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i RESUMEN

Se presenta el caso clinico de una mujer de 28 afios con antecedentes personales de hemoglobino-
patia SC, que acude por cuadro de dolor toracico muy intenso asociado a infeccién respiratoria. Por
ello, y tras descartar otras etiologias mediante pruebas complementarias, se le diagnostica un sin-
drome toracico agudo (STA).

i El STA forma parte del diagnéstico diferencial en pacientes que presenten dolor toracico con ante-
i cedentes personales de drepanocitosis ya que produce una gran morbimortalidad. La etiologia més
i frecuente son las infecciones!.

i Los pacientes pueden tener episodios recurrentes de STA, tendiendo a desarrollar una enfermedad
¢ pulmonar crénica, con mortalidad precoz. Se benefician de tratamientos transfusionales con hi-
i droxiurea o de trasplante de médula 6sea.

i Palabras clave: dolor toracico, infeccién respiratoria, hemoglobinopatia, sindrome toracico agudo.

. ABSTRACT

We report the clinical case of a 28-year-old woman with a personal history of CS haemoglobinopathy. She presented
i with severe chest pain associated with respiratory infection. Therefore, after ruling out other aetiologies by means of
i further tests, she was diagnosed with acute chest syndrome (ACS).

i ACSisa differential diagnosis to be taken into account in patients reporting chest pain with a personal history of
i sickle cell disease because this entails a high morbimortality. The most common aetiology is infections1.

Some patients report recurrent episodes of ACS. These patients tend to develop chronic lung disease, with early mor-
i tality and benefit from transfusion therapy, hydroxyurea or bone marrow transplantation.

i Keywords: acute chest syndrome, chest pain, haemoglobinopathy, respiratory infection.

. INTRODUCCION

i E1 STA hace referencia a un cuadro agudo, en pacientes con drepanocitosis, definido como un infil-
i trado pulmonar nuevo junto con una combinacién de fiebre, dolor toracico y sintomas respirato-
i rios como taquipnea, tos y disnea.

Entre las etiologias que lo desencadenan, se encuentran causas infecciosas, la hipoventilacién y la
i embolia grasa de médula ésea infartada en una crisis vasooclusiva?. La hipoxia generada por esos
cuadros parece alterar la relacién del hematie con el endotelio vascular que originan el desequili-
i brio que lleva a incrementar la adhesividad del hematie al endotelio, a la polimerizacién de la he-
moglobina S, falciformacién del hematie y obstruccién vascular.
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En personas adultas, el STA es la segunda causa de hospitalizacién
en pacientes con drepanocitosis y es causa de mortalidad en el
14%3. E1 50-65% de los casos con drepanocitosis presentaran al me-
nos un episodio de STA a lo largo de su enfermedad.

CASO CLiNICO

Mujer de 28 anos, como antecedentes personales hemoglobinopa-
tia SC diagnosticada a los 11 afios, bronconeumonias de repeticién
e ingreso por neumonia a los 20 afnos.

Acude al centro de salud por odinofagia y fiebre de unas 24 horas
de evolucién. En la exploracién se observan constantes sin altera-
ciones, auscultacién cardiaca ritmica con soplo sistélico panfocal
(ya conocido) y pulmonar, espiracién algo mas alargada y sibilan-
tes. Faringe hiperémica sin placas en amigdalas. Se pauta antibio-
terapia, antinflamatorios no esteroideos y vigilancia domiciliaria, y
se cita a la paciente para que vuelva a la consulta pasadas 48 horas
para ver evolucién.

La paciente acude de nuevo al dia siguiente de manera urgente por
dolor toracico intenso de unas 8 horas de evolucién, que no mejora
con los antinflamatorios pautados. Describe dolor intenso centro-
toracico que se inicié estando dormida y que la desperté. Se irradia
hacia hemitérax izquierdo, sin asociar palpitaciones. No se observa
disnea ni ortopnea. No presenta fiebre ni sensacién distérmica. Re-
fiere mejoria clinica de la infeccién respiratoria.

