al.id.adea en los drep~ 
aibe hu eide uoadee ea la aeeoiaoiú do la diaminuoiú 

el.e la til.traoiln do le. moabrwui. del dropaneoib deepu&e 
b la de a•xigenaciÓBl. ( 9',ll) 

:Beta. aooi&a 80 neeteaid.a por loe h!Ulasgea do WUI 

Tariella4 4e uormalicladeo biequ!miau 811 la OGBpuioiÓll 
ti.a la ll8lllbraaa clol drepa .. oite r. muah11ui pos1b1lida4eo t!_ 
rapé'uUcae h~ e14e ~epuoetae , baisadao en la afoetada 
41eminucien. d.o la fil traciea do l.a aeabl'aua,. aiD embargo 
la oupreeióa. do lee. ef11ctoe do la .meabraaa eepoc!:Cica
•011te oa la fisiepatelegÍa requiere mo4idae rigureoaa 
biefÍeicas de lae,,prepi9dade11 do la membrDll. , de Ullll. 

muera iladopaadieate 4e lee efecte11 debide al ,eeta48 
1!!11100 del ceatoll.ic!.e de la Hb ea la ollula. (9~12) 

·,, ll) Irrevereibilic!.ad el.e 1811 4repa1U1oi1;ee1 llo.oha ateaoióa 
ao ha puaste o• este feúaeae1 co células que sen Ul'.h-
1,giclllllent\l IUlel'llUlloa aua euaade eetú ct11plet11111&nte e.xi
geaadao 1 b. !lb. S · iA:traoelular se e•ouontra 4eapelimeri 
11ada. ( 9 )i. 



12. 

Rota.11 o&lula11 ove.1011 oel! froouancia vw.'Í~ll. do pncio::;. 

ta n paoiente,. oe hn o~colltrado quo tienoa mombranao a.nor
.raaloo. (8.,.9) lle hg,y una bu.onn corrolar.i&!l. 011tro el. nWrie1·0 
4e drep1111oc!teo irroveroibleo 21 la fiRiopatolog!a do eota 
enteI'lll84a4 oxoopte por h henutlinil'J. (8} 

.Bote te11&meu H explica ea cierta medida,. la dofor
•oiú. 80lllilwuir puede illvertiree al reaooioaar la oo¡ula. 
Si11 ombargt, la rGJl(ltioion del.. foa&usno de detormaoiéa. ª!. 
ailillar 7 d.eaapar:ioi4':a del miam• ,,dda a la mombraaa CÓlu
lar. La eapeotriaa y la aaUaa pretoúaa astruturales ma
yere8 de la 11umbraaa del eritrocito uperillo ntaa polime' 
r1sao14'!l. e illpidoa quo la oólula adopte uae. fuma u?'llllll, 
iaoluao oua.ndo la heatglobiu. oata oompletai=eato uigena 
da. Loe eriu•ooites ea l.oe quo ha ocurrido el dafl.o ae lla
llJUJ ollulae 1rrevereibl6llan'Qi taloitorllleo. (71,9) 

e) J,.dlleoi&l\ .Badotelie.l 1 Reoientou oboervacionoo han la 
gran anormal adhorenoia do loa drepanooitoe a laa células 
endotelialos, Beta adheei6n no aeta incrementada en lao 
o.Slulae doocuigeaadao y os muy dependiente do la adhosi6a 
oélular y el modio en el oual loa ori troci toa oe onouen.,. 
tran l!UBPQndido111 ver4adoramonte el mediador parooe oor 
ol tibrill&gon• on la adheoi6n a lea célulae andeielilllea 
( 9 .12 ) 

Le.a conoeouonoiaa !ieiopatólogioae de la enfermedad 
drepantcítioa a nivel celular a.n eooundariae a laa oompl! 
oaoienet1 :repetitivaa de presi6a vaaoular y a la aaemia he
molitica oronioa. La rigidez y la fra&ilidad de loa eritro 
oito11 eeailwaareo explica.a aatae doe 09111plicacioaee. Les 
a111atiae eemilwaaree aopeoial.mente con deformac1Ónea irra> 
1l'Orsibloe, BOll illcapa0811 de hacer lit Uterior Y queda. -
po:rmanontemento atrapadas • .Bl.le preduoe eetaaio oiroulato 
ria 
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e hipoxia, que aumenta la dofoniaci6n eolllilunar.(6,9) 

El entorpecimiento y el entrelazado de loo hematioe 

rÍgidoa, in!lexeiblee a\ll!lonta la fricción interna do la 
euepenoi6n, de lo que resulta Ull aumento en la vieoosidad 
Bllllginea. LA talciformidad y el aW!lonte de la Viecoeidad 
ea,nginoa conducen a 11> producoi6n do eotaeie oapil11r, a 
la formación do masae y oongl.omeradoe da hem1>tioe impac

tados, tromboo hemorrái;ioas, oolueión ~aeoular, infartoo 
y necrosis iequ<Ímica.( 8.) 

La deehidra.taoién y la hipertollia, tambien au:nontan 

la tendencia del .eritrocito a deformación eamilunar. La 
eo!ueión exte.aaa produce :rteoroeie deloroea11. JU grado de 

infarte titu1a.r dependerá del !lujo capilar oolater"1 di~ 

poniblo. Puedan quedar en liberto.d en la circulación par 
tículae do médula óaoa, grasa y trQlllbos vonoeoe y ooasic> 
iuu· obotruoci1Sn vascular ad.ioio.iial,( 6.11 .) 

La obe-0rvación que el dolor a menudo ee di1'ueo y 

ne focQJ.izqdo rrugiero que durante la.crisis de oclusión 
vaeoular y puedoa libara.rae 1JUbeta:aoiae vaeáaotivae, aun 

cuando lae ooneoouenoiaa oomunea de la ebstruooión V11.eou 
lar eon beniguaa, lae orieie repetidas pueden llegar a 

l)rtduo:!:i> olllllbioe importante& de tipe paiooeooial e ineu 
fioiencia pregreoiva de loa orgaaea,( 8 ) 

El dallo tisul.Bl:' masivo ~clepuede resul.tar de ariaie 
de aolu11i611 vaeoular, en oerobre, pulmo11es, cabeza de té 
mur y retiaa, eriginaacle perdida de la twlcib.( 8,13 ) 

La anemia hemel!ticA en la e:af11rmedad drepan.eoítica 
ee l!OOUlldaria a la :tragilidad•.exeeeiTa y a la :talta ele por 
meabilidad do lea eritrooitoe ae.miluaaree, oetoe pueden 
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to11er una vid.e. media de 20 diQe, y oor deotru.idaa oa la 
8&1181'9 y el sistema retiouloandotolial. Las oauaao de lao 
oriaio anomioae ean illhibioib de la ilroduooióa eri troide 
eeoueetre eapl6nioo o hiperemeliaiB.( 8.U ) 

Loe paoionteo do drepaaeoiteeie eoa iauy oueeptiblea 
a infeooienea. Se ha c111eiderado que ea ellos participllll 
traa11tornea e :f'alta de la i'unoi'R eepl<Ínioa y un da:f'ecto 
ell la Vida alternativa de la aotivaoióa del C11lllple1110nte. 
( 7 ). 

