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INTRODUCCION

La anemia falciforme, también conocida como enfermedad de células
falciformes o drepanocitosis, fue descubierta en 1910 por James Herrick y
Ernest Irons al realizar un analisis sanguineo obtenido de un estudiante de

odontologia de rasgo afroamericano.

La enfermedad de células falciformes, se destaca por tener una
alteracion morfologica de los eritrocitos, esto es debido a que la parte interna
de los eritrocitos, se encuentra una alteracién genética de la hemoglobina lo

cual permitira el cambio morfologico.

La hemoglobina estda compuesta por una serie de aminoacidos que, al
presentar un cambio de acido glutdmico a valina se formara hemoglobina S.
(HbS). Su deteccion se puede obtener a partir de una muestra sanguinea que
la colocarlo en un pH determinado permita la divisibn de hemoglobinas de

acuerdo con su carga molecular.

Una persona con anemia falciforme puede llegar a presentar ictericia,
sindrome de manos y pies, retraso de crecimiento, infecciones y dolores
frecuentes. Sin embargo, también se pueden presentar manifestaciones orales
como palidez y color amarillento en los tejidos blandos, hipomineralizacién del
esmalte, necrosis pulpar y osteomielitis. El cirujano dentista debera reconocer
estas manifestaciones, ademas de tener conocimiento de las pruebas de
laboratorio junto con sus valores normales para reconocer la enfermedad y

planear los tratamientos odontolégicos correspondientes.



1. ANTECEDENTES DE LA ENFERMEDAD DE LA
CELULAS FALCIFORMES

Los registros sobre la enfermedad de las células falciforme al principio del siglo
XX no existen, dado que la manera de identificacion de la enfermedad de
células falciformes es mediante la microscopia, una técnica poco accesible por

su costo dentro de la atencién médica.

El primer registro de anemia falciforme ocurre en 1910, cuando el
cardidlogo James Herrick y el doctor Ernest Irons, la identifican en un

estudiante afroamericano de odontologia y residente de la isla de Granada. '

Durante el afio de 1904, dicho estudiante presentd fiebre, ictericia,
Ulceras en las piernas y otitis crénica, por lo cual asistio al Hospital
Presbiteriano de la ciudad de Chicago donde fue monitoreado por Herrick e
Irons. El doctor Ernest Irons le realizé un estudio de sangre y Herrick observo
a través del microscopio la presencia de una gran cantidad de glébulos rojos
nucleados que presentaban una forma delgada como de “hoz”. Fue hasta 1910
donde Herrick hizo publico este informe donde algunos médicos se percataban
de pacientes con similitudes a este padecimiento. Posteriormente Hahn y
Gillespie mencionaban que la formacién falciforme de las células era generada

por un aumento del diéxido de carbono. -2

En los siguientes afios se presentaron otros casos similares en mujeres
de 20 afos. No tenian las manifestaciones fisicas de la enfermedad, esta se
demostré exclusivamente mediante la prueba microscopica, asi habia sujetos

positivos que no manifestaban la enfermedad de células falciformes. *



En el afio de 1917, Victor Emmel en dos casos mas incorporo el estudio
de cultivo in vitro del frotis sanguineo obtenido en el padre progenitor para

corroborar la anomalia morfolégica de los eritrocitos.

A partir de 1922, el médico Vernon Mason, aplico el término de “anemia
de células falciformes”. Huck (1923), dio a conocer los primeros datos de
herencia mendeliana y su predominancia en los afroamericanos. 2 Virgil P.
Sydenstricker identificé la enfermedad de células falciformes en nifios,
mencionando que la anomalia morfolégica de los eritrocitos era transportada
dentro del corddn umbilical; Sydenstricker identificé a los individuos con la
enfermedad de células falciformes a través de examenes de laboratorio y del
cuadro clinico utilizando el término “crisis” a los dolores presentados dentro de

la enfermedad. !

Hahn y Gillespie (1927) trataron de comprender la fisiopatologia de las
células falciformes a través de un tubo de ensayo, observando que el cambio
morfoldgico de los eritrocitos se debia por hipoxia y el pH de la hemoglobina.
Scriver y Waugh en 1930 confirmaron esta observacion. Lemuel Diggs a través
del estudio de autopsias mostré la relacién de las células falciformes con la

estasis capilar y su presencia minima en los recién nacidos. ' 2

En 1940 Irving Sherman, como estudiante de medicina en el John
Hopkins hizo un estudio donde demostré que la transformacién del eritrocito
con forma de hoz era reversible en proporcion al nivel de hipoxia. El estudio
tenia resultados semejantes tanto in vivo como in vitro y era mas frecuente en

sangre venosa que arterial.

Trabajando sobre la descripcion de William Castle, Linnus Pauling
mientras realizaba su postdoctorado junto con vacios colaboradores

identificaron que la enfermedad de las células falciformes no se transmitia de



forma mendeliana publicando estos resultados en “Sickle cell anemia: A

molecular disease”. '3

Por otra parte, Allison (1954), comprob6 que las células falciformes
proveian una resistencia contra la malaria P. Falciparum en Africa Oriental. Al
mismo tiempo, también se reconocié que la presencia de estas células

falciformes puede no tener ascendencia africana. '

En 1957 Vernon Ingram, utilizd como métodos de estudio a la
electroforesis y la cromatografia para obtener direcciones distintas de los
péptidos liberados de la hemoglobina, dejando marcas (manchas) las cuales
denomino como “huellas digitales”, observando que la globina tenia un unico
cambio en el aminoacido glutamina por valina entre todos los aminoacidos de

la molécula. 123

Fue hasta 1972 donde se aprobd “La Ley de Control de la Anemia de
Células Falciformes” para concienciar sobre la enfermedad y difundir métodos
de intervencion a partir de una variedad de tratamientos terapéuticos como la
profilaxis neumonica y el trasplante medular. En 1987, como medida
preventiva se determind en realizar analisis hemoliticos en neonatos de

distintas zonas geograficas y de razas. 23

2. EPIDEMIOLOGIA

La hemoglobina S (HbS) es la caracteristica de la enfermedad de las células
falciformes. Las zonas geograficas con el mayor numero de casos de la

enfermedad de las células falciformes son: Africa, India y el Medio Oriente. 4



A principios del Siglo XVI, durante el dominio espafol, inicié la
comercializacién portuguesa de esclavos de origen africano, que eran
utilizados como mano de obra en distintas zonas del continente americano. El
trasplante de este grupo étnico ocasiond la mezcla racial, a veces voluntario

con los indigenas por el abuso de los amos.

