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CASO CLiNICO

Sulfohemoglobinemia: a propdsito de un caso
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Recibido el 17 de mayo de 2024 Resumen

Aceptado el 5 de julio de 2024 La sulfohemoglobina (SHb) se genera por la oxidacién de la hemoglobina (Hb) y

posterior adquisicion de dtomos de azufre, provocando una disminucién de la afinidad
por el oxigeno de la Hb, haciéndola incapaz de transportarlo a los tejidos. Las causas

Palabras clave:

Sulfohemoglobina pueden ser ambientales, farmacoldgicas y también pueden ocurrir en pacientes cons-
Cianosis tipados portadores de bacterias intestinales productoras de sulfuro de hidrégeno. Los
Cooximetria afectados presentan cianosis y saturacion de oxigeno baja sin repercusion clinica, siendo

necesario un alto indice de sospecha. La medicion del estado acido base en equipos
Key words: multiparamétricos que utilizan cooximetria para medir las fracciones de Hb alertan la
Sulfhemoglobin presencia de sulfahemoglobinemia y pueden resultar utiles para el diagnéstico. Pre-
Cyanosis sentamos un caso clinico y su evolucion a fines de discutir la importancia del trabajo
Co-oximetry multidisciplinario.

SULFHEMOGLOBINEMIA: A CASE REPORT
Abstract

Sulfhemoglobin (SHb) is formed through the oxidation of hemoglobin (Hb) with
the incorporation of sulfur atoms, leading to reduced oxygen affinity and rendering it
incapable of transporting oxygen to tissues. Causes include environmental and phar-
macological factors, as well as intestinal hydrogen sulfide production in constipated
patients with certain gut bacteria. Affected individuals present with cyanosis and low
oxygen saturation without significant clinical implications, necessitating a high index of
suspicion for diagnosis. Acid-base status measurements using multiparameter devices
with co-oximetry to assess Hb fractions can indicate the presence of sulfhemoglobin-
emia and aid in its diagnosis. We present a case and its progression to emphasize the
importance of a multidisciplinary approach.
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INTRODUCCION

La sulfohemoglobina (SHb) se produce por la oxidacién
de la hemoglobina (Hb) y posterior adquisicién de dtomos
de azufre. Esto genera una Hb de baja afinidad por el oxigeno
provocando clinicamente cianosis®, con oximetria de pulso
(OP) disminuida pero presion arterial de oxigeno normal®.
Se trata de un cuadro infrecuente, destacandose la causa
farmacoldgica® . Hasta el momento, no se dispo-
ne de un método de rutina que permita cuantificar la SHb,
pero la cooximetria disponible en equipos multiparamétri-
cos permite identificar su presencia. El objetivo del presente
trabajo es describir un caso clinico de sulfahemoglobinemia
y destacar la importancia del trabajo interdisciplinario para
la interpretacidn de los resultados y el correcto diagndstico.

CASO CLiNICO

Con el consentimiento otorgado por los padres, se pre-
senta el caso de una nifia de 10 afios con enfermedad de
Steinert (miopatia que asocia miotonia, atrofia y debilidad
muscular). Durante los controles programados, se observo
que presentaba extremidades frias y ciandticas con cianosis
peribucal, por lo que se decidid su internacion para estudio
y tratamiento con oxigeno.

En su primer dia de internacién, a pesar de la adminis-
tracion de oxigeno suplementario, persistid con cianosis pe-
ribucal, manteniéndose clinicamente estable y con signos
vitales dentro de valores normales para su edad, excepto una
saturacion periférica del 85%. Los estudios complementarios
realizados durante su internacion se resumen en la

Por la discordancia entre la saturacion periférica de 85%
(medida por OP) y la saturacién arterial de 96% (medida por
cooximetro), en contexto de una presién parcial de oxige-
no (Pa0y,) arterial de 128 mmHg, se planted como hipodtesis
diagndstica una hemoglobinopatia con baja afinidad por el
oxigeno.