Ill.ferue ooatradiohriea tlllllbiea sugiero• detecta 
en la fUndaoiÓll de lee graaulecit10, las infecaioaea deo 
encadenan. ariaie de eoluaita vaaoular y IUl&m.ia, loa que 
ooa11i~alm1nte puede11 eoaeionar ol deaee••ea el grupo de 
11e11ore11 de 10 a11ee de edad. ( 7 ) • 

La gravedad. do la die!unoién do loa eritrocitos es 
taa e11. relaoión oetreoha con la cantidad do Hb • S", que 
halla adoptado la !11'l!la do varilla11 1 oo la extenoi6n 
clel agrupamionte paralelcs de las varilla11. La cenvoraió.n 
de tcidal.a masa de oi toplalltllQ eri trooi tario on una eatruc 
tura aai tora u varillas paralela11 ae oonsidera clllllo el 
!in clol prtooae 4o 4repuooi ttllio. ( 8 ,lJ ) 

·-··- ·"'-'• '"'""' .-- -.. -·"'• .... ~-··=---~-- ·-- ... ,. ~-
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OLIKICA 

JU oUllao olúiie de l•e paoieD.te e ce• 1Ul8mia ta.1.oi
hrma • 4repaaeoítioa ee auy variable.(7) h eeaeral eh 
4ill8Jll11u .. se haoe •uraate el per!e•a- pre-esoalar. Ba. 

la llih4 de lee eatel'll•e lee l!Íatelllae Dll prese11.taa a lee 
2 eJWe de edu,(6) ea. etra eeria la e4a4 me41a ea. qtte • 
1111 o:I. arl11. lee. llÚ'baae eeoU6 eure lee 3 afltt11 11 10e 15 
af1111 ele •dat. (l.4)1 

Apruiaa4alle11.te 33" de lea sujete11 tunerl• ua. ai-
11is cea. illtervala de peou aflu,, 33" adicional tuVierlla. 
orieis ae11.lllialee • nllWUll.ee. Batl'fl la11 crieio dolor11Sae 
ol paabnte puede eatar oeaplatam.e:a.ta aiáatUl1bica. h 
laepaoientae de 2 a 8 allu 1111 abeerva má11 treoueatemente 
arieie u eeluei6a vuoular 7 IUlelllia. (7) 

Las orisie TueeDllusi"1"' sea. ataqttes may blonea• 
7 puajaree que reeW.ata ial daflo iequóllioa de lee toji
d1s. PuedD durar uaes d!as , pare ea eoa!liaaee aVlloee PG.!: 
llietoa per eemau.e. Puellea •r 4eoeoadeaa4as por illtcooi611 
fiebre, aoidae:ie 11 teBhidrataoib. (7,Jj) 

La evaluaoila. do la arisie~d• eoluei6:m; va11auliu- ee 
paralela al desoeaH u la Hb 1 31· la apartiln de lee eín
teaaa ea iaioia a lea 3 ·aeaae 4a ad&t. La ¡rimara mani:teo
taoiú ol!aioa 4111 pdaoiaieate ea. 3°" lle lee sujetas ea 
la kotiliUa, • el 11íatr- de aae-pia. (1,,7) 

~a 111alestiaa ab treoueatee ea lee lliliHI dtler 
ea lae artioulaoilau,, aeplllta 7 abll .. ea,, úait111 1 fiebre, 
:trecueatee iafeooiaaes re11pirat1riae alba,, f'atipbllillat 
Ji aaarex:l.a, Loe e!ataaa 11811.ee oaauae11 sa11 oetalaa, 1118Dia-



gia:u,. di1111ea,. debilidad, episto.xia ( lli11. pi!rpura ) , ooa
YUla:illaeo, letergia e iaditereoia, (8,14,15) 

La expleraciú t:Caica nr:Ca oHBiderable11.1111te 11 ea
gleba uaa Pili,dez iateaea ele las 11811brUaD 11ucosae, oole
raaila nrde 111Ul'ill•a11• lle la• eealer&Une~ adenitpat::Cae, 
oarti-gal!a 7 eoplea .. egalia¡ e deocubre a wa aifle ate•.! 
ri ue que llera 7 H lliega a 111ever la extremidad atacad.a, 
(7,9) 

J..'oauea do que lu oriaie abdtmillaleo d.eler.aae ro-
11etaa prohle11aa qu!rdrgi•o11 agu4H" aueheo paciente e oe 
hRL 11eaatido a laparnea:Ca oxplerattria ia11lilaeate .. La 
oxpleraoi&a duraate 11111.a crillie abdtJl!Jtal d.ebraea 8120le 
revelar oeni ... e iataatiaalee aermalu 7 tal.ta de llig11•a 
h ianuaeib periteaeal,(16) La ~preoiiloib del cl.eler 

ptr el paaioate de lllllJ'•r edacl puedo .eer do gra.n llJ'Uda 41~ 

datioa, pueo a·mu.ude llioa •oato delor es el do la anemia 
trepaaeo!tioan(7), Betaa oriDio abd•miaaloa ea ocao1eno11 
thaen ua. deeeelaaee .tatel. 'r! llD hu atribuid• a oheque,. 
debid• a ua McuHtre maoivo 4o Bb i'aloit1rme, perdicl.a do 

pla11111& '71 otlap11e oiroul.ahrie. (7.,8) · 

I, -J.aellial 
s e caractoriaa par a1U1ll1ia hemel!tioa ma

oreoítioa, La oeaoaatraci&a .. Bb 7 el' adure do retioule
oi1iee Ha. ce•paratiYUlenb. eetablee llurute Wl lapH ia
tete1'11iaate:4e tie11pe¡ •11ta llituaeila re'8la ua equiJ.i'll:rio 
eatze la lleotrucoila Ji la pretueo1'a héqtioaque habitnal
mente 1a e11tablece eatra lH 6-9ga 7 •• requiere de traa11-
flllieu1i. (7',) 

La maoreoibaie aparece cuaadt la anemia ee ¡¡rave. 



Lee he.111at!ao i'alcifG1rlll90 vo.r!u. ea niSmon (0.5" a 25i;) 'E 

ee hallan en poioateo gravo11 con. :!recuonoia ea oantida.4 
111rprendentem.a11te pequel1a(8). Loo hozaat!oe faloif11rmoF.1t 
mue strlÚL ftrmae de mo dia '!íl.une. o do he~a do aoo ~ en 110 
!acli'f'idu111 hoteroo!g1t1e, pero nquellee 0011 la ftnaa htmo
ois•tu. do ll\,onfel'll!llú.4 proee11taa wia caraotor!etica de :l!lt! 
ma alargada, filamentua., pullteagu~ en. oada une Jlo 1011 e~ 
tremes, curve.dos en su parta l!ljJdia. (l., 7 ,6) 

lU awro do ratioultoitoe 111 eaouantra am1umta41 '71 

111oila eJltra 5 T 25~, uaa oxcel!i.Ta retioul.toitteio !dioa 
UJL Pl'.eoeet iafeocitst agud.• ctnoomi taAtA ó wta anemia. heza~ 
lítica illmune.(7) Ea la u.amia .de las oo:Lulao fllloifernr.ee, 
la hom.lliois eo oe.ueada ptr wa defecto iJLtraoorpueO'lll.ar,, 
que ·0011.tribu.ye a la heúlisie.do ua awre variable 4e el
lulao irroveroiblem.eo.te faloiforae. (.2,B) 

free alaees 4e or!eio uémicae pudon producir cam.bieo 
repentintB que wnon&isaa la vicia en la 0111ceatraoi'11 de la 
Hb.(7) Estas oris111 se oaraotorizaa,, por fiebre y d•hr ~ 
tenso de ll8 artioulaoienes, eepalda y oxtrlllllidadee.(B) Ba
tee epieodieo 110 acppaflaa a veoeo da un ligare &Wllln'tt do 

:lll.! Rb. 
Existan pruebas eugeativas de que esto tipe.:de ari

eie our1a en la iafuoia 01 .. iatoaea reduooi'n del dlU1118a 
pláematioe, da tal aaera que la oeaoeatraoil• de la ltb po

rit~rica .aumenta. s • hu uecrit• Jlllartte ribitae ªª lt11 
aif1ts afectaclee 4a aaemia de °'lulas faloiCH'llae dura.te 
ol,aurst de u:aa orie111.(7,B) 

m. hallazg~ neer,ptiot aáe llwnative ea OE1to11 ellfer
·Jllta fue la ctJ18eetUa. tio lte lrgaats iator••e per he11at!es 

:taloifel'llS s. (l 7) 

11.) C?'ioie do soouoetre eepl,llioe1 Ea general a mene-
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res de 5 aftts de edad,oerrea. el ringo de eete oompl:ioa
oi&a, el paoiaato t!pioe puede tener Wl e!adrome T.ir&sioe 
0111.olllitante,(B) J.pereoea ropontiaamente debilidad, pali
das 7 UR abdlll8n que aumenta r'pitamenta da v&lumea,La ex 
ple.raoih revela pul.ne dpide, hipeteaei&a y eepleumega: 
lia iaaaiva. (7,,8) 