Se ha estimado de manera global, una aproximacion de 300 000
nacimientos con anemia de células falciformes, donde es mas frecuente en

Nigeria, Republica Democratica del Congo e India. 4

En Estados Unidos podemos encontrar una aproximacién de 100 000
casos de la enfermedad de células falciformes, en donde se presenta 1 de
cada 365 nacimientos afroamericanos y 1 de cada 16 300 nacimientos

hispanoamericanos. °

Son pocos los registros de la enfermedad de células falciformes en
México, sin embargo, se realizdé un estudio en enero del aino 2000 hasta julio
del 2001 en las regiones de Guerrero y Veracruz donde se estudiaron a 24
pacientes entre los rangos de edad de 2 a 20 afios con anemia falciforme,
demostrando que el 73.5% al 97.8% predominaba la hemoglobina S dejando

solo el 2 al 6.9% la presencia de hemoglobina A. ©

En otro estudio realizado en México entre los afios 2002-2004, la autora
Pefaloza et al (2008), estudiaron a 162 individuos de origen nahua y 131
mestizos de los estados del Distrito Federal y Veracruz, como resultado se
registré que en el Distrito Federal no se encontrd presencia de anomalias de
hemoglobina en los 116 individuos estudiados, sin embargo, en el estado de
Veracruz los 177 individuos presentaron hemoglobinas A, F y S representando

el 14% de los mestizos estudiados. *



En otros estudios, en Costa Rica se encontraron 765 portadores de HbS
de 70 943 recién nacidos con la enfermedad de células falciformes. En
Venezuela se realizaron investigaciones donde se encontraron 1989 de 101
301 recién nacidos con presencia de hemoglobinopatias, siendo la mas

frecuente la hemoglobina S.

Brasil, es uno de los paises con mayor numero de casos de anemia
falciforme de diferentes tipos, encontrando 1 de cada 1000 enfermos de

anemia falciforme de 30 000 recién nacidos. 8

En muchas ocasiones, la esperanza de vida de las personas llega a ser
hasta los 30 afios debido a su limitacion de recibir el tratamiento por cuestiones
socioecondémicas. ¢ Los nifios de bajos recursos pueden morir antes de los 5

afios de manera global. °

3. COMPOSICION Y FUNCION DE LOS ERITROCITOS

La hematopoyesis es el proceso de maduracion de las células sanguineas a
partir de células madre. La hematopoyesis se divide en 2 fases: embrionaria
o primitiva y madura o definitiva, dividiéndose en tres tipos segun el sitio a
desarrollarse: mesoblastico, hepatico y mieloide. La formacion de eritroblastos

comenzara en el periodo mieloide.

Durante el desarrollo embrionario, en la fase primitiva, dentro del saco
de Yolk hay presencia de células nucleadas que transportan oxigeno y
nutrientes al embrion. Al momento de llegar a la fase madura comienza la
formacion de la célula madre hematopoyética derivada del mesénquima. La

célula madre desarrollara células de tipo eritroide, mieloide o linfoide. °



A partir de la sexta semana de gestacion la hematopoyesis inicia su
desarrollo en: el higado, bazo, ganglios linfaticos y timo, continuando en la
primera semana después del nacimiento, esta va a requerir de proteinas, acido
félico y hierro. Por otro lado, la eritropoyesis requerird de la hormona

eritropoyetina que se obtiene en el rifion. !

Habitualmente, existen 2 distintas hemoglobinas: la hemoglobina fetal
(HbF), prevalece en la etapa fetal (3er. mes al 9no. mes) y la hemoglobina
adulta (HbA) que se presenta meses después del nacimiento. Dentro de la vida
intrauterina del tercer mes, se sintetizan hemoglobinas embrionarias como: Hb
Portland, Hb Gower | y Il. Posteriormente al cuarto mes se forman las cadenas

alfa (a) y gamma (y) que al unirse dan origen a HbF. '1- 12

Sin embargo, estas son disminuidas y sustituidas durante los primeros
6 meses después del nacimiento por la hemoglobina adulta (HbA) con sus
subdivisiones: Hb A1, conformado por cadenas alfa (a) y beta (B) y Hb A2
conformado por cadenas alfa (a) y delta (5). A partir de los 12 meses en

adelante la HbA constituye el 97%. % 13

En la octava semana fetal, la hematopoyesis se localiza en la medula
Osea, convirtiéndose en el tejido hematopoyético definitivo desarrollandose en
la mayoria de los huesos, sin embargo, en cuanto se avance a la edad adulta,
la produccién hematica disminuye y limitando su produccion al esternén,
costillas, vertebras y epifisis de los huesos largos. La médula roja es sustituida
por médula amarilla. La eritropoyesis es la produccion constante de eritrocitos

para oxigenar a los tejidos. 4

La eritropoyesis para que tenga un buen funcionamiento, necesita de
eritropoyetina, hierro, acido félico, vitamina B, proteinas y carbohidratos. A

