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RESUMEN

La presencia de Hemoglobina
Falciforme, es generalmente benigna,
pero ésta puede estar asociada con
manifestaciones renales,
especialmente hematuria. En este
trabajo se describe la presencia de
hematuria macroscépica en una
paciente portadora de Hemoglobina
Falciforme tratada en el Servicio de
Nefrologia del Hospital "Julio Aristegui
Villamil" de Cardenas, Matanzas, la
cual recibié ingreso hospitalario y se
realizaron estudios para descartar
otras causas como la necrosis papilar
renal incluyendo estudios renales con
imagenes como la ecografia, TAC para
evaluar la presencia de: obstruccion,
calculos, tumores e infarto renal. En el
caso presentado solo fue necesario el

reposo en cama, la administracion de

liquidos intravenosos, furosemida

intravenosa y el sangrado cesé
espontaneamente a los 7 dias. Se
realizdé una revision bibliografica sobre
este tema tan importante en la practica

médica diaria.
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ABSTRACT

Sickle cell hemoglobinopathy is usually
mild but it may be associated with
renal symptomes, especially
hematuria.A patient with Sickle cell
hemoglobinopathy was attended in the
department of Nephrology, from "Julio

Aristegui Villamil" Hospital, Cardenas
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City. She presented recurrent spontaneously in seven days with bed
macroscopic hematuria. We realized rest, hydration, and loop diuretics
studies like ultrasonography, intravenous. A bibliographic review on
ureteroscopy to evaluate the presence this important issue was made in daily
of: urinary tract obstructions, papillary medical practice.

necrosis, renal infarction and renal

medullar carcinoma, UNCOMMON Key words: hematuria, sickle cell

diagnosis but really fatal in patients hemoglobinopathy, papillary necrosis,

with hematuria and Sickle cell renal medullar carcinoma.

hemoglobinopathy. Our case resolved

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina D.D.C., raza negra, de 48 anos de edad, con diagndstico de
hemoglobina falciforme, se presentd en nuestro centro con hematuria macroscépica
severa; la misma refirio haber tenido orinas oscuras 2 meses antes, que cedieron
espontaneamente con el reposo. En esta ocasion, después de varios esfuerzos fisicos,
su orina se tornd roja rutilante y estaba acompafiada de coagulos, ademas referia

decaimiento, fatiga, mareos y molestias en la regiéon lumbar derecha.

La paciente habia experimentado varios episodios de hematuria macroscépica
anteriormente. Uno de ellos, hace 10 afios, habia requerido transfusiones de sangre,
y otro ocurrido hace 3 afios, durante 2 semanas, cuyos sintomas resolvieron

espontaneamente.
La causa de la hematuria nunca habia sido establecida.

En la ocasién actual la paciente tenia un buen aspecto general, |la tensién arterial era
de 130/60 mmHg y la frecuencia cardiaca era de 76 latidos por minuto. No se
observaron alteraciones en el examen de cuello, cabeza, pulmones y corazén. El
abdomen era blando, depresible, e indoloro. El tamano del higado era normal y el

bazo era palpable en su polo inferior.

En los examenes de laboratorio se observé una anemia leve, con un hematocrito en
33 Vol. %. El recuento de plaquetas fue de 290 x 10°/L y el recuento de gldobulos
blancos fue de 6.5 x 10°/L.
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Sus parametros de coagulacion fueron normales, los niveles de Potasio, Sodio, Cloro
y Calcio en sangre fueron normales, su funcidén renal estaba conservada con cifras

de creatinina en 96 mmol/L y de filtrado glomerular tedrico de 90 ml/min/m?.

El analisis de orina mostrd la presencia de hematuria, ausencia de proteinas, y el

urocultivo fue negativo.

La ecografia renal reveld un rifidn derecho de 11.7 cm y un rifién izquierdo de 11.9
cm de largo, no presencia de hidronefrosis, ni litiasis, ambos de tamafio y densidad

normal. La vejiga también era normal.

Fue realizada una cistoscopia observandose salida de sangre del orificio ureteral

derecho.
Diagnostico Clinico:

Hematuria Macroscopica y necrosis papilar renal relacionada con la presencia de

Hemoglobina Falciforme.
Seguimiento clinico:

A la paciente se le indicd hidratacion intravenosa, junto con furosemida 20 mg al dia,

ademas de reposo en cama. El sangrado resolvié espontaneamente a los 7 dias.

DISCUSION

Presencia de Hemoglobina falciforme y enfermedad renal.

La prevalencia mundial de sujetos portadores de Hemoglobina Falciforme (HF) es
estimada en 5 %, con la mayor concentracion en la region ecuatorial de Africa, donde

la prevalencia oscila entre 10 y 40 %.1!

