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RESUMEN

Las complicaciones de la anemia de células falciformes incluyen crisis de isquemia en
extremidades y drganos debido a la alteracion estructural y funcional en el transporte
de oxigeno a los tejidos. Se presenta el caso de una paciente con craneofaringioma, que
en su posoperatorio de reseccidon del tumor, presenta necrosis en manos y pies, lo cual
la conduce a amputacidn. Se describe este cuadro clinico presentado tras una reaccion
alérgica a la vancomicina, asociado a la condicion de hemoglobinopatia de la paciente.
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SUMMARY

The sickle-cell disease complicatiosn include acute isquemic crisis in extremities and
organs, occur to fuctional and estructural alteration in oxigen transport toward tissue,
our case of a patient with craniopharyngioma after posoperatory tumoral resection show
necrosis in hand and foot, conduce to amputation, describe this clinic presentation after
a allergic reaction to vancomicine and ceftriazone associated the hemoglobinopatie of
the patient and management instaurated.
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INTRODUCCION

La anemia de células falciformes es una en-
tidad autosdémica recesiva (1,2) ocasionada
por la sustitucion de adenina por timina en
el gen de la subunidad beta de la globina,
ubicada en el cromosoma 11, que provoca
una mutacién de acido glutamico por valina
en la posicién 6 de la cadena polipeptidica
generando una hemoglobina fisiolégicamente
defectuosa, la hemoglobina S, la cual en el
eritrocito toma una conformacién de fibras
dandole a la célula un aspecto de hoz. Esta
alteracion condiciona al paciente a una
susceptibilidad a las infecciones y mala
respuesta tisular ante los traumatismos
(3, 4). Esta descrito entre 3 al 19% de os-
teonecrosis de la cabeza femoral en pacientes

con anemia de células falciformes (3).

El craneofaringioma es un tumor epitelial
del area sellar que se forma de los restos
embrionarios de la bolsa de Rathke (5),
descrito por primera vez en 1857 por Zenke
(6). Se presenta mas frecuentemente en
las primeras décadas de la vida (7), puede
limitarse a la silla turca o extenderse hasta la
via optica, protuberancia o el tercer ventriculo.
Los sintomas y signos son secundarios al
incremento de la presion intracraneal como
cefalea, vomitos y alteraciones del equilibrio,
alteraciones visuales por compresion del
nervio Optico como hemianopsia, atrofia
Optica, papiledema, escotomas. También
se presentan alteraciones endocrinas por
compresion hipofisaria como la diabetes
insipida, hipotiroidismo, estatura baja,
obesidad, hipotensién ortostatica, entre otros.
Representa 1 a 3 por 100.000 en la poblacion
general y del 6% al 10% de los tumores
cerebrales pediatricos (6). Aun cuando
es de naturaleza benigna, puede lesionar
severamente por compresion el area visual,
el hipotadlamo y afectar permanentemente
funciones neurocognoscitivas. Pueden
ser solidos, quisticos o quisticos con un
componente solido con calcificaciones, como
signo de cambios regresivos en las células
epiteliales. El hallazgo radiologico de una
masa con areas difusas de calcificacion en la
silla turca constituye un signo de diagndstico.
El manejo es controvertido realizando
reseccion quirlrgica y puede asociarse o no

a radioterapia. La recidiva puede presentarse
por reseccién incompleta del tumor por el

dificil acceso.

El sindrome mano-pie (7), también llamado
eritrodisestesia palmoplantar o acroeritema
yatrégeno, es un cuadro clinico descrito como
reaccion adversa que ocurre entre el 6% vy
42% de los pacientes que usan farmacos en
especial citotdxicos como: 5-fluorouracilo,
capecitabina, vinorelbina (8). Aparece en
las palmas de manos y plantas de pies
siendo mas intenso en las manos (9) con
diferentes grados de severidad. Grado 1:
enrojecimientoleve, inflamacidény parestesias
no incapacitante. Grado 2: dificultad para la
ejecucion de actividades cotidianas pero se
preserva la superficie de la piel. Grado 3:
existe dolor intenso, compromiso de la piel
con ampollas o grietas. El cuadro clinico es
atribuido a las diferencias de temperatura,
anatomia vascular y diferencias en los tipos
celulares, ya que las células epidérmicas y
ecrinas se dividen rapidamente. Los sintomas
por lo regular inician entre dias y meses
luego de la administracion del farmaco. Las
eritrodermias como el sindrome mano - pie
también se producen por la ingestién de
farmacos como betalactdmicos, sulfamidas
y alopurinol (8, 9). En la literatura médica
también se describi6 un cuadro por la
picadura de arafa. El tratamiento incluye la
piridoxina y corticoides con medidas locales.

La vancomicina es un antibiético glicopepti-
dico que se une a los precursores de la pared
celular bacteriana impidiendo la sintesis
de estas. Dentro de los principales efectos
adversos se encuentran: ototoxicidad, nefro-
toxicidad, reacciones anafilacticas, flebitis,
leucopenia, trombocitopenia y sindrome de
nifio rojo (10).

