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Debemos recordar que fué ed médico norteamericano J. B. HERRICK,
el descubridor de la Anemia con hematies falciformes en 1910 También
€s conoclda esta enfermedad con los nombres de Anemia, drepanocitica,
kniermedad de células falciformes o Enfermedad de Herrick

La primera publicacién que aparece en las Revistas venezolanas
sobre esta Enfermedad, es una observacion del médico curazolefio A.
VAN DER SAR (1943) vy tratd de un caso en crisis hemolitica, en gestante
(1) . La enferma pudo salvarse en este embarazo, pero segun nos comus-
nico personalmente el Dr. Pu. H. HarTz (2), qulen trabajaba para esa
época en Curazao, la enferma perecio en el siguiente embarazo.

Las primeras comprobaciones hechas en Venezuela son de CAR-
BONELL Y GOMEZ y datan del 1946 (3) . Después los mismos (4) explo-
raron la region de Barlovento, en el Estado Miranda, donde abunda el
elemento africano, casi puro y obtuvieron un 0% de portadores.

Asl, se han sucedido las publicaciones y entre estas sobresalen las
de PoTENZA, IRAZABAL & BARNOLA (0) sobre un caso donde el estudio

anatomopatologico, demostré sérias lesiones en la meninges y centros
Nnerviosos.

En seguida la de BARNOLA & QUINTERO (6) en la cual los autores
Insisten en la importancia quirirgica de la enfermedad: cuadros abdo-
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minales semejantes a un abdomen agudo llegando en uno de los casos
a ser practicada laparatomia, afortunadamente sin consecuencias leta-
les, porque debe tenerse presente que las intervenciones son gravisimas
en estos pacientes; en otros casos, ulceraciones cronicas en las piernas;
en otros, cuadros neuroldgicos por lesiones encefalicas.

En 1952 TorREALBA, J.F., TorRREALBA, P.A. & RAmMos, Italia, acon-
sejados por BarNoLa, exploraron la regién guariquena y parte de Aragua.
Buscan las células falciformes en 200 ninos mestizos, después de éstasis
sanguineo de 5 minutos, en material recogido en la antigua Casa Hogar
de San Juan de los Morros, en el Asilo San Antonio de la Villa, en
ninos de suburbios de San Juan de los Morros y de Zaraza. No pudieron
hallar ringun examen positivo que indicase la tara falciforme o fase
latente del mal. En el material de Zaraza, tenido al Giemsa, se hallo
dos laminas con globulos rojos ovales. Creemos se pecO de examenes
solamente en corto lapso y parte del material fué en extendidos hechos
seguidamente después del éstasis.

En 1954, en el mismo San Juan de los Morros, el Dr. PINEpA (7)),
comprueba un caso en plena crisis hemolitica, en un nino de suburbios
traido al “Hospital Guarico” con un cuadro semejando abdomen agudo
y en el cual se indico, aunque no se llevd a efecto, una operacion por
apendicitis. El enfermo fué tratado con transfusiones sangulneas y
camara de oxigeno y pudo recuperarse de su crisis.

La enfermedad parece ser propia de la raza negra o de personas en
las cuales existe este mestizaje. Se ha comprobado en pueblos del
mediterraneo como Sicilia y Grecia. MARANON (8) advierte que se han
comprobado casos en Dinamarca. En Espana parece ser rara, porque
JIMEN=Z Diaz (9) después de examinar varios miles de enfermos de
manera exhaustiva dice no tener observaciones personales.