Ante una paciente con hipoxia y cianosis central, sin hi-
poxemia ni hipercapniay sin clinica de dificultad respirato-

1°" dia de internacion

Gasometria arterial:
* pH743

* Pa0; 132 mmHg
+ SatO, 95%

Laboratorio

Cooximetria arterial:
* MetHb: no dosable
* COHb 0,3%

Hemograma: Hb: 12 g/dl

Imagenes Rx térax sin lesiones
Ecocardiograma: sin cardiopatia estructural,
funcién sistélica conservada, sin signos de
hipertension pulmonar

Clinica Cianosis central y periférica

Oximetria de pulso 85%

Ambientales
* Agua de pozo (nitratos y nitritos)
» Dioxido de azufre

Farmacoldgicas

* Fenazopiridina
* Metoclopramida
 Sulfasalazina
 Sulfato ferroso
+ Sulfonamidas

» Zopiclona

Otras

» Constipacion con portacion de Morganella morganii
(bacteria productora de sulfuro de hidrégeno)

* Sulfato de hidroxilamina

ria se realizé un abordaje multidisciplinario, incluyendo al
especialista en toxicologia y a bioguimicos del drea critica.

El hospital cuenta con un equipo multiparamétrico
ABL800 FLEX (Radiometer)® que forma parte del sistema
“Point of Care Testing (POCT)”, donde se realizé nuevamen-
te la medicién del estado acido base arterial obteniéndose,
ademas del resultado, la siguiente alarma: “Advertencia:
detectada SHb”.

Se completd la anamnesis a la madre, en busqueda de
datos de exposicidn a grupos sulfatos que justificaran la pre-
sencia de SHb. Se obtuvo el dato del inicio de tratamiento
con sulfato ferroso dos meses antes por anemia, asi como la
administracion de polietilenglicol a dosis de mantenimiento
como medicacion habitual de su constipacion crénica.

Teniendo en cuenta la fisiopatologia y la ausencia de otras
razones que pudieran justificar el cuadro clinico, se decidid
suspender el sulfato ferroso.

La paciente evoluciond favorablemente, con desapari-
cién de la cianosis peribucal y con aumento de la saturacion
periférica . No presentd nuevas manifestaciones en
controles posteriores al alta, por lo que se reforzaron pautas

3°" dia de internacion Egreso

Gasometria arterial:
* Pa0; 141 mmHg
» Sat0, 96%

Gasometria arterial:
¢ Pa0, 128 mmHg
» Sat0, 96%

Cooximetria arterial:
* MetHb 0,3%

Cooximetria arterial:
¢ MetHb 0,5%
* COHb 0,2%

Asintomatica
Oximetria de pulso 97%

Cianosis peribucal
Oximetria de pulso 85%

PaO;: presion parcial de oxigeno,; SatO,: saturacion de oxigeno; COHb: carboxihemoglobina; MetHb: metahemoglobina.
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EAB arteriales con leyenda: “Advertencia: detectada SHb”. Referencia: ¢ MetHb < 0,1%.

de prevencidén de exposicidon a grupos sulfatos, continuando
seguimiento con su equipo multidisciplinario.

DISCUSION

La concentraciéon de hemoglobina total (ctHb) es una
medida de la capacidad potencial total de transporte de
oxigeno en la sangre. Las fracciones de Hb efectivas en
el transporte de oxigeno son la oxihemoglobina (O;Hb) y
desoxihemoglobina (HHb). Las demas fracciones se conocen
como dishemoglobinas y no son eficaces en el transporte de
oxigeno hacia los tejidos. Un resultado de ctHb (medido por
espectrofotometria) dentro de los valores de referencia no
necesariamente garantiza un adecuado transporte de oxi-
geno. Por ello, es importante realizar la determinacién de las
diferentes fracciones de la hemoglobina por cooximetria®®,

La SHb se produce por la interaccion de un grupo dador de
azufre con la Hb, pudiendo formar dos estructuras diferentes,
enuna se une al hierro de la Hb de forma reversible y en la otra
forma se une al anillo de porfirina de forma irreversible. No
obstante, ambas se consideran equivalentes y se hace referen-
cia a ella con el término sulfohemoglobina®. Esto produce la

disminucion de la afinidad por el oxigeno de la Hb, haciéndola
incapaz de transportarlo a los tejidos. Esta situacion persiste
hasta que se produce la eliminacion fisioldgica del eritrocito.