partir de una célula madre forma el progenitor BFU-E su funcion es formar



grandes colonias de células rojas. Su siguiente fase es CFU-E conformado por
receptores de la eritropoyetina, transferrina y glicoforina A. Su maduracién
formara al proeritroblasto (PE) de un tamafio de 16 nandémetros (nm) de
diametro y conformado por un nucleo-citoplasma y nucléolos visibles.
Posteriormente se transforma en eritroblasto basoéfilo (EB) de un tamafio de
14 nm sin presencia de nucléolos. El eritroblasto policromatico, es célula de
12 nm, con una cromatina densa, este pasa a un eritrocito policromatico. El
eritroblasto ortocromatico disminuye su tamafio a 8 nm, es fagocitado
perdiendo su nucleo denominandose normoblasto donde posteriormente se
transforma en reticulocito aun con capacidad de sintetizar RNA. El cambio de
un proeritroblasto a un reticulocito es aproximadamente de 3 a 4 dias. El
reticulocito permanece 24 horas en la medula 6sea y sale a la periferia
sanguinea perdiendo el reticulo granulofilamentoso y transformandose en

eritrocito maduro. ' 1516 (Figura 1)
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El eritrocito, hematie o glébulo rojo mide 7 nm de diametro, se encuentra
conformado por hemoglobina. La hemoglobina le permite estar ligado al
oxigeno y transportarlo hacia los tejidos. Su pigmentacion rojiza (Hb) es

derivada de la union del oxigeno con el hierro. 13 4

Dentro del analisis morfoldgico, el eritrocito es un disco bicdncavo sin
presencia de nucleo y con una flexibilidad de la membrana. La membrana esta
conformada por una doble capa de fosfolipidos y colesterol, su capa externa
contiene esfingomielina y fofatidilcolina, y su parte interna esta compuesta por
fosfatidiletanolamina y fosfatidilserina. Un aumento de colesterol de la
membrana ocasiona que el hematie se vuelva rigido y presente cambios de
forma. La flexibilidad de la membrana es derivada por una red a base de
proteinas fibrosas como la espectrina, esta proteina va a estar ligada con la

proteina anquirina, facilitando asi su deformacion. 13 15

La hemoglobina estd conformada por cadenas q, B, v, y 0, siendo las
mas comunes las dos primeras. Cada hemoglobina estd compuesta por dos
pares de cadenas polipépticas a (141 aminoacidos) y B (146 aminoacidos).
Estas cuatro cadenas estan ligadas a una proteina llamada globina y una

unidad hem. 13. 16

3.1 Sintesis de la hemoglobina

La sintesis de la hemoglobina parte de los proeritroblastos y reticulocitos. A
partir de dos moléculas de succinil-CoA unidos a glicina dando como resultado
pirrol. La combinacion de cuatro pirroles da la formacién de protoporfirina 1X
ligado a un atomo de hierro en su estado ferroso. El hierro se obtiene a través
del plasma y entra a la célula por medio de receptores de la membrana donde

sera unido por la protoporfirina conformando un anillo hem. ''- 13
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La estructura de la hemoglobina esta constituida por pares de cadenas
polipeptidicas (a2 ,f2) conformadas por cuatro grupos hem, cada hem
contiene hierro y un anillo protoporfirina, permitiéndole unirse con una
molécula de oxigeno para transportar cuatro moléculas de oxigeno que, a su
vez, seran unidas a la proteina globina. La presencia de metahemoglobina es
debido a que el grupo hem pierde su capacidad de unirse con el oxigeno. Los
genes de globina a se encontraran en el cromosoma 16, mientras que los

genes de globina beta se situaran dentro del cromosoma 11. 1314

En presencia de la disminucion de oxigeno, los rifiones producen la
eritropoyetina por medio de las células peritubulares regulando la

eritropoyesis.

Un eritrocito tiene una vida util de 80 a 120 dias. Posteriormente son
destruidos por los macréfagos presentes en el higado y bazo. Los macrofagos
permiten la liberacion del hierro al torrente sanguineo regresando a la medula
Osea para la formacién de nuevos eritrocitos, sin embargo, la porfirina se
convierte en biliverdina subsiguiente a bilirrubina el cual es eliminado por via

biliar. 1

4. FISIOPATOLOGIA

La Organizacion Mundial de la Salud, define a la anemia como la disminucién
de la produccion eritrocitaria o la disminucion de la capacidad de los eritrocitos
de transportar el oxigeno. La anemia falciforme es una enfermedad de manera

cualitativa debido a una alteracion genética. 1°

12



4.1 Enfermedad de células falciformes

También conocido como drepanocitosis, anemia drepanocitica o anemia
falciforme. Se origina en la cadena polipéptica de globina B, en su sexta
posicion, con el reemplazo del aminoacido acido glutdmico por valina,
obteniendo hemoglobina S (HbS). 4

Las moléculas de HbS, tienden a cristalizarse modificando el citoplasma
en filamentos rigidos debido a la insuficiencia de oxigeno, alterando su
morfologia de manera falciforme (de hoz) y disminuyendo su elasticidad a
causa de los fosfolipidos alterados de la membrana permitiendo su capacidad
para adherirse a los vasos sanguineos. Dentro de su etapa inicial de
deformacion puede ser reversible por medio de la oxigenacion, no obstante, al
tener una deformacion constante degeneran en agua y potasio lo cual los

vuelve irreversibles. 7 (Figura 2)
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Figura 2. Células falciformes. '®
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Su rigidez evita que puedan pasar por los conductos sanguineos
estrechos, provocando su adhesion y generando una obstruccién en la
microcirculacion, de esta manera promueve la hipoxia tisular e isquemia en
distintos tejidos, siendo susceptibles a la hemolisis. La vida media de las

células falciformes es de 10 a 20 dias. 1920

4.2 Embarazo y herencia

En las mujeres embarazadas que padecen la enfermedad de células

falciformes, la hemoglobina oscila entre 6 a 8 g/dL.

