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MIOCARDIOPATIA DILATADA POR HEMACROMATOSIS
SECUNDARIA TRATADA EFICAZMENTE CON QUELACION 1.V.
CONTINUA EN PACIENTE AFECTA DE TALSEMIA MAYOR
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Introduccién: La hemocromatosis secundaria es la principal causa de morbi-
mortalidad en los pacientes afectos de hemoglobinopatias congénitas sometidos a
régimen hipertransfusional.

Caso clinico: paciente mujer de raza hindu diagnosticada de B-talasemia mayor (IVS
1-1/ deleccion 619 bp) a los cuatro afios de edad. Inicié soporte transfusional cada 2-3
semanas con quelacion i.v. coincidiendo con la transfusion inicialmente y s.c. con
desferoxamina posteriormente. Como complicaciones secundarias a la sobrecarga
férrica desarroll6 amenorrea 22, hemosiderosis hepatica con signos pre-cirréticos y
miocardiopatia dilatada. A los 22 afios ingresd en nuestro hospital por insuficiencia
cardiaca congestiva, siendo tratada por los servicios de cardiologia y hematologia, y
decidiéndose tratamiento i.v. continuo con desferoxamina a través de catéter de
hickman. Continué con dicho tratamiento en su domicilio durante 11 meses, mejorando
su situacion caridologica y presentando una ecocardiografia sin datos de hipertrofia ni
dilatacion. Posteriormente se sustituyo la quelacion i.v. por quelacion combinada (s.c.
y v.0.) con desferoxamina y deferiprona.

Discusion: La quelacion intravenosa continua esta indicada en casos de sobrecarga
férrica que causa afectacion cardiaca severa. Nuestro caso evolucion6 favorablemente
con la quelacién i.v. continua con desferoxamina asociada al tratamiento cardiolégico.