Bl Tal.or del hematoartte puede doece:Uer a la oi:tra 
ba;lj da l<>.' ea t&rip.u de heras. Pude eourrir oheque hi~ 
ftlemJ.ae a causa da estaoasaien.te maaiTe da sangre ea eL
baze, La liberaoi'• '8 la saagre eeouaatrada,. tras laa ... 
traaatuaieaea ao ao111palk4e recluoci6a. del bazo,(2) OUaacle 

e ates epi1104iea etJll recidivaateo, ea ha cemprobade que la 
upleaecba!a ee efilaz ceme preililaxi11.C:.7) J.deÚs ae ha 
tbaervau la aeeoiaci'n da ho11errll8Ía eepl&aioa r. trebac,! 
tepeaia e11. el,n1.flt pequello"&i'eoto de uemia 4repaaeo!tioa 
(16) 

b)Orieia apláeiaa111 Oeurrea 4uraate oaf'ermedades 1,! 

tecoieaaa e uspu&a 411 1Ua111 cerrespenclea a Wlll. torma aE 
d.a da aplalia paea~era '8 les eritreoitoe.(8) J.delaá11 do la 
'riela aetia eritr9o!tioa ee ha .alou1ade que 11Dta eat:re 6 
7 21 cl!aa 1 puede erigiaar uaa ioemiauoiú da la Hb a la 
mi ta.4 4a su valer babi tuali ea el aura• da 2 a 7 cl!ae( 8). 
El prebleaa 118 oaraoteriaa per un taearrello r'pid• de a
auia ubila 11. auprea1'a. da la heatpeyeaia y lla deotruooi6a 
ea aedimla .. lte huat!ea fal.aifel'llee. :la la cirm:ilaaih. 
ha;r retiCllllepeaia i;· tal.ta le precmraerea te eritireaites 

ea 1a;allula 'eea.(l!,,2,.8) 

La eatiaalli&a el.el adinere is retiauleoitae clurll,! 
te la TIILaraoih da au~•t•• e:afarata pel'llite precl.eair crJ.. 
eie apláaticaa aatae de que eourra el lleoceaeo 4a la im. 

(8) 



T11111bié11 ao h11. culpad• a la 4of1oieacli.a da .tllidt fil! 
oe ooae oauea de la crisis de la crisis apl,atio11.. 1'& que 
~ Wl eatutie de Oharla;r Xiller se ia!oraa. que la rut10Ul,! 
pe:aia ae auteldlli:lr.aba• 7 la reou¡;iraoiéa 0 .. 1 la apar1oih 
ie UB g:t"aa aúmare de eritr•blaat.e P.a l& saagre peritlr1oa 
ieepuéa de la ad.Uahtraoila 48 Loido télioe. (71,,8) 
La dll1nietraoiéa de 4o1dt fólioo, cea peoae e:i:oepoieaee, 
.. preveoa oaabiee eigai:l!1eatiToe de lee Tal.oreo heútioee 
perif6r1oea ea la uemia da oélnal.aa fal.'oiteraae (7), 

e)! Oriein hil.~l'he .. l.!tieae1 118 aaraoterisaa por au .. ,.. 
maate relíaUu u la oderaoila iotér1oa 48 las eooleré1d.
oao y pllli .. z illteama(2,8). La Hb timúauye aposar del au
ae11.to de lu re~911leoi tes (15), So ha OUlpd.• a iAt'eooie
aeo baotoriau.a 118Ut&s y ha expaahiÚ de.:fármaots eldclaa.
tee. h 111\lahoa a&He participa la dot:lklieiaoio. eritÑoi tioa 
•o _gl.uoeaa 6i bafate claahidrégeaaaa. por le. t1111te esta 4&

be 48 o••ei4orarase oue - ue de lea taeteree etical,gi11ea 
.. la uelli& drepuee!tio_a,, (•7,8,15). 

Se ha iattl'lll.11.Üi el& o .. -
pli oaoitJla B uurelégioaa ea 26" de lea paeieatee oe11.;.aae .... 
111a 4rapauo!tioa. per l• regul.ar bpoadea do vaeo-4clJullila 
1 .illfarte.(7),. OlllU're• aoo1 .. •tea vaaQ9laree ea ua 4-i 7~ 
•• 1•11 paoieat1111,, oeia edat aedia .. l iaicie a lts 10 af1H 
"B l• oerreepuQ el 16" de lu auertae ele lllillH.(7,19) 

Bl :priaer epi11•'1• del ataque al s. :11.0. que ueual.
meate se preeeata o .. • ial!lltieieaoia oerellrevaaoular,, eou 
rre ealailltuoia eatre lea 2 a lS al:e11• oen. ua. piOll ea la 
1aoi4eaoia ea la edad tempraa uoolar (20) • 
La histeria natural de ataques reaurreate11 llen. a Wla :bl-
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oaP&oicla4 gran tuto motera o•iH iAtelaotual. o a la muer
te .. la 11qer!11 (19;,.20) • 

.1.ta vaecalopat:Ca da la aaemia 4ropaaeo:Ct1oa, su t1uio
patoi.8ía awa ao se otaooe bien • .1.ta llll81etrat!a cerebral. a
mau4o auestra oolullih 4e una o úa le las arter1ae pri!; 
oipalea, .:Lauaae "9oea ooa proaiaeate oiroulaoi'JL oelateral. 
(20,21) L111 hallll.Z8H patol,gioos inolu,yea Olllllbios ea lea 
gruuo va•• ota. eatrech11111eato 7 tr•boeia llebido a la 
proliteraoib do la{atiaa 7 fr16JUatao1,a,. ftbrteia asi o•
ao bi&liaiaaoiú 4o la md.ia. Diateaei&a,,tr .. boaia,Jr uare-
11111 ae ha obaervato do la11 pare4 ea oap1laree 7 arterielaa. 
(20) 

.lcleaáa del 1.atarrogatorie ouidadtBO y, la exploraoila 
neure!lgioa complota 1tui•a11 •a neoeoario ei'aotuar pw1oi'• 
llllllbar,, elootroeaoetalograaa, ·t11aograt:Ca a:d.al. oom.putariza
la 7 llll8i•sr1111aa oerebralea • .1.oa arteriografía clbgn&stioa 
tiene ou)llioaoienea .1Úa.illa11 · ouudo ee efeotua en pacien
tes biea· tiüatab11 bapula de qU11.Lh aH.ooatraoih 4e tmi li 
11e ha t1111111au1d• a aenn 4el 3°" por medio de .. la truatllB1'a 
de paquete globular o llo uaa exl8uinotraaafueiéa pa.raial. 
(7 ~g,20,21) 

El iaioio lle 1011 11!ateaao 111 treouentemente bruooo 
preoeatudo oouulllious,, aipoe men!uaee11~ IM:talaa, ataeia, 
parWllio iaeoatiaeaoia uriaaria 7\-aeaa. El dolor ea laa 
extr.aUades a ftce• 1111 nacular,. .traa ae ba- ea una 
ateot .. ila &Ma 1 articular preeeatudt UD ouaclro eemejaa
te a la• 011teeaieliti11, (7,l9). 

III. statema Oar4iovaacullll'1 
La11 anODllll.ias del aie'te-



21. 

ma olll'dievasoular sen !reoueatee, siead.e datee, el awuent• 
del vllumea dol o•rsúa.,, :r1 e•pl• ~atdi.H de expulsifu 
(7,8) 

n eleotrecsardiograma euele revelar dates do hipertr.!!. 
t!a ventricular izquier•a. Ea el paoiente aqoroi te,, espe
oial.mnte en el que ha llUfride cemplioacienea pul.Jaenareo -
freouentes,. quizás ee apreoiaa aigaes te oardiopat:!a 4ere
cha(19,,2l) • aunque puede eCllUTir iniNrio:l.eacia oar4!aoa 
oengeotiva agu•a después del eeouestre aspléaio• 11 la ~·1 
sis apl.'8ioa,, la•oarüepa1da 11eagoe1U:ra eúiaa oeaeeou1d.va a 
la. 1allUf:I aienaia oartiaoa oea. gaate al-to u lllUJ' poco frocuei! 
te ea aiHee (22) 

IV: • .lparat• Uregeni tal 1 

Ea ·astes paoiea1as pu11llo ocu
rrir hipostelliria,. eauresie 1111oturAa, hematuria,. nei'l•opa
tÍa OOll perdi4a saliaa r illteooiienee raourroat011 al apara
te urinari•• El 4afiait lle la oapaaidacl do c .. ceatraoi.S11: 
118 oorrige mediante trane1!U.Bi .. es do paquete glebular,,los 
oullloe euprimea el feaúone lle faloiferaüdd ill.travaacular. 
(2,.71,.B) La pateleg:!a reaal relllllta de la prosi.Sn baja 4111 o2 
la laideeie,:iv la hipoua:!a,. eetades que oaraoterizu al. me
d.ie iaterae de la aédula reaal.,. :r faaili tu. la defel'lllacillll 
aellliluaar,. que a lll.Baud• oeaduce a "Al.H eoluaiéa , iafartl3. 
tisular Ji· plrtib pregreava de la tuaoiú realll(a.). 