De acuerdo al valor normal hemolitica de las embarazadas tenemos un
valor de <11 g/dL en el primer trimestre y <10,5 g/dL en el segundo trimestre.

De esta manera podemos clasificar la severidad de la anemia enla Tabla 1:

Leve 10-10.9 g/dL
Moderada 7-9.9 g/dL
Severo <7 g/DlI

Tabla 1. Grados de severidad durante el embarazo. 2’

Las mujeres son susceptibles a tener complicaciones durante el
embarazo como la reduccién de los valores de la hormona foliculoestimulante
(FSH) y cortisol en la fertilidad, el incremento de hipertension y en casos de
mayor riesgo se produce la presencia del parto pre término, abortos o la

disminucién del crecimiento intrauterino. 22

Otras de las complicaciones presentes son:

. Dolores de frecuencia agudo. Genera obstruccion del flujo

sanguineo provocando isquemia en zonas del abdomen, dolor en las

14



articulaciones y complicaciones del sistema nervioso. Su tratamiento es de
manejo hospitalario, se le brinda a la paciente oxigenoterapia, hidratacion y
tratamiento de infecciones, a excepcién del uso de opioides ya que puede
generar convulsiones. Se requiere monitorear los signos vitales, realizar una

cardiotocografia fetal y en sospecha de sepsis se inicia la terapia antibiotica.

* Presencia de infecciones. La acidosis y la fiebre, incrementa la
formacion de células falciformes con sintomatologia pulmonar y urinaria. Su
tratamiento consta del uso de antibi6ticos y examenes de laboratorio para

identificar el patogeno.

. Sindrome toracico agudo. Su severidad inicia con la neumonia
promoviendo complicaciones del sistema respiratorio hasta llegar a un estado
cronico donde el sindrome es de progreso rapido afectando la vida de la madre
y del bebé. Su tratamiento es el uso de antibibticos, oxigenoterapia y en

ocasiones transfusién sanguinea.

. Eclampsia y complicacién fetal. Presenta una reduccion del flujo
sanguineo hacia la placenta, que puede generar aborto o restricciéon del
crecimiento intrauterino. La madre puede consumir de manera monitoreada,

aspirina de 75 a 100 mg/dia.

Es importante destacar que las pacientes con HbS deben tener un
seguimiento multidisciplinario durante la gestacion. Esta contraindicado el
tratamiento con hierro y es frecuente el tratamiento de transfusion sanguinea
en valores de Hb <9-10 g/dL. 2'-22

15



4.3 Genética

De acuerdo a las leyes de Mendel, la enfermedad de células falciformes es de
“tipo autosdmica recesiva” una persona portadora de HbS junto con la unién
de otra HbS, se presentan tres probabilidades: a) el 25% de probabilidad de
que los padres hereden la hemoglobina normal podran tener a un hijo sano;
b) el 25% de probabilidad de que ambos progenitores transmitan la
hemoglobina S, el hijo podra presentar anemia falciforme y c) el 50% de la
transmision de una hemoglobina normal y una hemoglobina S de cada

progenitor, el hijo puede presentar el rasgo drepanocitico. 2® (Figura 3)

How sickle cell disease can be passed from birth
parents to their children

W W KEY
Normal HbA

Sickle HbS

Chance to not have Chance to have Chanceto have
sickle cell disease or tralt the tralt sickle cell disease

Figura 3. Herencia de la anemia falciforme. 2*
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4.4 Variantes de la hemoglobina S

Existen 3 tipos de combinaciones genéticas ligadas a la hemoglobina S. Los
homocigotos presentan un alelo HbS de cada progenitor; los de tipo
heterocigoto heredan solo un alelo progenitor HbS y el otro alelo esta
conformado por HbA,; el tercer tipo es la herencia de un alelo con HbS y el otro

alelo con un Hb mutante. 1523

¢ Homocigotos

Los pacientes HbS/HbS, presentan la hemoglobina S al 95% eliminado
la hemoglobina A. Padecen anemia normocitica, es decir, presentan un
numero elevado de reticulocitos y la presencia de vaso oclusion.

Microscépicamente se observan la presencia de células falciformes y
células diana. Los lactantes pueden presentar este padecimiento, sin
embargo, debido a la hemoglobina F, las primeras 10 semanas de vida son
asintomaticas. Llegan a presentar sintomas cuando la sintesis de las cadenas

gamma (y) comienza a disminuir.

¢ Heterocigotos

También llamado rasgo falciforme. Los pacientes son asintomaticos. La
hemoglobina A se encuentra con mayor predominio evitando la polimerizacién
de la hemoglobina S, y a su vez la formacion falciforme de los eritrocitos. No

obstante, pueden ser generados por medios externos. '8 23

4.5 Hemoglobina S y presencia de otras anomalias hemoliticas

Presente en individuos heterocigotos, estos pacientes cuentan con

sintomatologia clinica y un grado de agravacion de la enfermedad. 22
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Microscopicamente se observa que la hemoglobina S no se polimeriza debido
a la presencia de otras anomalias hemoliticas. Entre estas anomalias
hemoliticas podemos encontrar: HbSC (un alelo HbS y un alelo HbC), HbS-Tal
(dos alelos HbS anormales y un alelo betatalasemia). El nombre que se le
brinda a estas anomalias es derivado del sitio donde se sustituy6 el o los
aminoacidos, la cadena polipéptica afectada, el tipo de anormalidad observada

en el microscopio y el nimero de la hélice involucrada. % 21: 24

e Hemoglobina S-C

Es aquella enfermedad donde uno del progenitor brinda el gen HbS y
otro HbC. Su severidad se encuentra entre el rango drepanocitico y la anemia
falciforme. Los pacientes HbC tienen mayor viscosidad en la sangre
generando hemorragias retinarias, infecciones continuas del sistema
respiratorio, ictericia, disnea, necrosis en la cabeza femoral y necrosis renal
que llegan a presentarse hasta la adolescencia. Las crisis dolorosas se

presentan en los musculos del abdomen y articulaciones.