La enfermedad se presenta como constitucional y hereditaria. Pa-
rece presentarse en hijos de padres con iguales caracteres (homozigotes).
Se puede decir que la verdadera causa no se conoce todavia. Los hema-
ties anormales, falciformes o sea en hoja de hoz, pierden sus cualidades
quimicas, como la alteracion de la hemoglobina; bioldgicas y fisicas, en
especial su elasticidad. Por este ultimo defecto no pueden atravesar
los capilares y las arterias delgadas, formando alli grandes montones,
trombosandolos. Esto explica las lesiones halladas en los 6rganos: cen-
tros nerviosos, higado, bazo, rinones, arteria central de la retina etc.
trombosis, edemas y necrosis. En el bazo se ha descrito desde 1923
(SYDENSTRICKER, RICH) citados por EpINGTON y HoLT y HOowLAND, una
siderofibrosis que lo endurece y atrofia reduciéndolo en algunos casos a
unos pocos gramos. Sobre estas lesiones ha insistido EpingTonN (10) en
su reciente trabajo con 35 casos.

Las alteraciones en el esqueleto son frecuentes y en el craneo aparece
una alteracion especial en la tabla externa, llamado por los autores de
habla inglesa hair on end sign o signo del cepillo. Este signo también
se encuentra en la anemia con hematies en diana o anemia de Cooley
o talasemia. Hay alteraciones frecuentes en los huesos cortos. Es muy
demostrativa la observacion de GELFAND (11).
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La enfermedad se presenta con una fase cronica o de latencia y
episodios agudos, caracterizados por una hemolisis intensa que hace
bajar el numero de globulos rojos a un millén y a 500.000, fiebre, hepa-

Grafico n.v 1

N.© 1. — Fotografia del caso agudo. Sixto R.

tomegalia, esplenomegalia (si este organo no esta atrofiado), albumi-
nuria, cilindruria, hematuria microscopica. Muchas veces este cuadro
produce al muerte en convulsiones y coma.

El diagnostico puede ser dificil, sobre todo sino se piensa en la
enfermedad. Cuando las crisis se presentan desde la infancia, rara vez
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lcs enfermitos llegan a adultos (HoLT & HowwLAnD) (12). Las crisis son
proveccadas por infecciones o por intoxicaciones. Pueden presentarse en
el embarazo y son de suma gravedad. De aqui la importancia de la
enfermedad en obstetricia.

En los paises donde hay sangre africana, dado lo facil del examen,
debieran buscarse los hematies falciformes en las salas de Medicina,
de Cirurgla, de Pediatria y de Obstetricia, para evitar sorpresas que
pueden ser fatales.

NUESTROS CASOS. — Nuestro material clinico se reduce a un
caso agudo, en plena crisis hemolitica y a seis mas en latencia.

Caso agudo. — Nino Sixto R., de seis anos de edad, natural del
vecindario Las Caobas, Municipio Parapara, Distrito Roscio. Los padres
lo traen el 13 de agosto a la consulta del Centro de Investigaciones sobre
Enfermedad de Chagas, a dos de nosotros (T. y D.V.), con anemia
intensa, cara inchada, fiebre en 39.9, sopor, pulso rapido, de acuerdo
con la temperatura, muy reforzado el 2.0 ruido, tension arterial —
60,40, higado grande (hepatomegalia) a tres traveses dc¢ dedo por
debajo del reborde costal; bazo grande (esplenomegalia) n.© III de la
Escala de Boyd. El borde anterior del organo se palpa sumamente
duro; los ganglios axilares muy aumentados; los inguinales mas au-
mentados todavia y ésto lo relacionamos con pequenas ulceraciones
muy Infectadas en ambas piernas. Los dientes destruldos por caries.

El nino venia de casa con triatominos y de un vecindario de mucho
paludismo antes de la campana con D.D.T.. Pensamos que podria
ser un caso de paludismo o de chagas agudo. Nos llamo la atencion lo
doloroso del abdomen, sobre todo del epigastrio al hipocondrio derecho.
La musculatura abdominal remedaba una defensa. Procedimos segui-
damente a examenes hematologicos: gotas gruesas, extendidos. Mien-
tras se tenian estas preparaciones examinamos algunas en fresco para
buscar tripanosomas. No pudimos comprobar parasitos pero si muchos
hematies falciformes. Seguidamente procedimos a tomar nuevas pre-
paraciones despues de éstasis de 5 minutos. Entonces el numero de
hematies falciformes se elevo como a un 75« . No quedaba duda de
que estabamos en presencia de la Enfermedad de células falciformes
(Bauer) de la anemila de Herrick, en su fase aguda, hemolitica. El
examen de las gotas gruesas no revelo ni tripanosomas ni plasmodios.
Como no podiamos apartar por completo la existencia de Enfermedad
de Chagas cronica, porque el enfermito viene de chozas con triatéminos,
alimentamos de él, varios Rhodnius prolixus para xenodiagnéstico.