La aaureeie 7 la aicrtu.ria eb•l"lallae, freoueateman
te ea paoieatea Jéveaee '8pea4ea~ de la oapaeihl para OH8 

oea.trar laeriaa.(7) 

Ea ali. 55 de lee varenee ha;r¡ priapi•• aeowa.Uri• a 
oeDgaetiéa TeHea,. esta oemplioaoi&a 011 blsreaa 7 puede 
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•risiJaar reteei&ai uriaaria• iapoteaoia .., preblemas ps!ao
legioea aqeree .(L6) 

Si el trataaient• uu•:h14rataoi&a • .x!goae 7 an&lgesiaea 
M debe inioiar preau,. per lo general su.ele invertllrq 
01n dpiuz ol prillÍllU• 51 H ae legra el poqueflepud.1J JI!, 

querir oateteri ... pueete qua la irritaoi&a naioal porne
'lluara este feÚaeH .., al m.ieao qui:Ü im¡Wu la mioa1'a. So 

ha •11111 ... la aepiraoih te lts C1W1rpea oanraaooo ua agu

~a., preae41111ea11• .. rpreaie~wate :áoil 7 ou. J111Y buoan 
raeuUad .. para l.egrar alJ.vi• bd.oial. (J.6) 

SUe.i.e haber tranteraee te la ~ 
oi6a palaeaa:r, Se a ... ierte ti&11WLuoi&m importute de la ca 
p~QJ.ilad pglmoaar tatal,,oapaoitad vital 7 oapasl.lad 'llitlll1. 
tersada, 18) 

Ka paoiaate• aa,yeroa, el,ree&11bie da ga900 eigue sien 
de aaeraal iaolu11 durante el estad• aeiat.mbio• , Be •lli 
nervaoi&a: :freout>:ate la dil!llllnuoi&11<1 pregruha or&nioa de.

Pao2, ~a ti:fereaoia lllllFe•U-oapilar (A.-.) u P02 ox®de u 
la 1b1M11'TIIA.a ea etrea estates aúaioea 7 maaif'ieob. un gra
a. importute 4e oerte oitauit• iatrapul.Jl11ar.(7) 

liq arieio pul.auara1 aguclae ea. oaei al 50"° te l.ea 
paoieat911, A aenule rellllltaa Ca oubiaaoi& ele Weooih 
• iatarte, Se aoeeia ou:''.ftebr• prellqda. heapitalizaoi& 
preleq&ta ::re• el. allM di iaatrte,pllluur aea. ua.1°" de 

tau ieaertlll.Uat, Ua eapaera,iaate u la &1111m:iaeo treouea
t1, 7 la ooaaeatraoiÚJ u la Bb cae •• UJL 25~ • úe, So.e 
o .. plioaoieaee iaalQ•• hipexia 7 talla oara!aoa ceageoti
n. (21). 

1 aa ia:feooioaoo aeUll8ÚoitraB 11111! tra11W111.tee ,. pero ae 
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1baervu. 1vo lll1trlOl'BWllllt11, eave elba el H ~uenza, 

S .. aureu., :r ll:lic1pla1111ae. La aeuaaia 1111ele eer grave :r de 
ouree al.b.1.oe proluga4a OH• :ll1e bro re'curreate .Loe feoes 
t1.:extroaa hipezia ea. el pul.aéa atoota4e preiucea lade:t'or
aaoiéa 1181liluur 7 1oludéa -.aaoul.ar.f2l,22) 

La etl.ulliú Taeoul.ar pueda prelluoir un a!11dreme téraq 
oe a¡u4e,, el ouree olÍnio• 1 leetat11 4e l.abem terie puad.ea 

•r idattoe1 a lee .. u preoeH iatoooi1ae.(22) 

Lqa hepateaegalia es :t'reoue.! 
'lle ea la drepaaeai t.aie,. pue4e eer len e ••4erada,ll:ata1 ea 
te'b14e a oeagoatiéa tel llinueeite hep&tia e a talla oar
t!aoa eaeuutaria a aulli.a. (7,.8) 

h aproxillaiaae11te al. l~ 4e leo paoie$1 ll8ll1 dropa
aeoi iellia 11ie1111n orie111 abtPiaaloo 118124•a• relaaieaada11 oea 
.. ler lllJ1Ji• .. ab48Jlea,, &W1eate aeta'ble 4e laa onz:llu.a hepá
tioaa 1 .. labilirruld.aa alrioa, lla lee DHH earao:teri1'1Ji-
01a, eat1a paeiolltae preeaa11u hiperbiUrrubinemia 11enra, 
ei:t'rae al.taa lle !GO '11 a!a11uaa 4o h1Patitia 1111rlll.. Bate ••
tate suele eer paaajare, pare aa alguau oaaee J11184e prllgl'e
ear a .... hep,11io1. (7,14 015). 

La ieterioia iateaaa qua persiete p1r lara- tiempe, 
•• 'Yieta ea peo1a ·aa811 s •• alH oe1111titu7• ua 4eeatÍ• pa 

ra el lllüoe, pue1 ea 1111:11 oaaH a1 ae eata eegure,.i ae 
tebe a uaa eatarutall hepaboel.ul.ar " eater,e4a4 biliarveb_! 
tr1lo11in • a uaa heaelillia exagerata. (U,15) 

.lila'tutiH leagi'llutiaal.111 1 pr1apeot1v111 han oompreba-
4eu&a traowiaoia al.ta te 0'1.IUl.111 biliarea qaa·· pue4e al.oll:! 



sar hasta ua 3°" ea paaientee 11111,yeree do 10 llfloe 4e edad. 
pare IR81l8e del le>:' BH aeilltPiiltiaos.(718 123). 

Lee paoieiatee que Jleoeeitea oirq!a lleberú raaibilt 
tran&rueienee preeperahriae para bridarle• eritrooitee 
que peaeu Hb A 7 Uaaiautr laoanti4a4 de l.•~•rue peLWu 
Hb 3 a 11anea dol 30lC,, puu la traallhei'• simple ie u pa 
ciente oe.111 eaformeb.d ia CÓJ.ula e taleifel'llo• u eliJliu ei 
rieage adioinal. 17.ü lea preoedimieatu quirdrsioee.(16,,23) 

'JII. Jlanite11taoieaH Oeul.aree1 
,¡,;111 ua. 9~ de lee paoie! 

tao hq uematiae Hul.are11 oaueallae por diemiauoi'a. del ri.! 
ge ellllg1liue 'B eeluei,111 de aapilaru u poquele calibro ,eia 
8lllbarge la maprla ••• aaiatw11i:ooo.fr ,8) "'a. loe v&so11 ro
tinilllliD pu.ad.e •aurrir eolua1'1l pregreeiva, aaaet8lllooie 11!': 
torbveae1111.11 '31 prelitreaai1b. no.evaaoular (l.9,,21) aunque 1110 
oabieo retiaianea .. llUelelll Ceecubriroo lllltee do la adolie11-

aeaeia, 1111 ha ebeerva4e reUupatía grave 011 monereri do 10 
aflee ele eda ca,14 .~1) 

La ruptura aguda de lee vana re'rtaiaae puede orl,gi
aar galuoema, de11pread.illieate de rotiaa 7 perdida d.e la '921.,! 

ta. La oauaa de roti:upat:Ca prelitoratin puede ser 11ratad.a 
pertete1111agulaoi'-• (21) 

i'Jll.3:1.ate- llu•oul.,..equeletio•• 
la 4ao11ilitie • Ú».dr,! 

ae aae-pie aquaaeate •• la primera •1811i:t'ee1aaila al:Catoa,, 
u.ual.late h!Q' hiohaz&a eiapetrioa del deree de 111.11 muta '1J 

piee (7,8~4).Preaumibleaaete ee debe al illfarte d.e ln •11-
taoarpiaan,, liotatareiaea 'B talllllCee aau.ealle por la irepa 
aooitoaie de,li.o eritreoitee ea 1011 leohee oapilareo oo 
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bltqueo lle lee vaou en. diferentes 111 t11s(l4,,l.5 ,,24) .PodrM.a 
ser taabi&a por uo:da ea leo te jidoo uoCWldll:ria a eotamo 
capilar oaueab p•r ill.oremebt. do la w:l.ao911Uad. (24) 

Le hallazho11 radi•l'gioos iaorlllal.ea ae apare cea elll 
la primera som.aa l9ilLe 011. lea priiaer11e lO 4!as y. se lillli tu 
a lAe metaoarpilllllla~ netatareia1:111e,. ene11dioadctee cctm poca 
freoueaoia a la11 :llala.J18ee (8).Lee hallazgee ra4iol,gioeo oe~ 
BinteJL ea W1 berraaieate da los,l!mite11 cea un grado qria
ble de rare:taooi'a. del iaterier de las caTI.dadee modularen. 
Ea ahb111ual ua regroeiw UP4flÚ!Úea oill. eisnee rellidualoe 
(7 ,24). 