La presencia de anisocitosis y la poiquilocitosis son moderadas o
graves. Para su deteccion, se utiliza el método de electroforesis de tipo alcalina
dando como respuesta positiva en cantidades iguales a la hemoglobina Sy la

hemoglobina C.

e Hemoglobina S-D

Es una enfermedad que rara vez aparece y menos grave. Su
combinacion de la hemoglobina S y la hemoglobina C, a través de una
electroforesis alcalina es dificil de diagnosticar ya que las hemoglobinas
migran juntas. Sin embargo, en la prueba de electroforesis acida de un pH 6.2
son separadas donde HbC migra junto con la hemoglobina A, demostrando

que la HbC es mas soluble. 2% 26,27, 28
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e Hemoglobina S/B-Thalassemia

La combinacion de la hemoglobina S con la talasemia, puede presentar
manifestaciones leves o graves. Los individuos con este tipo de hemoglobina
tienen menos problemas del bazo en cuanto infecciones, episodios de dolor y

darios en otros organos. 2% 2627, 28

4.6 Clasificacion de las anomalias hemoliticas

Las hemoglobinopatias se pueden clasificar de acuerdo a su estructura:

a) Hemoglobinas agregantes. Con una capacidad reducida de
solubilidad y polimerizacién, siendo propensos a deformarse y a la
hemolisis.

b) Hemoglobinas inestables. Con una reduccién soluble y acelerada,
conforma cuerpos de eritrocitos unidos incapaces de atravesar la
circulacion sanguinea.

c) Metahemoglobinas. El hierro se encuentra en su forma férrica, evita

vincularse con el oxigeno impidiendo su funcion. 2°

4.7 Anemia falciforme y Malaria

La malaria es una enfermedad generada por parasitos como el Plasmodium
falciparum, P. malaria, P. ovale y P. knoleski, que infectan al hombre
desechando productos de esporozoito y merozoito. Su transmision es por
medio de las picaduras de mosquito Anopheles, agujas contaminadas o

transfusiones sanguineas. *°
Su periodo de incubacidn tiene una duracion de 9 a 40 dias donde los

esporozoitos junto con los hepatocitos conforman a los merozoitos. Los

merozoitos ingresan al torrente sanguineo y a su vez a los eritrocitos
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transformandolos de trofozoitos a esquizontes, generando sintomatologia de

cefalea, mialgia, dolor abdominal durante 3 dias.

Los individuos de tipo heterocigoto de la HbS resisten a las alteraciones

hemoliticas generadas por el protozoario P. Falciparum, encontrando:

e Unincremento de los niveles de la Inmunoglobulina G (IgG)

e La polimerizacién del Hb inhibe el crecimiento de los eritrocitos en
presencia de la disminucion del oxigeno al 5%

e Lahemoglobina a la proteina 1 de la membrana del eritrocito por P.
falciparum (PfEMP1), de esta manera, evita su adhesion a las
células endoteliales

e Losindividuos de tipo heterocigoto, tienen menos deformaciones de
los eritrocitos, permitiendo con mayor facilidad la eliminacion de los
eritrocitos infectados en el bazo

e La presencia de la inhibicion de la traduccion del acido ribonucleico

mensajero (ARNm) por la resistencia de la micro-ARN. 30

5. MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas se presentan a partir de los 6 meses de edad
debido a que disminuye la hemoglobina F permitiendo que se destaque la

hemoglobina S. 3

Los érganos que pueden presentar mayores defectos por la enfermedad
de células falciformes son: bazo, rifiones y médula 6sea, debido a la reduccion
del oxigeno, disminuyendo el flujo sanguineo y la produccién de un pH bajo.

Los ojos y la cabeza del fémur son los tejidos secundarios que son afectados
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por los mismos factores. La presencia de ulceras en miembros inferiores suele
aparecer a partir de la adolescencia, y su curacion es tardia, por lo cual deben

atenderse una vez que aparezcan. 32

Las mujeres embarazadas tienen mayor susceptibilidad de padecer
crisis dolorosas agudas y la disminucion del acido félico genera anormalidades

en la maduracion celular de la médula ésea. 2930

Los nifios de tipo homocigoto pueden presentar un craneo prominente,
extremidades largas y cifosis dorsal aumentada en la cuales presentan dolor,

junto con fiebre y cansancio.

Los individuos que presentan el rango drepanocitico sélo presentan
manifestaciones cuando se encuentran en condiciones de hipoxia o
deshidratacion extrema; el paludismo no les afecta ya que el microorganismo
se desaloja en la célula drepanocitica y esta es atrapada en el bazo para su

eliminacion. 32

6. MANIFESTACIONES OROFACIALES

A través de una radiografia lateral de craneo se pueden observar cambios en
la superficie del craneo, como los “cabellos de punta o como de cepillo” con
lesiones en forma de anillo sobre la béveda craneal, esta caracteristica puede

ser confundida con una osteoporosis. 3" 33 (Figura 4)
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Figura 4. Craneo en forma de “cepillo”. **