Se le vuelve a realizar exploracioén fisica y resulta similar a la del
dia anterior. La paciente presenta tensién arterial y frecuencia car-
diaca normal, asi como una saturaciéon de oxigeno y un electrocar-
diograma sin alteraciones.

Ante la sospecha de patologia coronaria aguda, se avisa a los servi-
cios de emergencia, y la paciente es trasladada al hospital.

A su llegada al hospital, la paciente refiere mejoria clinica, presen-
ta dolor centrotoracico menos intenso, sin que haya disnea asocia-
da ni cortejo vegetativo. Continta con constantes en rango. Por
ello, a su llegada se pauta dexketoprofeno 50 mg iv. Se le realiza
analitica urgente con marcadores de dano miocardico, que resulta-
ron normales y dimeros D que se encontraban algo elevados (2,1
pg/ml). Se solicita angio-TC pulmonar, donde no se observan sig-
nos de tromboembolismo pulmonar, pero si un pequeno infiltrado
pulmonar.

Con las pruebas complementarias realizadas y teniendo en cuenta
sus antecedentes personales, se le diagnostica STA y es ingresada
en la planta de hematologia con perfusién de cloruro morfico, sue-
roterapia y antibioterapia.

Tras una semana de ingreso, la paciente es dada de alta con resolu-
cién del dolor torécico. Se le hace ecocardiograma reglado y no se
observa patologia. Se disminuye poco a poco la perfusién de morfi-
na hasta controlar dolor con analgesia oral. Ademas, se afiade al
tratamiento habitual hidroxiurea y se finaliza el tratamiento anti-
bidtico pautado por infeccién respiratoria.
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DISCUSION

El STA es una patologia que esta en aumento hoy en dia en nuestra
sociedad debido a la creciente inmigracién en Espana. En la Comu-
nidad de Madrid se ha descrito un caso de rasgo falciforme cada
400 recién nacidos y un caso de anemia falciforme cada 6.000 re-
cién nacidos.

La drepanocitosis es causada por una mutacién en la sexta cadena
de la hemoglobina que deforma los eritrocitos y produce en ellos
cambios morfolégicos, fisicos y funcionales®*. Las crisis vasoclusi-
vas, en diferentes localizaciones, son la causa de la mayoria de las
complicaciones graves de esta enfermedad. Entre las manifestacio-
nes clinicas, el STA se presenta un 40-50% de los casos.

Se caracteriza clinicamente por fiebre, dolor torécico, acortamiento
de la inspiracién, tos y, en los casos graves, hemoptisis, hipoxemia,
leucocitosis y disminucién relativa de las plaquetas. Al inicio, la ra-
diografia de térax puede ser normal y, posteriormente, evidenciar
cambios inespecificos®. Algunos autores creen que la embolia grasa
secundaria a las crisis vasoclusivas a nivel de la médula ésea y las
infecciones respiratorias, principalmente las neumonias adquiridas
de la comunidad, pueden ser los desencadenantes del STA.

El dolor agudo se presenta en mas del 70% de las personas y se ma-
nifiesta a nivel 6seo. Debido a las multiples formas de presenta-
cién, es evidente que el cuadro clinico inicial es inespecifico, siendo
el principal motivo de las demoras en el diagnéstico®.

El tratamiento se basa en tres pilares fundamentales: sueroterapia,
antibioterapia y control del dolor, que se suele iniciar con perfusién
de morficos. Dependiendo de la respuesta que vaya teniendo el pa-
ciente a este tratamiento, se ira disminuyendo la dosis. Ademés, en
algunas ocasiones, se afiade tratamiento con hidroxicarbamida
para intentar controlar la enfermedad de base.

Ala hora de realizar diagnéstico diferencial tanto en Atencién Pri-
maria como en urgencias hospitalarias, es importante tener en
cuenta los antecedentes personales de cada paciente. Asi, se podra
obtener antes un diagnostico certero, ya que el retraso en el inicio
del tratamiento puede tener graves consecuencias.
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