Be presenta de .mo<l• ospooial 1ua el Bi!lo lllaJ'Or la as
oreeie al!\fpt:l.oa de laepi1!1oie del fóaur 7 con menor freoue• 
oia del hl!mor•, que ealloo adultee. La ce11.plicaci611 dol, CU.!!. 
:U. 7 lle la cabeza fe ... ra< pr11duce cW1 cua4t• anatomopahll
gioo 1: cJ.:lllio• eemaj1ULte a lao oláeioa eaferme4ad de Logg
Pertlh.eo (2,,8,,.24). 

n:. Pielr 
Laamilcerae de peil oelL pl'o!alema11 CGlllunes, 

ar6Ail.ooe 1 a 111enud1 de bili tu.te,. Bl. oemiouo aoootwnbrade 
de ellH n lluraate la IH•leeoeaoia, eia embar8'9 oo han :La
:ter11aie ean :ai!IH de oerta edad.( 21) SUelea eaarrir ea el 
toroio iaferier de lll peiraa '7f puelle eer d.oloraoa 7 taller 
iafeooi'lll eeowadaria 7 p4rdida del 11orllúeata. del.. "bbillo 
aoauea de fibreeie. (7.,16). 

sw etielagÍa n• estaolara. peri deede luag• puede ex
.oluiroe 1a ellformedad !!llbyaoeate oame oauea,. pueet• que :La 
1!1.eld.tis eourre 011111 oemplioaoila. de la de:tara.idad eritr&
oitioa. 
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DU.GllOS'?ICO 

4) .- Preaatal.1 Bl d.i11&11eatico .do 11110mi.a dropanocíti 
oa, puedo nr heoh• :La-útero ( 2,25 ) per que una pequella 
oanticlad da la oadona lleta eeta preooate durante la geeti 
6a, la aleotrofore11ia do rutill& de la Hb 1 ee inadecuada, 
para este prop&eite 4i118J1'11tice, El temprano diagn&etico 
prenatal de la uellia drepanecíiica eata confiado ell la 
medida de llueva siatoeh de cadena Beta. UB&11do un nuovo 
aetodo, la &Ollgre fetal e a obtellida por por aepiraoión 
placentaria o feteeoopía 7 oe encubada. 

La• eadenae de gl.1biaa eintetizadaa por loe retiou 
loei toe eoll eeparades por oromotegratia ea aarbometil 0.S 
luloea .., eu relatin radioactividad e11 medida. Una eín.!!, 
llia llOl'll&l. fetal ee 11ol11.118ate cadena& lleta 11.ormaloe, mio,! 
11raa que en el. feto 0011aiiorado portader llintotiza B111bae 

oa4au.a llilta 4 J Beta s~ ea el que tiene IUlOJrla drepuoc.f 
tiea eiateteiz• eelaaeate oa4n11ae lleta s. (2 1 25) 

Reoientolll8nte téoaioa11 para el dias-óetioo pren
taL. do talel!Pia u11aa4o el.eotroferee.ia 4e di"d11i&a ea11:lll,! 
Uca cla :truameatae da .lll1' de :fibrablaetoe fetales ruo de!! 

orita per Olld.& 7 eelauradere11. Beta téoaiaa ee 111odifio6 
per KaJl Ji Dez7, (2) 

Ba peeibll partir la •ollhla de Ailll' ea. leoalizaci! 
ll811 eapeoi:f!ioaa utili•ude easiaas e•4allllol.easae 481 .lDlll 

l.e•ellilaatae euillae 4a reatrioo16a. Les b'agm.e11taa de .lDlf 
re1111lt&11to11 puede• separarM por eleotroferoeie '11 poeta• 
riormeate iddeatifioar11t por uaa técaiea doaeminada "Mall

oha do ''Stuthera que oeaeiete en l.a alltorradiegra:fía 
oea1 pruebas 1aol&aularea radioaotiv.ae utilizand• AD! con-
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plem.e•tario. 
Aotaul;mento le Jlléted• máe exiteee. para el 41agn.&s11ioe• 

do las bemoglobiupat!ae faloi1!ormoe utiLiza una enzima '8 
roetreooiú. de11.omi.Baia HpaI, Kaa y, Ii.zy ebeervar&a que ell. 
gen beta en lo. m~ería de leo individues urmal.e11 era un 

fr~nto de .um: que ce:a .. telÚa 7,0 o 7 1& filobaaee, Por 
-el- oH.trario, el gen beta S ootá faorma4o por un fragmente 

de l) 1 0kb e11..111Bnga del.. 8~ ele loe i11d1'1tiduoe, Loe fibrobl&,! 
:fin fetales oo ohteiae111 par amlitooJLtÓeie para efeotuor el 
tiagnéotio• proaataJ.. en embarazos Delll riesgo de unemia ire 

~cítioa. s 1 el Dlf~ del fet• elle oeatieno fragmontee 
do l),Okb "B 7,6kl!J ee puede diagno.,tioar anomiid'Aloiílbrme 
Jfinulmonte " ei ello 1!10 observan i!r118111entoa de 7 ,6kba el 
fenotipo fetal ea uraal, (25) 

ll),.- 1'ooaatal1 el diagnéatio• de liaomia drepWLOc!ti
o~ puede baoeree 4eeda la ode.d :aaonatal...,. por téonioae e
lootrotloratioae val.ieab1JO de mue atrae dol oord.Sa umbilical, 
pert eat• aun oota ea eetade,oxpérilllBntal,. y opol<t eepoei
bl.o en ua aWiwro lilllitade de oentra.médiou,. por el equipe 
¡ u ll.abilidad que 119 requiere para rell.l.izar loe prooed1-
aieatea(26). 

8111 t.S:ctiblee las técaioae el.ootrof•retioae y han Bi

'' reo91JUdatae p•r YariH auhroa o .. • rutina de illplomea
tació ooloiallaeJlta ell.l heepitalee, bada la ptblaoió de rie,!! 
g• es alta, utillaaado oitrah 4e a&ar.•2 126,27). 

~aa '111Dl11C11.B oelllius pra ali dia&a,etioo qu1Ú11 
111111.a útiloe en. el jer!eu auaataL,. ce11eidera11d1 que la 
Hb fetal. tieae eolubilidri ••raal• iave11tiglll" la Hliabili 
dad de la sangre on ol.9ortó umbilical eaipaciontee oea an~ 
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llia 4repa.uo!1'ioa clurá reoula1'cloo •egativoe. El oatndh clo 

hotie ele eangre perité ·rica para buaoar eri trooi too eellli• 

lunaroe e• el por:l'.ede. aeo•tal t11.11bié11 p11e4a ser negatiw• 
a oauaa dol efecto iuhibiclor de la Bb 1 11eb:re la polimeri
saoiea tle la Hb s. A.WL quo hay uelllia belligaa en el perÍ.! 
ele •eoaata1 1• 1141 adviertellll por prillleravez variaaiaaee im

pertantea que la aparil. da i. •ermal. (26 1 27) 

La eleotrof'oreeie peraite dif'ore•oiar 011tru la Beae

m.egl•bina .a.,s,.o 1 la helllOglobiaa f'etlll. n 1111adro 4e la Hb 

1 de la anemia trea¡meo!Uoa ea el neeaab ee ll'e,. ••· hq 
Hb .A.. (26,27). 