El paciente con la enfermedad de células falciformes, clinicamente
puede presentar un rasgo dolicofacial de crecimiento vertical sobre todo en el
tercio medio, de perfil convexo, con patron esquelético clase Il, una falta de
sellado labial debido a la maloclusion que presentan. Los individuos que
presentan anemia falciforme tienen una maloclusion Clase |l con un aumento
en la angulacion de los incisivos superiores, generando una sobremordida

horizontal y diastemas. 1533 3%

En cuanto la exploracion intraoral, se observa una palidez de las
mucosas Yy con un color amarillento debido a la pigmentacién sanguinea por
hiperbilirrubinemia, lengua lisa, despapilada y blanca por el consumo de
hidroxiurea o acido folico, un retraso de la erupcion dentaria por la interrupcién

abrupta de la dentinogénesis y presencia de descalcificacion de las piezas
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dentarias ocasionadas por la vaso-oclusién disminuyendo la formacion de

odontoblastos y ameloblastos. %6

Dentro de una radiografia dentoalveolar se puede observar un patrén
trabecular con espacios medulares a nivel de los apices de las piezas dentales
posteriores debido a la hiperplasia eritrocitica e hipertrofia medular o la pérdida
del hueso alveolar, también se puede observar una hipercementosis, € incluso
calcificaciones pulpares, se piensa que son ocasionados por la trombosis de

las células falciformes siendo un foco de depdsito mineralizado. (Figura 5)

En una ortopantomografia se puede observar un adelgazamiento del

borde mandibular. En casos severos se encuentra la pérdida dental. 33.36.37.38

Figura 5. Trabécula 6sea en la zona molar. *°

Es comun que los pacientes con anemia falciforme presenten dolor
orofacial, ocasionada por la vaso oclusién en relacion con dolor de cabeza y
dolor en la articulacion temporomandibular junto con las piezas dentarias. Se
llegan a presentar hematomas o hemorragias espontaneas debido a la
microcirculacion de los huesos faciales y piezas dentarias que terminan con
necrosis pulpar que al tener una disminucion del flujo sanguineo impide una

correcta irrigacion a la pulpa dental. 37
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Los pacientes con enfermedad de células falciformes son mas susceptibles a
padecer caries, no de manera sistémica, sino por factores como:
hipomineralizacién del esmalte, antibidticos que en su composicion contienen
sacarosa y su consumo continuo ocasiona disminucién de la cantidad salival.
Una disminucion del flujo salival y una insuficiencia de higiene oral ocasionan
agrandamiento gingival y sangrado. En casos mas severos hay presencia de

Ulceras en encias. 37

Otra de las caracteristicas presentes en las piezas dentales es la
necrosis pulpar asintomatica con posible lesidon periapical, la mayoria de los
individuos con anemia falciforme, no se dan cuenta de esta patologia y como
en otras anomalias es debido a la vaso-oclusién, sin embargo, los individuos

que llegan a presenciar dolor, pueden confundirlo con la osteomelitis. 36

La osteomelitis es una infeccibn generada por diversos
microorganismos. La irrigacion de la mandibula es menor al maxilar y en
presencia de las células falciformes puede limitar el flujo sanguineo. 3 Debido
a esto, tiene mayor susceptibilidad de presentar osteonecrosis y a su vez,
infecciones por Streptococus sp, y Staphylococus sp formando un exudado en
el surco gingival, presencia de edema facial, linfadenopatia y trismo. Otros
microorganismos que también pueden estar involucrados son Pneumococos,

pseudomonas, Echerichia coli, Haemophilus influenzae. 3° (Figuras 6, 7, 8 y 9)
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Figura 7. P.pseudomonas. '
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Figura 8. E. Choli. *

Figura 9. H. influenzae. **

En casos mas complejos, se puede dar la presencia de una neuropatia
del nervio alveolar inferior, este tiene una duracion de dias hasta 2 afios por
los infartos presentes en la microcirculacién del nervio y sus ramificaciones.
En estados mas crénicos produce sensibilidad unilateral del labio inferior y
afectacion de los tejidos en toda la hemiarcada. La neuropatia del nervio

alveolar inferior es mas comun en mujeres. 38
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7. DIAGNOSTICO

En sospecha de la presencia de la enfermedad de células falciformes, se
pueden realizar distintos estudios. Para las mujeres embarazadas pueden

realizarse:

e Analisis genético del ADN fetal sobre las vellosidades coridnicas,
en las primeras 10 a 12 semanas de gestacion.
e Analisis genético del ADN en aminocitos o amniocentesis, en las 15
a 18 semanas de gestacion. 44
Las pruebas de analisis de ADN son costosas la cual limita su uso, Sin
embargo, existen otro tipo de estudios para la deteccion de la enfermedad de

células falciformes:

e Electroforesis en acetato de celulosa
Se recomienda a partir del primer afio debido a la alta presencia de la
hemoglobina F. También se recomienda el estudio a los progenitores o en

pacientes con tratamiento de hidroxiurea.

La electroforesis es por medio de un frotis sanguineo aplicado en un
acetato de celulosa en un pH alcalino de 8.6%, de manera que al aplicar una
carga eléctrica se separan las hemoglobinas de cargas similares. La
hemoglobina tiene una carga negativa, de acuerdo con esta caracteristica la

hemoglobina migrara al anodo. 2% 26
e Electroforesis en agar

Es poco utilizada, sin embargo, es util para la confirmacién de otras

hemoglobinopatias presentes. Su aplicacién es a partir de una muestra
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sanguinea sobre un acetato de celulosa en pH acido separando las

hemoglobinas de la misma carga.

e Deteccién de dos niveles

Es aquel método utilizado principalmente en pacientes de rasgo
drepanocitico, donde la muestra sanguinea es colocada en un pH alcalino y
posteriormente a un pH acido, permitiendo la division entre las hemoglobinas
AyS.

En los individuos con rango drepanocitico se recomienda el estudio de

electroforesis. 2% 26 (Figura 10)

Cellulose acetate pH 8.4

| | Normal

| Sickle trait
Hemoglobin D trait
SC disease

SE disease
Normal cord blood
C-Harlem trait
Control

T
1 A

|
|
!
|
1
|
|
A

O] e e mm ———
|

ubll N |

> HR™

C

N

omOT> T
EEEN EEE[Z __

6.0-6.2

Normal

Sickle trait
Hemoglobin D trait
SC disease

SE disease
Normal cord blood
C-Harlem trait
Control

T
C

(o]
E
e}
Citrate agar
|
|
|
|
i
|
|
|
T
[e)

o-HE HN
'rl“. .