Indiscutiblemente habiamos diagnosticado “La Enfermedad de las
Mascaras’”’, no porque hubiéramos pensado en ella clinicamente, sino
porque pensamos en otras enfermedades que necesitaban examen hema-
tologico en seguida, es decir, se presentd con ‘la mascara” de enferme-
dades que urgen examenes hematologicos: paludismo, enfermedad de
Chagas y tambien pensamos que podria ser Kala-Azar, porque de un
vecindario vecino a Las Caobas vino un caso de Kala-Azar, muchacho
de 15 anos, que es tratado en el “Hospital Guarico”, por el Dr. PINEDA.
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Llevamos al enfermito al “Hospital Guarico” seguidamente y lo
examinamos nuevamente con otros colegas Mucica, AcosTA, GUERRA
Mora, PIETERS, TROCONIS. Se comprobd una gran retencion de orina;
la vejiga fué vaciada seguidamente. Uno de nosotros (GonNzALEZ) jefe
del Laboratorio de ese Instituto, procedié a hacer mas examenes:

Contaje rojo 1.000.000; contaje blanco 59,900; hemoglobina 15¢«
(2 gramos),; segmentados 80 ; linfocitos 10‘¢; monocitos 4‘(; eosino-
filos 1/, ; Baston 2‘(; metamielocitos 3¢ .

V-
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N.© 2. — Radlografia del craneo de Sixtc R. Se aprecian lesiones y muy espe-
cialmente el signo de pelos erizados o hair on end

Extendidos tenidos con Wright: hematies falciformes, normoblastos
ortocromaticos, hipocromia intensa, marcadas anisocitosis y poiquilo-
citosis.

Examen de orina: cualitativo. Albumina positiva, glucosa negativa,
pigmentos biliares positivo, urobilina positivo, sales biliares positivo,
acido diacético negativo, acetona negativo.

Sedimento urinario. Cristalesd e uratos amorfos, células epiteliales
planas, uretrales, vesicales y pélvicas. Globulos de pus abundante, glo-
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bulos blancos 5 x campo, cilindros hialinos y granulosos, globulos rojos
abundantes. Bacterias méviles. Heces fecales: Necator americano.

El enfermito se trata con transfusiones sanguineas, vitaminas y
camara de oxigeno. La infeccion de las piernas y de las vias urinarias
con Penicilina. El cuadro ha evolucionado favorablemente. Para el 30
de agosto ya los globulos rojos estan en 2.200.000 y los leucocitos bajan
a 11.000. El cuadro de gravedad se ha disipado pero persisten los signos
de inflamacién renal: cilindruria, albuminuria y hematuria micros-
copica, moderadas.

N

Grafico n.0 3

N.© 3. — Radiografia del craneo de Sixto R. Se aprecian mas lesiones.

Estudio radioldogico. Uno de nosotros (I. R. R.), Radidlogo del
“Hospital Guarico”, practicé radiografias del craneo, de perfil y de
frente, de los huesos, de las piernas y de las manos. Radiografia del
craneo de los padres y un hermano.

Fl informe se resumio asi:

Craneo: discreta turricefalia; porosis particularmente en los parie-
tales; hiperostosis frontal externa, de tipo eburnizante; hiperostosis pa-
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rietal de tipo espiculado dando el signo de cabellos erizados — hair
on end — de los autores de habla inglesa.