Los pacientes con sulfohemoglobinemia presentan ciano-
sis central con oximetria de pulso disminuida y PaO, normal,
en ausencia de enfermedad cardiovascular y respiratoria.
La sangre toma un aspecto verde-grisaceo, generando un
cuadro de cianosis mas evidente en comparacién a valores
similares de metahemoglobinemia. Sin embargo, la metahe-
moglobinemia es un cuadro mas frecuente y es el principal
diagndstico diferencial de la sulfahemoglobinemia, pudién-
dose diagnosticar con la cooximetria®.

En la sulfahemoglobinemia se produce una desviacién de
la curva de disociacién de la Hb a la derecha aumentando los
valores esperados para p50 (presion parcial de O, para lograr
50% de saturacion de Hb), incrementando la entrega de O,
a los tejidos. Al no producirse hipoxia celular no mejora con
oxigenoterapia. Por esta razén, no hay disnea, a menos que
los niveles de SHb sean extraordinariamente altos. En cam-
bio, la MetHb tiene una repercusion clinica mayor®. debido
a que hay una incapacidad de la Hb de fijar y transportar
oxigeno, causando una desviacién a la izquierda en la curva
de disociacion de la hemoglobina.



La técnica espectrofotométrica que permite determinar
la ctHb y sus principales fracciones: O.Hb, HHb, hemoglobina
fetal (HbF), carboxihemoglobina (COHb) y metahemoglobina
(MetHb)®, se denomina cooximetria y utiliza un sistema épti-
co compuesto por un espectrofotdmetro de 128 longitudes de
onda con un rango de medida de 478-672 nm. Este método
se basa en la Ley de Lambert-Beer, que establece que la
absorbancia de una sustancia es directamente proporcional
a la concentracion de esta y a la longitud del recorrido de luz
a través de la muestra®. La SHb y MetHb tienen un pico de
absorcion cercano a 626 nm. Los analizadores que utilizan
cooximetria no proveen un valor cuantitativo de SHb, pero
alertan de su presencia. El sistema éptico de los analizado-
res ABL80O FLEX corrige esta interferencia, suprimiendo
su espectro y generando una advertencia de deteccién de
SHb. Cuando el rango de deteccidén es menor al 10%, genera
una alarma de “deteccion de SHb”, corrige la interferencia e
informa el valor de MetHb; en cambio, cuando la deteccién
es mayor al 10%, la advertencia es de “SHb demasiado alta”,
por lo que hay una afectaciéon de la exactitud de medida, no
realiza la correccion y no arroja valores de MetHb, sugiriendo
su repeticion®. Cabe destacar que la presencia de SHb no
produce valores falsamente aumentados de MetHb ya que,
como se menciond anteriormente, cuando hay interferencia
se corrige, de lo contrario no informa valor de MetHb.

CONCLUSION

La sulfohemoglobinemia es una intoxicacion infrecuente
y su diagnéstico no es sencillo, pues existen limitaciones para
su medicién en la practica diaria. La incapacidad de los cooxi-
metros de medir la SHb puede llevar a una interpretacion
errénea de los resultados, haciendo necesario el trabajo en
equipo, la interdisciplina y destacando la participacion del
bioguimico para un diagndstico oportuno. Si bien no existe
antidoto especifico, se sugiere un control clinico estricto y

tratamiento de sostén, teniendo en cuenta la vida media de
los eritrocitos.
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