9 = Designates Origin

Figura 10. Electroforesis en celulosa de acetato y agar citrico. *°
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Para determinar el diagnéstico diferencial, solamente se podra obtener
a través de los estudios de laboratorio de acuerdo con las alteraciones

estructurales de la hemoglobina. %

8. COMPLICACIONES

La primera causa de muerte en los nifios es por la infeccién de S. pneumonaie,
accidentes vasculares cerebrales y por una crisis aguda del secuestro

esplénico.

Presencia del Sindrome de manos y pies, principalmente en nifios y
como primera manifestacién, es caracterizado por el microinfarto de los
huesos de manos y pies, por la hiperplasia medular, dejando un crecimiento
irregular hasta deformarlos. Este sindrome puede estar acompafado de
periostitis después de los 4 afos, dolor en las articulaciones y formacion de

necrosis en la cabeza femoral. 46 (Figura 11)

Figura 11. Tumefaccion en las manos. 4
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El sindrome toracico agudo, se genera por una disminucion del flujo
sanguineo en los pulmones; los lechos pulmonares comienzan a inflamarse y
se forman las células drepanociticas. El sindrome toracico es ocasionado por
agentes infecciones en los nifios, con sintomatologia de fiebre y dolor de pecho
y en su severidad se presenta el accidente cerebral siendo una de las causas

de muerte por isquemia. 3’

La afectacién del sistema nervioso central por insuficiencia del flujo
sanguineo cerebral puede provocar hipoxia y se presentara como dolores de
cabeza, convulsiones y accidentes cerebrovasculares. Una disfuncion
neuroldgica, tendra un impacto a nivel ocular por la obstruccién de los vasos
sanguineos dando como consecuencia una isquemia en la cual se formara un

infarto de retina, desplazamiento de la retina vy rinitis proliferante. 38 48

El bazo, presenta 3 aspectos en agravacion de la enfermedad:
acumulacion continua de la sangre aumentando su volumen que ocasione un
shock hipervolémico; presencia de una alteracion de la respuesta celular
evitando la eliminacién bacteriana de la sangre aumentando la probabilidad de
contraer infecciones por Samonella o neumococo o ambos, que a su vez
pueden generar osteomielitis. La esplenomegalia origina infartos progresivos
aumentando la retraccién del bazo. La disfuncion esplénica se desarrolla
durante la infancia, por infecciones de los microoganismos S. pneumoniae y

H. influenzae. %8

Otro de los 6rganos afectados es el corazéon que presenta un mayor
gasto cardiaco ocasionando isquemia del miocardio. Esto es provocado la
disminucién del transporte de oxigeno que no permite una correcta circulacion

de la sangre. *'
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En pacientes prematuros, la ictericia puede agravarse por la
acumulacion de bilirrubina en sangre. La bilirrubina es liberada por los glébulos
rojos al romperse y esta tarda en eliminarse. La ictericia puede provocar un

color amarillento en la piel y esclerética de los ojos. *'

A nivel genitourinario, la combinacién de hipoxia, acidosis y la
hipertonicidad del riidn también pueden ocasionar isquemia, estasis y la
formacion de las células falciformes, en casos de mayor riesgo se genera la

incapacidad de concentrar la orina en la primera década de vida. %°

Es comun encontrar crisis en la enfermedad de células falciformes, las

cuales podemos categorizar en 3 maneras:

e Crisis aplasticas

La vida de los eritrocitos es corta, en la crisis aplastica se forma una
suspension temporal en la produccion eritrocitaria con una decadencia de la
concentracion de hemoglobina y de los reticulositos. Puede provocar
infecciones por el B19 y déficit del acido folico dentro del organismo. Los
pacientes pueden presentar fiebre y dicha crisis tiene una duracion de 5 a 10

dias.

e Crisis de secuestro

Es la disminucion de volumen de los vasos sanguineos y de
hemoglobina, lo que aumenta los reticulocitos e ictericia en niflos entre 5
meses y 2 aifos. El bazo comienza a incrementar de tamano, provocado por
la obstruccion de las células falciformes a los vasos sanguineos; la
sintomatologia de estos pacientes es: pulso acelerado, desmayos, debilidad
continua, palidez en labios y mucosas, ademas de agrandamiento abdominal.
En casos cronicos se produce la muerte temprana por un choque

hipovolémico. 3
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e Crisis de vaso oclusién

Los pacientes presentan un dolor severo debido a las células
drepanociticas que disminuyen el flujo sanguineo que produce hipoxia y a su
vez dano tisular (4 a 6 dias 0 semanas) y necrosis en los vasos sanguineos.
Al no presentar una circulacidbn sanguinea correcta, los pacientes son
susceptibles a contraer infecciones, acidosis, deshidratacién y no pueden estar
expuestos al frio extremo. Se ha reportado también que presentan ansiedad,

depresion y estrés. 3

Otra de las complicaciones es la presencia de isquemia a pulmones,
rinones, sistema nervioso central, ojos, entre otros. El infarto pulmonar es

consecuencia del sindrome toracico agudo mencionado anteriormente. 4°

9. TRATAMIENTO

En este capitulo se abordara el manejo general y odontoldgico de los pacientes
con anemia falciforme desde las medidas preventivas para evitar las posibles
complicaciones, asi como para aliviar las molestias que se presenten durante

la enfermedad.