Grafico n.0o 4

N©o 4, — Radiografia del craneo del padre de Sixto R. Caso latente. Con
lesiones. Discreto signo de ‘‘pelos erizados” o hair on end.

Plernas y manos sin lesiones 0seas actualmente.

Tanto en la radiografia craneal del padre de Sixto R. como en la de
la madre, hay lesiones semejantes a las del hijo, aunque menos extensas
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y estos no han sufrido ninguna crisis hemolitica, es decir, estan en
plena latencia. Esto quiere decn que la opinion de BAUER (cﬂ:ado por
BARNOLA) es justa, no se trata de anemia de hematies falciformes, sino
de Enfermedad de hematies falciformes, en la cual se producen fesiones
aunque no haya habido nunca crisis hemolitica. Estos dos enfermos
muestran el signo del hair on end muy aparente. Estas lesiones en los
llamados casos latentes indica que la latencia no es verdadera, sino en
cuanto a las crisis hemoliticas, porque las lesiones en los llamados
casos en latencia, indican una enfermedad en marcha. Puede que en
muchos de ellos nunca se presente la crisis hemolitica pero pueden
presentarse otros cuadros morbosos; sindromes nerviosos, ulceras en
las piernas, cardiopatias, artralgias pseudoreumaticas etc. Todo esto
comunica importancia a esta enfermedad, todavia con misterios en
cuanto a su etiologia y patogenia.

Los sets casos cronicos de mal latente. — Tanto en el enfermito
como en los familiares que fueron examinados, el color de la piel es

bastante prieto. Fueron examinados el padre de 27 anos. la madre de
25 anos y un hermanito de 10 meses.

En los tres la sangre se tomd de un dedo después de estasis san-
guineo de 5 minutos. En las preparaciones rodeadas con parafina se
comprobo en los tres, a pocos minutos de ser extraida la sangre, una
gran cantidad de hematies falciformes. Las preparaciones examinadas
a las 24 horas mostraron una cantidad no menor de 709« de hematies
anormales. No queda duda de que la familia tiene la tara falciforme.
En estos tres familiares del enfermito no hay signos de enfermedad
sino la habitual desnutricién del campesino.

Nuevos examenes de gente de color del poblado. — Uno de nosotros
(ANA I. TorRREALBA) procedid a examinar nuevamente personas de color
del poblado y algunos pocos de otros lugares. La gota de sangre se
extrajo despueées de 5 minutos de éstasis. Las preparaciones se exami-
naron cada seis horas y el ultimo examen se practicaba a las 24 horas.

Casi todo el material fué de suburbios de San Juan de los Morros.
Los extranos al lugar fueron de Caracas, San Sebastian, La Guaira.
Puerto Cabello, Valencia, El Sombrero, El Callao, Zaraza, Biscucuy,
Quiriquire, El Pao de Barcelona, San José de Tizaados, Petare, Giiiria,
Maracay, Barinitas, Camatagua, Las Mercedes y de Delta Amacuro,
una nina guarauna. En un total de 154 muestras, examinadas pacien-
temente se pudo comprobar hematies falciformes. El material se tomoé
preferentemente en ninos de piel oscura. En este material hematico
recogido en suburbios se comprobo tres casos de latencia en una misma
familia, dos ninas y un nino, dos de ellos con abundantes hematies
falciformes. En total, con los anteriores, suman siete en 158 examenes:
4,43 .

Para terminar estas breves consideraciones debemos citar dos co-
municaciones orales: la del Dr. FERNANDO RoJas MARROQUIN, jefe del
Laboratorio de la Unidad Sanitaria en San Juan de los Morros, quien
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comunica que ha comprobado muchos portadores de células falciformes
en sus miles de examenes; y la del Dr. GoErz MAEKELT, jefe del Labo-
ratorio Central de Valencia, quien comunicé que habia diagnosticado alli
diez casos en crisis hemoliticas.
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