En EUA es la hemoglobinopatia mas frecuente, se estima que es 40 a 50 veces mas
comun que la enfermedad por anemia falciforme y es particularmente prevalente en
individuos cuyos ancestros provienen de Africa Subsahariana, India, Arabia Saudita

y los paises mediterraneos.?3

Pese a la naturaleza benigna de esta, han sido descritas varias complicaciones

potencialmente graves.
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Dos complicaciones extra-renales importantes, aunque poco frecuentes, incluyen el
riesgo aumentado de infarto esplénico inducido por hipoxia después de una
exposicion a las altas alturas y un riesgo aumentado de muerte subita durante el
ejercicio fisico prolongado o el ejercicio en altas alturas. Esta ultima complicacién
ocurre presumiblemente asociada con la enfermedad por ejercicio en ambientes de
alta temperatura y rabdomiolisis. Ademas, los sujetos portadores de HF tienen
tendencia a desarrollar varias complicaciones renales las que se sefialan a

continuacion:

1- Necrosis papilar (mas comun).

2- Infarto renal (rara).

3- Pérdida de la capacidad de concentracién urinaria.

4- Aumento del riesgo de Rabdomiolisis y fallo renal agudo inducido por el ejercicio.

5- Enfermedad renal crdnica irreversible en pacientes con enfermedad poliquistica

renal autosomica dominante.
6- Carcinoma medular renal.*
La hematuria es la complicacién mas frecuente y la evaluacién inicial debe incluir:

e Anadlisis de orina, cultivos y citologia.
e Estudios de la coagulacion.

e Ecografia renal y/o tomografia axial computarizada.

En presencia de hematuria macroscopica sostenida es necesario realizar cistoscopia

con ureteroscopia.

En el caso descrito descartariamos dos causas preocupantes de Hematuria

Macroscopica: la necrosis papilar renal y el carcinoma medular renal.
Necrosis Papilar Renal

Es el dano isquémico que sufre la médula renal; estd asociada al abuso de
analgésicos, anemia falciforme y a infecciones del tracto urinario, fundamentalmente
en pacientes diabéticos. Es mucho mas frecuente en la anemia falciforme, pero no

es infrecuente en los portadores de HF. Habitualmente se presenta con hematuria
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macroscépica indolora y puede estar complicada con infeccion u obstruccién del

tracto urinario. El sangrado es leve y unilateral.

El compromiso del rifidn izquierdo es mas frecuente, debido a su mayor tamafno y a
su irrigacién sanguinea singular. Si la necrosis papilar es extensa el dolor abdominal

es intenso, fundamentalmente en los flancos, y se acompana de nduseas y vomitos.

Existen varios factores que contribuyen a la misma y son: deshidratacién, acidosis,

tensién de oxigeno disminuida y osmolaridad alta.®
Diagnoéstico

Es dificil, si las papilas necrosadas permanecen en situ. La ecografia y la TAC pueden

ser Utiles. El pielograma intravenoso implica riesgos.
Carcinoma Medular Renal (CMR)

Es un tumor poco frecuente y muy agresivo que se presenta en individuos jévenes
de raza negra portadores de HF. Los sintomas mas frecuentes son: dolor abdominal,

hematuria, pérdida de peso.®

En el 2003, Dimashkich y colaboradores revisaron 55 casos de CMR, edad promedio
21 afios, hombre/mujer 2:1. De ellos 50 pacientes tenian hemoglobina AS, 2

pacientes SC y 2 pacientes SS.”

Prondstico: es un tumor extremadamente agresivo, con pésima supervivencia en el

primer afio de realizado el diagnéstico.
Tratamiento de la Hematuria en los portadores de Hemoglobina Falciforme

Diversos tratamientos modifican la evolucién clinica dado que la mayoria de los
sangrados son autolimitados, se recomienda el tratamiento conservador, tal como el
reposo en cama. Otros estan dirigidos a eliminar las condiciones que predisponen a
que los gldébulos rojos adopten forma de hoz, pero no hay estudios controlados que

definan el tratamiento 6ptimo.8-10

La hidratacidon con agentes alcalinos previene la deshidratacién y la acidosis, y se

recomienda el uso de diuréticos para aumentar la tasa de flujo urinario.

La ureteroscopia estandar con y sin pielografia permite la visualizacién directa de la

lesidn causal y confirma el diagndstico de necrosis papilar renal.
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Si el tratamiento inicial falla pueden ser utilizado agentes farmacoldgicos adyuvantes

como son:

e Acetato de desmopresina: disminuye el sangrado porque aumenta el factor
VIII plasmatico y el factor de Von Willebrand.
e Acido Epsilon Aminocaproico: Agente antifibrinolitico. Dosis 6-8 gramos al dia

por via oral, 0 5 gramos por via IV.

En casos de sangrado urinario intratable puede ser necesario un abordaje mas
invasivo: arteriografia renal con embolizacién segmentaria de la arteria renal o

nefrectomia segmentaria.
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