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Caso Clinico

Metahemoglobinemia transitoria en una nifia de 13 afios
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INTRODUCCION

La cianosis es un signo clinico consistente en coloracién
azulada de piel y mucosas que es debida a un aumento
de la hemoglobina reducida en los capilares, o menos fre-
cuentemente a la presencia de metahemoglobina®. La
hemoglobina tiene una estructura tetramérica formada por
4 cadenas de globina, conteniendo cada una de ellas un
grupo hemo que incluye hierro en forma ferrosa@. La hemo-
globina que contiene hierro en forma férrica (metahemo-
globina) no puede transportar oxigeno. Por tanto, concen-
traciones altas de metahemoglobina pueden producir hipo-
xemia, incluso con niveles altos de oxigeno disuelto en plas-
ma. La concentracion normal de metahemoglobina en el
adulto es menor del 0,6 %, siendo en lactantes ligeramen-
te superior.

La metahemoglobinemia es una enfermedad consistente
en niveles elevados de metahemoglobina en sangre®.
Puede ser congénita o adquirida. La forma congénita se
debe a un defecto en la enzima metahemoglobin reduc-
tasa dependiente de NADPH®. La forma adquirida o meta-
hemoglobinemia téxica se produce cuando los hematies
son expuestos a sustancias quimicas oxidantes que aumen-
tan la produccion de metahemoglobina, sobrepasando los
mecanismos reductores de proteccion que actlan nor-
malmente®).

Presentamos el caso clinico de una nifia de 13 afios con
un cuadro de cianosis subita causado por una metahemo-
globinemia toxica.

CASO CLINICO

Nifia de 13 afios de edad que estando previamente bien
presenta sensacion de mareo con cefalea pulsatil. Sus fami-
liares notan que tiene los labios azules. Es trasladada a su
Centro de Salud, donde le aprecian cianosis y tensién arte-
rial 90/40 mmHg iniciandose oxigenoterapia e infusién
de suero salino fisioldgico. Se realizaron glucemia capilar y
electrocardiograma que fueron normales y la paciente fue
trasladada a nuestro Hospital. A su llegada al Servicio de
Urgencias presenta cianosis intensa de piel y mucosas, sudo-
racion y frialdad cuténea, siendo trasladada a la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP). La auscultacion
cardiaca y pulmonar eran normales, tenia frecuencia cardi-
aca de 110 Ipm, tension arterial de 100/55 mmHg, frecuen-
cia respiratoria de 23 rpm, no se apreciaban signos de tra-
bajo respiratorio y la saturacion transcutanea de oxigeno
era de 79% con oxigenoterapia a 8 Ipm en gafas nasales. Los
pulsos periféricos eran palpables y simétricos en todos los
miembros. La exploracién abdominal era normal. Se encon-
traba consciente y orientada, aunque con sensacion de
mareo, y no se apreciaban déficits neurolégicos.

En las exploraciones complementarias realizadas se deter-
minaron: gasometria capilar: pH 7,39; PCO, 38,5 mmHg; PO,
46,6 mmHg; bicarbonato 22,6 mmol/L; exceso de base - 0,5;
metahemoglobina 37%; hemograma: Hb 12,1 g/dl; Hto
35,4%; leucocitos 6.700/mm: (S56%, L37%, M7%); bioqui-
mica: glucosa 110 mg/dl, Na 140 mmol/L, K 3,62 mmol/L,
calcio 9,68 mg/dl, urea 24,8 mg/dl, creatinina 0,6 mg/dl.
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La paciente no referia ingesta de medicamentos ni con-
tactos con toxicos, pero el mismo dia se habia puesto unas
botas que habian sido tefiidas nuevamente.

Con el diagnostico de metahemoglobinemia probable-
mente por tdxico (tinte del calzado) se procede a la elimi-
nacion del toxico mediante lavado de pies y manosy al tra-
tamiento con azul de metileno. Se administro 1 mg/kg de
azul de metileno al 2% intravenoso en 5 minutos, apre-
ciandose mejoria progresiva de la coloracién y de la satu-
racion de oxigeno mediante la pulsioximetria, alcanzando
90% a los 30 minutos. Posteriormente siguié mejorando lo
que permitié retirar la oxigenoterapia, manteniendo una
saturacion en la pulsioximetria del 95% con aire ambiente
a las 4 horas del tratamiento. Los niveles de metahemo-
globina transcurrida una hora de la administracion del azul
de metileno eran del 7%y a las 4 horas del 3%.

DISCUSION

La metahemoglobinemia es una entidad rara, tanto en
adultos como en nifios, pero causa importante cianosis, y
debido a la severidad de su presentacion, los pacientes sue-
len ingresar en unidades de cuidados intensivos. La meta-
hemoglobina es hemoglobina en su forma férrica, que no
puede ligar reversiblemente oxigeno y pasar a oxihemo-
globina. Cuando se alcanzan concentraciones de metahe-
moglobina elevadas puede aparecer hipoxemia, incluso a
pesar de niveles de oxigeno disuelto elevados (PaO,). En
sujetos normales la metahemoglobina se forma constante-
mente, pero su concentracion se mantiene < 2% por el enzi-
ma metahemoglobin reductasa dependiente de NADPH,
que reduce la hemoglobina férrica a ferrosa. Esta forma ferro-
sa es capaz de transportar oxigeno. Varios tdxicos sobrepa-
san la capacidad normal de la metahemoglobin reductasa
produciendo metahemoglobinemia, que resultara en cia-
nosis clinica a partir de 1,5 g/dl de metahemoglobina. Entre
los productos que pueden producir metahemoglobinemia®
se incluyen tintes de anilina, drogas sulfuradas, compues-
tos que contienen bismuto (como algunos antidiarreicos),
compuestos benzenados, algunos anestésicos locales como
lidocaina y benzocaina, nitritos, y los tratamientos con nitro-
glicerina, nitroprusiato y oxido nitrico.
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El efecto de la metahemoglobina en la pulsioximetria
merece mencion aparte. La metahemoglobina tiene un coe-
ficiente de absorcidn de luz similar a la oxihemoglobinay a
la hemoglobina reducida (desoxigenada) a las longitudes
de onda a las que opera el pulsioximetro, por lo tanto sus
valores seran confundidos con ambas fracciones y obten-
dremos lecturas intermedias®. Asi, en nuestro paciente la
pulsioximetria nos daba lecturas del 79% mientras la frac-
cion de oxihemoglobina era del 59% (medida en la oxime-
tria).

El tratamiento comienza con la eliminacion del toxico
(descontaminacién cutanea, etc.). Pueden no ser necesarios
otros tratamientos, ya que la metahemoglobinemia indu-
cida por tdxicos seré reducida a un nivel normal en unas 20
horas, pero serd necesaria la administracion de azul de meti-
leno ante la presencia de signos o sintomas de hipoxia (por
ejemplo acidosis metabdlica o cambios del estado mental,
etc.) o cuando existan niveles de metahemoglobina supe-
riores al 30%. La dosis de azul de metileno es de 1-2 mg/kg
de solucion al 1-2% intravenoso en 5 minutos®.

En resumen, la metahemoglobinemia es una causa rara
de cianosis importante en nifios. Su presentacion con fre-
cuencia requiere ingreso en unidades de cuidados intensi-
vos. Esta entidad debe tenerse en cuenta en el diagnéstico
diferencial de un nifio con cianosis, y se debe estar fami-
liarizado con sus posibles etiologias y su tratamiento.
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