O) h ol aillo ~ora il aocrourae a loo 3 o'Gmenee 
de 8ila4, la Hb 1 tillllliauye de lfl,:.a 2~ J.• predeailla la 
Hb. s. La pre eeaoia do la Hb A. ~Wlte cu Hb· 8 1'· 1 ea la 
11angre del corcl,aumbilical. ee otmpatiblo cea el diaga&oti 
oe de tondoaoia tl.repaaeo!tica. Para be 3 a 6 lllOOO e da e
dall, le diagnÓatioo pude 00111pn1llarea • puo a la conoe11traoib. 
do la Hbi A 011 m11,1or quo la Hb S ttll la toadoaoia dreplllbl
ñtioa, en tute que la oHoeatraoiÓll de la Hb S excedo 
a 1a lib .A. oa. 111. drepaaooiteaie. (2,.8). 

11 diap.,eiio• illieial u laboratorio 1 la valerallib 
de *11 IÚ!lo oo:a. la aefrolll4ai trep ... o!tica 4ebara i•cluir 
Wl ouillat110 exaan. ul treU11 u llflll&1"9 perif'érioa,, biOJI!. 
tria 11.emá~ ouplota,. ..W..ro de reticulooUoa. Ímlicee 
eritno!Uetau eloot:lleforHill '8 Hb. (2,7). 

La ueraia clropauo!1d.oa el f'rotio des.ugre porif'tl'ri
oa mostrará el'1troa1iie coa. d,efor-oi,llllemiluar irreverei 

ble (10..,J,.5") 1 amaauio pequefl.ee f'ra¡suntoe de Haweli-Joll;¡¡, 
reetoa auobarae liUaue oeroa 4e la membrana eritrec!ti
·ou. que illolioaa f'al1ia de f'lllloiái eapl&aioa. (7) 



lt"• eld.ete Ull. tratllllieato eepeo:Coo para esta eatermadad, llO 
aplioaa e•lam.ente 11Utdita111 

a)Siat.e111átioaa 
b)illantenimianh. (71,,8,28), 

Meditas oiAtPátioaa1 la aeitea.aia integral debera 
incluir aoguim.iento del oreoUúoato 7 aplioaoi&:a. denil:lllllUI! 
saoieu9l"egll].aree~ Debe.:·fr&wree la,p1idbilicilad de im co
mieaze tare!• de lapubortad y talla baja 1. ne orie11t"1"a al 

reepeo;e al paoaate 1 a la t'lllllilia, (7) 

J.e!.. mism.e eo not'ooara la!.ateaoiú eebro lee et'octoe 
paioeligiou de la eafeI'IMIUd 7, de la hoepita1izaoión pr•
lengada 7 orlaioa. Ea le ableeaoa.te lu preblemae pBi.o.i,! 
gioee puodea llegar a ser máe importlllltee on ol oelégie, 
traba;lo., Olllbarazo,, i. que pude originar doproei'a.. depemdo.!!. 
oia '7! preooupaoié!l aooraa Co la 11uerto (7 ,25). DoboriúL ha
ooreoeot'uorzu para aumontar la auto-eetimaai,111 vaJ.16n4ne 
do eriouaciú. il<livuCual y t'amil!ar,, tutela 7· adioatramioa 
te veoaoional 7a quo la 11113"•ría de loo,paoientoe llegan. a 
la !Uii'•r!a 4e atad oea leeieaae aoumuladae ea: huesos ,, pu,!. 
aeaee ,, lÚgad• rii!éa y, oerazú .. (7 ,25 ,JO) 

La ab.iJ&ietraoiéa da áoid• t&lioo ea dplde ele 11118-d!a 
ceatiaua ea di.auai'lllt ee aoopte qu selo ti•- 11t1l14a4 P.! 
ra iapHir la deplooiéa de t'ela1iu. (7). Ua eatudie hsohe a. 
~aaiaoa interaé que la aUiaietraoiú da 'oid• téllce oeae 
B11ple11eate Ju. llegado a eer uaa ntiaa oa ail'los o•• uemia 
drepaJHO.Ítioa, lee auteres ne aac1atrarí:ai di!orellXli.&':ol!l&ll.
·ºª Digriitioativa, &UAqll• Di uaa·.-.m11,11r iJlcidoaoia do 4act1-
liU11, que ea preaeatí~~ ea el grupo oui plaoebe. La úaiaa 
d.iferoa.oia haaatel,gioa aigaitioativa fue eldlUlllell c•r-
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pu.aoular meU• mellor q., el del plaoobe. JJinsWi oaao moe'tr' oambi• uealabli,otiue, 1 lle hlllbe nidellOia de llite
:reaoia ol!Jd.oa siga1:111oati1!'a oatre :tes des 8l'UPBB ell tr.,!!: 

tlUl.iea ta. ( 26) 

Se ha iaf'ermaip de detioieaoia de Zai ea la u.emia 4re 
pqoe!úi.oa otilo poeible c11111a 411 retraze del creoimiente 1 

ou.ieua tart!a el.e la pubertd, ( 7) La iscideaoia T la 1111,!9 
r1Ca4 de la tetioianoia del Z111 ea eetoe ¡¡aoiontea uce11! 
ta aer 1.aveatitada, Se aaba qwi e11t .. paoien.tea e:11cretu 
•xeeee •• la ell. la ari•a• prebablemente o .... re8111tade de 
Wla reaboero1'a tubular reaal alteradah,debid• al :ru.,mon.o 
tre111H0Ítio• • .luaque este puede 11er taoter roepeaeable de 
la lleticieaoia ie Za ell. lo. trepauo11lasi•,. ae ee puede•· •
tres taoteru oxoluil! ooae la ba;la 1.Dgeuta '1J la mal.a abee_!: 
•1'1llo Un. e11tutio illbl'll4 que aataa del a9orte del Zm,, loa 
paoiontes tu'Yll.er6a una taza de ·loro oilllie11to de 2 cm per afio, 
o .. el 11Uplemen.te ead ae iaoreme11d sigai:fioativamente ri 

aproxiaadameate llloaad la peroeatila 5Q, a la edad a4ulta. 
Oue vemo11 llWl 110 eatll alar• ai la iU.e1111Kuoi'm in:tlu,y,e 

ea la taza de oreoimieate. Be reooaieada realizar detel'!d
aaoi,11. u Za elrio• 1 111 h.a;r 4etio1eaoia llUpWla. (71,,26) 

' Awiqae 118 ha u1•lU b11ioiell0ill de He H. 15 .. f. .. 
los pa.oien.tee aa .. aet.14!-H a truetul!i'•' ,. ao se ao111.ee~ 
tratPieate a llUIJUll que aa coapruebe terropea!a,(32). 

,¡;rataaieata 4e la• orioi• de ealuai'a T&11oular1 el 
leler ~11 UJH de 1•11 preblama11 -•e uuoid•a ea lee pao· 
ciente a oea anellia drepaaoo:!tioa,, ~aa' oriaia nao-eoluo; 
a1va11 nea agudao. Jl, 1trataaient• ea e11táa, ea lao ouale11 
al u.emia •• ea ua'taotar prÚoipal. exige&tauidad• inten
so 
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Bl repoeo en oama ,. la 11epiriaa,, 111•e11de!na • u o.trpe medi,l 
oamentea se4aatea 7 aaalgpeoioes ou geaeralme11te 8"1!1oie.!! 
tee para centrolar 110 o:!at1111ae. ~a hi4rataoiln ya sea por 

Tia eral • ea ildlueienee illtraveaoeao 4e glucosa ' eeluoio
nu eleottel:!ticae aumentan el Té:Lumea henil:tioo T faoill. tu 
la movillaaoi.Sa de loo hemnt:!ee eaolauotradee • (7,,8,,28) 

1'UJ1oa debe eupeaeree quo el doler depende o•laaente 
4e la nluei'n. Taacular,, eeri[ neoenarie. deooartar otrae . 
causas, 118 b12acará cu cuidad• infeooi4n • •treo faohree 
4ea11oa .. naatc a. ( 71,.28). 