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, de 28 afios de
edad, quien acude con historia de ame-
norrea por 10 afios, acompafiada de
cefaleas, poliuria, polidipsia, visidon borrosa
de predominio derecho, sin antecedentes
médicos o quirdrgicos referidos. Al examen
fisico: tensidon arterial 105 - 60 mm/
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hg, 80 latidos cardiacos por minuto, 20
respiraciones por minuto. Coherente, hemia-
nopsia bitemporal por confrontacion, sin
déficit sensitivo ni motor, pares craneales
indemnes. Acude con resonancia nuclear
magnética a consulta de neurocirugia donde
se muestra tumor pituitario que comprime al
guiasma Optico y se programa para reseccion
de tumor hipofisario. Se realiza la cirugia
presentando infeccidn de la herida quirdrgica R SRR
en posoperatorio. Manejada con vancomicina FIGURA 3. NECROSIS SECA DE ARTEJOS
y ampicilina sulbactam. Al tercer dia de BILATERAL VISTA PLANTAR
administracion inicia en manos y pies cuadro
de prurito, dolor y edema. Se suspende
vancomicina y se continla ampicilina
sulbactam mas ceftriazona y metronidazol,
mejorando el prurito y el edema, pero
evoluciond a necrosis en falange distal dedo
medio de mano derecha. Figuras N° 1 y N©
2. Necrosis en pulplejos de hallux izquierdo
y segundo artejo. Figura N° 3. Necrosis de
hallux, segundo y tercer artejos derechos.
Figuras N© 4, N© 5 y N© 6.

FIGURA 4. NECROSIS SECA DE ARTEJOS
BILATERAL VISTA PLANTAR

FIGURA 1. NECROSIS SECA DEDO MEDIO MANO
DERECHA VISTA DORSAL

FIGURA N° 5 NECROSIS SECA ARTEJOS
BILATERAL VISTA DORSAL

FIGURA 2. NECROSIS SECA DEDO MEDIO
MANO DERECHA VISTA VOLAR

FIGURA 6. NECROSIS SECA HALLUX Y 2-3ER
ARTEJOS DERECHOS VISTA PLANTAR
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A los 15 dias del posoperatorios se hace
diagnostico de anemia de células falciformes
y se inicia acido fdlico. Se realizé ademas
manejo intrahospitalario con bromocriptina,
vasopresina, fenitoina, difenhidramina, eno-
xaparina, y finalmente se realizd desar-
ticulacién de falange distal de dedo medio
de la mano derecha y desbridamiento de
las necrosis en pulplejos de los dedos de
ambos pies. Las lesiones se auto-limitaron y
la evolucién posoperatoria fue satisfactoria.
Se anexan fotografias de manos y pies,
evidenciando las lesiones. Hizo anemia con
hemoglobina en 6,2 gramos /decilitro que
requirié transfusiéon de dos unidades de
globulos rojos empaquetados.

DISCUSION

En la actualidad se desconoce la fisiopatologia
de la eritrodisestesia palmo-plantar o
acroeritema yatrégeno o sindrome mano-
pie. Es un fendmeno inflamatorio en donde
hay supresion de la ciclo-oxigenasa 2, ya
que en estudios con un inhibidor selectivo de
la ciclo oxigenasa 2 (celecoxib) se reduce la
incidencia dela eritrodisestesia palmo-plantar
de pacientes tratados con capecitabina (9).

En otro reporte (10) atribuyen el sindrome
mano-pies, como secundario a la ingesta de
medicamentos entre ellos los betalactamicos
amoxacilina y penicilina.

AUn cuando en nuestro reporte el medica-
mento que generd el cuadro clinico en la
paciente fue la vancomicina que comparte
afinidad por el mecanismo de accién de las
penicilinas, esto no es frecuente ni tan lesivo
segun lo reportado. En la paciente condujo
a necrosis de los dedos siendo un espectro
de presentacién poco usual y no descrito en
la clasificacidon de sindrome mano-pies. Esto
potencialmente lo atribuimos al hecho de
que la paciente padecia anemia de células
falciformes que fue diagnosticada y manejada
hasta 15 dias después del procedimiento
e inicio de los antimicrobianos que eviden-
temente es un factor que contribuye a la
isquemia acral (1, 2, 4, 8, 9).

Esta patologia en un estudio de 44 casos
(8) tiene edad media de presentacién de
48 afios (+18,5 DS), la paciente de este
caso no se encuentra en ese rango de

edades lo que orienta a la precipitacidn
del cuadro clinico en ella por la falciformia
asociada. Adicionalmente el tiempo medio
de aparicion de la eritrodermia en relacién
al desencadenante etiolégico fue de 29
dias +42,3, en la paciente se inicid la
sintomatologia a los 3 dias de suministro del
farmaco. En el estudio citado en el 65% de
los casos se presentd antes de los 15 dias.
Adicionalmente se pretende involucrar en
la fisiopatologia del sindrome mano-pie (2,
8, 9, 10) una eosinofilia severa secundaria
a la ingesta de farmacos que genera una
liberacion de interleukina 5 que estimula la
guimiotaxis de los eosinofilos e induce su
proliferaciéon y diferenciacion.

El uso por décadas del término sindrome
mano-pies en hematologia es para describir
una inflamacion dolorosa de las manos y
pies en pacientes muy jovenes con anemia
de células falciformes (2); en oncologia
este sindrome también denominado eritro-
disestesia palmoplantar es una patolo-gia
asociada a farmacos citotéxicos, gene-
ralmente relacionado con la infusién de 5
fluorouracilo (4-50%). Se ha postulado que
los agentes citotéxicos tienen un efecto
toxico directo en los queratinocitos basales,
y que los esquemas de infusion continua
hacen que se acumule el farmaco en la piel
durante la exposicion prolongada (8).

CONCLUSIONES

El sindrome de mano-pie es de escasa
presentacién en nuestro medio. Se atri-
buye al uso de vancomicina como factor
desencadenante del sindrome mano-pie,
asociado esto a la condicién de anemia de
células falciformes de la paciente.

La severidad de presentacién del sindrome
mano-pie en nuestro caso fue mayor llegando
a la necrosis distal y que se podria atribuir a
las condiciones metabdlicas de la paciente.
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