Bl tratll.llliento del doler eltigecenproei'n oabal ele la 
farmaaelogÍa ele leo aaéetoeio•u • .i.ee analg6eioee u D&l'OÓ

tiooe a vooeo a•• etioacee.pere lee raaroóttc•e sea la aepi
aa 4ersal del tratllllieJ1tt • 1'118claL oer laecoearie, ee h11. vis
te graneles doel.e de ualg6eioee petoistee 1i el. Pll•bl9JllA de 

loo nara41lio•a en muchta jlvenea. (28) 

rQ ••rfina pudo ser el prtt6tipe 4e loa narc6ticoo; 
atectala percepcihl del 11.el•r , el ,impulse N1.peroibe po

r• •• se reot .. ca c•1H u«1.a,¡,ae propilllladee eW!ÍriOllB y 

aedaatee de la morfina auaentu eu e:ricaoia .h el oxtre.
•• epuoah 4e la escala está la ot4e:!aa. qe 'biaao U'la a11>-
111'11.. máa duradera~ eia•d• e:f'icaz deepÚe de la al!llillietra
oi4n por Tia eral ~ tiene ptteaoial lilú. ta4e para cauear 
hábito. Siempre que eea pHiblo"Uborá eapleareo la otde{ 

•• (7). 

La alecci&n del ualg6 sic• 4ebera iluli vuclualizaree 
1'wldandee6 on la Vllleraci4a. dol paciente. Se animar' al 
paciente quelleTB Wl regiatr• peratnal do medio111110ntaa que 
11era reviead• p1tr el mldio• regularmente, n llqlUP• mátice 
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daber.t disautir ol plll.D de tratlllliHte dol delor •!el pacio.!! 
119 de AILllarareguJ.ar.(7,26) 

~ae CS'ie111 ea al s.B.Cói uurron oerc1t .. 4ol 15. "' y 

la agre oiÚ.. pu.acle oor eevora~ prdu.oiende homipleji11 y etros 
lllignes 151188et1Yea de dalle exteaae del S.lf ,e,, ... aa oonseou.en 
oiu ao11. Yariables 7 alguaee paaiontes .ee reou~riln r.tpida-
monte Bia secuela residual ,(l) Loa aoaidentes oerebrG vao

cularea pueden eourrir ea llif!ea • j'veaea, ""•" opioo4ies 
eon a aonude rosul. tade de la ecJ.uBi'a. 7 oe11 monee t:t'eanenr
oia se deber.t a he111orrll8ia, La hemerrggia puede ser ee~ 
daria a aeareois hipoxiaa 118 lea paredes de ,lee vasos e a
nueriemae O•ll8Ólli tes,(JJ) JU tratamicnte de las orieie del 
s·, .ll.C, iaol.UJ"o• uaa h14rataoi6n. ripida 7 v1C.reoa,, aclmi
ll111traoiu de o2 7 mÚlt:Cple11 tr1111efuo1oaeo, lo oual,predJl
oe · una netablo mejoria, has reou.rreaoiae sea habituales 
ouude se damuostrú per arteriografía anormalidades aemo. 
la eateaooia 4e las arteriao oerebrale11,(l) 

Des trabajos intormaa qu.epacieateo m1U1jadoe ODB trans 
tuoionea repetida11 radujer'n el adinere ele ciLul.ae dropaaa
o:Ctioa11 oiroul.11J1tea oapaaee de clefertaar!lll, oete pri1v.iu 

las roourreaciam ol{aioa. duaraateel pende do outudie,. 
sus reuu.latdoa eoa aloataderee pua11 deaeatrarém larrever 
llibilidad de las ueraalidadeo.:artariegÑfioae. Las traas
tusieaaa du.rute al per{ede de ua afie p.aedea ser j11sti:ll1c.!'-. 
... • pesar del ries&• 4e hepatitJ.s, se aatígenos eenllib! .·. 
limutu 7 hemesiderHh, ta4t qu.e lea paoienta11 quo pro1t 

seatu. aooi4entes oerebre vaaoulares •• la. aselllia drllpu,! 
o:Ctioa tiene .. una altamerbilita4 •• la peblaoi'n. ;l.'vo•,, 
7 llWl se11. mas inoapaeiiu.tee prel iaoremente de las re
ourreaoias que uoila eatre el 30-5~. (33,341) 



33. 

b lae orieio el.e cl.elor dra.xic• esta ill4ioa41 real.i

aar 11.dl.Upl.eo tranatueiell&D el.e paquete ghbular,, !Úa aUJL 
011a11d1 al oaprellliee pul.111eaar ea oxteaae,(2) 

Dlll:aata laa areia u aeouetr• aapl.Süoe 1181ldt, oarao
terisacl.e per ua ril:pi4e areoi.ll:i&ato iel bue dobid• al atr.! 
pamiea.te u Lee orUreoites,, la tora:t>'uUoa de el.eociúi ea 
la traaehaió do paque;. glebular para atllllantar la oirau
lacila perif,rioa cl.ura11.to el opie•d.1•~ peateriermeate al 

opieeüe ha'bril: ua iaoremonte do la im. •• eo peaible lll 
prena11illl el.e estoa ataques, si, ... se oeaece laatieleg!a. 
(2oJ5) 

Cua.all• e•ta.a orieia 111• freoue•te11. s• el MIUJl.d• o 
toroor spie1tie lar.eapleaeotwa so ub8 real.izar,. pv.ea 
ea freouen.te la clefwloila• 'Y! eetá 1141 realizlll'á oeme me44, 
ta preJl11áotioa, (35) la eapl .. oottJÚa oe lleva a cabe 
49epuéa de llea ataques,, por• oe el.elle realizar uaa valera
oila del paoieato,. se puaie realizar lleopulo do uaa sel.a 
oriai1 si lae oeacl.ic::l.e .. a aeciales 111• advoraaa. (35) 

;i:aate laa Cll'iaie eapléaicaa reCUrTeatea • ea el hi
pereepieu. ... , la cl.eaiailn de la eepleaecttJÚa debe to~ 
aa uapiqe de valerar las natajaa y cl.eevelltajaa del pr•O! 
timieate,, perbabilitlall de etru útelH el.e maae;Je r¡ de la 
hiateria aa"tural lle la c .. plioaoila.(35) 

Darate lae oriah apl.il:lliua lea retinl.eoitea cl.eaa
parewa cl.e la eillljJrt • -, ee retuoe aaroa ..... n.te el mere 
b preoureeree eritreU111 pre111ab11 •• la Jlltula l111a, La 
apl.allia eritreiu tal'llliaa •epea.túe-•te cl.e~e lle apru;!, 
aataaeata 10 4iae. Ka eate perlele eltrataaioate 1111 la traa.!I 



:Cue1b de paquete globul.ar , dudo pequellu.s doeis •• llUÍe 
de 2 a .)Jal./lrg de pese o;li-Shre, haeta que ol nivel 4e la 
Hb ao 111.crementa por arriba e 5g/cll (l,2,.7). 

Aa.tualme11.te ae eotaa iavootig1111de varia.o 886nteo que 

impide11 lu. d.efomu.ciéa eei:tilllJlar • tr11.tud.e do 1Jlcre1111ahr 
la Hb •· Se hu. ohet!rv11.4e ua efeote 1».hibiterie 4o la Hb P 

ea lu. poli.llle:t"iz11.oiÓll 4e la Hb s. ( 7 ,.36 ,37). :Ba efe eta, Jaba 
7 colaberu.deree han demntru.4• que wau.. mezol.o de Hb 'Jf f1 B:b 

S ea la proporoii.6a que tieJ1.11• l•a paoie.tes coa pereie
ten.aia do Hb P,. re traza el, 11ieApo de peli11.erizao1'1i el 

oual. ea aprexiau.4aaoato 100,000 ftoe8 máe largo que el 
de la Hb s.puru. ( 371), 

Le'1J y. Claraahe tru.tar'a paoiates ooa. tlllu.1111111& '1J 11.1i6J! 
acie cea aaemi11. tlrepueo:CUoa ctJll 5 azaoilllid:laa. hceatlla
rb, que el D.ibel da Hb 'Jf puede ser elevad• '1J eoeteaid• ,. 

ou. uaa relativa baja dxieicla4 'Z! º'ª 1UU1 ao¡ería illlprolli.! 
aanü-> (37 ,.3a). lai llliB111• ostuUee heoh8!1 p•r Plate y¡ Orkin 
utiliza.ad• hidrexiurou. ea pacie11te11 cea IUU!mia dl!opauc!
'llioa inferaarén del iaeremente lle lu. Hl!> JI •nteiú.011daae BUS 
RÍ'Rlle 11 e!dre JJ."..J.4", aiJL preeoatar d.miai4ad a D.ivol de 
la M4ula úea. ~39)i 

il meollllisae de 011tilllulao1911 4e la Hb li'' per les &88! 

ta11 q1Úlllietorap4ut1o•e ea 11.uai heceaeoid.a. Lee hallazgoa 
iragirierb. que el iacremente de la Hb P 811 debo a la iah.i
b:l.o1'a. do 111. uUle.01'11 del mtll coroa de la iregit11 gama del 
gea • .U parecer eltiste ua c11111bie de los patre11011 48 metila-
01&11.,, rofiejud.t 111. eeleoc:lid. de uaa peblaoi'a. de oélulae 
coa un incrementa de 111. expreei9a gamma. Per• aWll lllleri ta 
mQor eetudi• el use da ostn agentoe quiJai.otorapeW!d.oae. 

( 37. 38,39) .. 
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.bltauelmu.te se ha util.1za4• ol trwaeplante de 11.Ódula 

'"ª para tratlW lea paoieato 11 para tratar a lo srpacie».te e 
oell aaeiaia üepuoo{tioa,. a p11.rt:lir del éx1 tei que se logr" 

ea 1lll paoioate de 6 11.fl•e,. quo pre eeataba leucemia mielobl,!& 

tioa 1 aaem.ia 4roapu•oÍtica, Sin 11ebarge,. aim embarg• uu, 

11.e llUD eba11anuleB 11'" 11lper·~aah11 eo la reaooib.. agr¡¡¡.da. 11> 

ar&aioa injo:rte- contra hueepe4 qua causa uaa mo:11bilidad '$ 

111rt1Llldad sigaifioativa, aun Ollwtile les da!laderu seaa:. O•!! 

patibloo ea ol o•mplaje ~or io hiatecompatibilidad,(40,,41) 

La mertali"1d ~ la morbilida4 que ei¡¡uo al tru.spl":!.. 
ta de ml4ul.a 6oea probablemente 110 pueb reduoir oeasiden.J!: 

blthnante cuaade el,preootlimienta 110 realiza duraato la'ilb

fuma. 
Preba bl8llll3at:e aiflea oem raaurre».tee CJrio:Le -qllOea 

eoluein severa qm prooeata.11. iiú'.eooi'm e aooidoate cora
bre vascular 11a los que aáe se beaofioillll' oon ol,tranepl~ 
to{40.,42). La inaildo:aoia de ill 4o iafeociene11 bao'llori.! 
aae ea 110 pa.oieatu ooa. anellÚa dropauo!tioa eo alta,{1) 

n. ellfeoe para el oeatreL. do Ja entorme4acl.e e illte ooionae :la· 
alwe preoven.oi,a,. diagdetico tampraaa,. o4ullaoi.Sll> el.e l.a 
flllllil.ia 7 trataiente illllO& te, Dober{ e:ueflaree a l.ee pre 
gaaitereo a UJULr la teaperatura del Rifle ¡ ee loe oneefla 
acerca de les idiuitaaa '1/ oigaee {2~7), Las illfecoienea pae 

dea preoipitar orieie de doler '11 apl{sioae.Ea paoiontoe 
oon. vida muy carta el.e lea aritr•oi;tlte Ji cea euproeiía toa
ptral. de la oritrop•7eaie paade preduoir rápidam.onte IUlO
rúa do HTeritl.ad alarmaate 7' la, pronta adminietra.oi&n de 
paquete gl.ebular pue4e aer nooesaria. {28), Tode paciente 

t&bril ee debera e•e1mr a culti'l:ll do eangro 7 eriaa; 
radiegraLÍa do terax 7 biometría hemWoa oomplotu , cu. 
eatilllll.Oi'9.:c1.e1 aúemre de reticuleci toe (7). 

La fariagitie 11etroptea11o1oa oe oel!Úll Bll oetea pacie11-



be por le que el tratwe11te iamedíato 1111 eaeacial 1 la ad
lli:ai11trao1•11 de la,penioili11a debe oer ooneiderada 0111110 me
.U.da profil,otioa 1 e't:itar la Olliei11 preoipitadaa por diahao 
i~eooieaeu. Se ha oleaeatrado quo paoienteo que reciben peai
liaa e.me preJ:ilaxi e Ueaen Wla tasa baja lle celenil:aoié11 por 
paeUlleoeoe 1 ae parece haber ua iaoromeat11 de este germell· pe

aioiliaa..reuiatente e Ull ill.Cremanto u la :Lnoidea.cia con H.ia ... 
nuenzae {28 ,,43 ,H). 

lfine11 peq);lel'lee de 5-6 moll8a de edad e .. sensibles cea 

freouaaoia a una sepeia fatal. • a waa aellin&i tia .sen paeumo_ 
oeoee ele variee i!erotipee 'I 11uu1111 ot•Wlll1ea:te el H.ia!lueazae 
Upe ll. 11u ageat~a padgeaee ueualee, .ilota e!ad.reme ae ase11e
ja auche a los viste ea paoiellJUa aapleJIB ot.uiiaadoe. "l. faa• 
ter aaa importan.ta parece eer ol hipeoepleni!llle que eourre 
regu.larw.a11to e11 la aneaia drepaJlJlo!tioa. La funoitn esplé
llica es imporbate puen elWaa lae bacteria!! 05110 el PJIOl1111! 

aaoe que oiroula oa la aaagre aas aún. ouaad1 el aatiouerpo º.!! 
poo:!fioe oi.roul&Jlte eata auaontit" (l.) liuchoa médívoo 0011 
parti\\arha del ue1 de la peiúoiliaa com.e pre:l!ila:de, (L.2), 

lia. Dil1oa mqerae de 2 Rttee de edad. oen anemia clropauc! 
tioa la illlllUllizaoita oen:.Y&OUAa paawaeoeoioa ptli valente ha 
d.emeatrade eer ei'ecti- en producir una respuesta urnal de 

aatiouerpoa y, redUcir la inoidellDia da la nei'nmedad.(7). 
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P~BSI'iOfIV.A. DI! DESARROLLO 

Jlurllllte l•B afies 1980, les aVlUlCSB en la bioleg:Ía cml,!! 
l.ar y m6leoular haae:!.do aplicados en la anemia clrepaaoc.Íti 
ca.Los eatudi•a eoteruoturaloe y fuacional.ea de.fi!Ueron la 
eeouenoia prociaa do les eveatae quo ellg).oban el .fenómono 
ú la drepueai toaie. .A.e! mii¡me, se incremento la 1:at'ormao1.Óm 

s•bre la mel!lbrana cJlular del orotrrooito, queperlllite cupro,ia 
dar la irreveroibilidad d-el .fenóaine. • 

tª roal.izaoiódo pro,y:ectoa y ol deoarrolle do agenteo• 
&111tidrop1111ao!tiooe han dade una rápida acwnulaoiÓlll lle 
dntos. Un número do cOli'.lpueatoo s.hn demolJtrado ser potontee 
11lhD1d•rea,n del füa6.rmu11> ia• Vitre. De W1.ticiptd• en la prtlxi 
aa dtÍoalla veremoe grudeo avanece en el d1aefle do lee agentes 
an.tidrepaiuao:Ctiooe qua.,oombiml Ull Qlt.o grwlo de ea¡¡eo1:1!1oi
ila4 oon uabaje grado de dxio14ad .. 

:Ca la próüma d.;oada tlllllbién ea pe11dara milo lllllpliwnea 
te y oead11J11ente acerao de ol.ter:aati~a para enfrentar el tr,!_ 
tamient<> do eete padeoim1ont•• n tr1111epiilll.w do méduln cfoea. 
plll'ticulannento en 1111emi11. aplile±oa~ leucellliae 71 anemias por 
homogl.obiJZ.Opatiao. 

Mae adelaate en el oam:ln• se enoueatru la poeillilidad 
de la ingienerill gónetiOIJ. oualllle oe ceaprendall loe :Caoteree 

quo controla&• la oxpresi'a del goa. 
lioperwn•e que on la prclxima década 111mgamoe ináe trat!, 

tioaoionos o:a lea iatentee para comprewr y tratar erie Ofl! 
ple jo de eordea·. 
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