9.1 Tratamiento general

Se recomienda un tratamiento profilactico para prevenir las infecciones por
neumococos en nifios menores de 5 anos. El uso de suplementos de acido
félico, una oxigenacion adecuada y la administracion de fluidos en periodos de
crisis dolorosas de manera que se mantenga la concentracion de electrolitos

normales. 38.49
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La hidroxiurea es el farmaco de eleccion con efecto antiinflamatorio, su
funcién es inhibir la sintesis de ADN aumentando los niveles de la hemoglobina
fetal y el volumen de los eritrocitos haciéndolos menos propensos a
deformarse, reduciendo el dolor. El uso de este farmaco debe ser monitoreado
en lactantes y nifios ya que puede ocasionar mutaciones genéticas, esta

contraindicado en mujeres embarazadas. 38 4°

En nifios con anemia falciforme, deben aplicarse las vacunas contra el
neumococo, H. influenzae y hepatitis B, deben tener una buena alimentacién,
evitar una exposicion extrema al frio y del ejercicio fisico, asi como la

deshidratacion, evitar situaciones que originen crisis. *°

En casos severos se realiza una transfusién de sangre, de manera que
la hemoglobina S disminuya por la hemoglobina A, se debe tener un control al
realizar una transfusion de sangre, evitando el aumento de viscosidad de la
sangre, la reduccion de los accidentes cerebro vasculares o la presencia de
hemorragias intracraneales. Las transfusiones de sangre y el consumo de

acido folico compensan la pérdida de hierro en las crisis por hemolisis.

Se ha demostrado que le trasplante de médula 6sea reduce el dolor,
mejora la osteonecrosis y revierte la disfuncion reticuloendotelial. Por otro lado,
aun se encuentra en estudio el uso de farmacos y terapias genéticas para el
tratamiento de la enfermedad de células falciformes. Es importante saber que
durante y después de un procedimiento quirurgico se debe tener un control de

la oxigenacion y la rehidratacién de manera intravenosa. 3°
Para evitar infecciones, se recomienda lavarse las manos

constantemente, sobre todo antes de preparacion de los alimentos crudos, en

la cual se lavaran las frutas y verduras y los utensilios de cocina. Es necesario
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un lavado de manos antes de comer y después de ir al sanitario y de haber

estado en contacto con una persona enferma. 5. 52

Los nifios no pueden estar en contacto con reptiles domésticos ya que

pueden tener el microorganismo salmonella. %2

9.2 Tratamiento odontoldégico

En la primera cita odontoldgica, se debe realizar una correcta anamnesis, en

la cual se obtendra informacién sobre el estado de salud del paciente. 37 5

De primera instancia se anotara los datos personales del paciente. Se
le preguntara al paciente y a los padres si ha presentado crisis dolorosas, cual
fue la frecuencia en que aparecieron las crisis y si recibié algun tratamiento
farmacolégico para contrarrestarlo. Se preguntara si alguno de los familiares
también ha presentado anemia falciforme o alguna otra anemia hemolitica, si
ha llegado a presenciar de alguna alteracion neurolégica, endocrina, génito-

urinario, musculo-esquelético, entre otros.

En caso de que haya recibido algun procedimiento quirurgico, se debe
registrar el motivo por el cual se le realizé (complicacion cerebrovascular o
alguna infeccién), la fecha en la que se hospitalizd y si presentd alguna
complicacion. Por otro lado, se debe cuestionar al paciente si durante la
hospitalizacion recibié alguna transfusion sanguinea, ya que si se realizé de
manera inadecuada, en un ambiente no estéril tendran mas probabilidades de
contraer VIH o hepatitis viral, por ello, el cirujano dentista debe registrarlo y

evitar una posible contaminacion cruzada. '
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Se registrara si el paciente es alérgico a algun tipo de farmaco o si algun

medicamento en especifico desencadena la trombocitopenia evitando la

formacion de coagulos. %3

Se debera reconocer tanto a la familia como al paciente el estado en

que enfrentan la enfermedad de células falciformes, ya que nos permite

anticipar el comportamiento y la disposicion de los tratamientos dentales.

Es importante pedirle al paciente un estudio de analisis hematico, para

determinar los valores normales de los eritrocitos en comparacién con la

poblacion infantil normal. Los indices corpusculares para determinar en una

biometria hematica son:

Volumen corpuscular (VCM)

Expresado en micras cubicas, determina el volumen o tamafio de
los eritrocitos en macrocitosis (eritrocitos grandes), microcitosis
(eritrocitos pequefios) o normocitosis (eritrocitos normales). %3 54
Hemoglobina corpuscular (HCM)

Expresado en picogramos de peso, determinando la cantidad de
hemoglobina de cada uno de los gldbulos rojos.

Concentracion media de hemoglobina corpuscular (CMHC)
Expresado en g/L, es el total de masa de la hemoglobina que
contiene el eritrocito en relacion con su tamafo y cantidad de la
hemoglobina. Se denomina hipercromia a los valores aumentados
e hipercromia a los valores disminuidos. %°

Amplitud de la distribucion del tamano de los eritrocitos (ADE)
Expresado en porcentaje, cuantifica la anisocitosis. Los valores

normales son de 13 + 1. % (Tabla 2)
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Valores normales de la serie roja en la edad pediatrica
Edad Hb (g/dL) Hto (%) VCM (fl) | HCM (pg) | ADE (%)
Recién 14,0-19,0 42-60 98-118 - -
nacido
1 mes 10,2-18,2 29-41 86-124 29-36 -
6 meses 10,1-12,9 34-40 74-108 25-35 10,8-14,2
1 afio 10,7-13,1 35-42 74-86 25-31 11,6-15,6
5 afios 10,7-14,7 35-42 75-87 25-33 11,6-14,0
6a11afos| 11,8-14,6 35-47 77-91 25-33 11,6-14,0
12 a 15| 11,7-16,0 35-48 77-95 25-33 11,6-14,0
anos

Tabla 2. Valores normales del hemograma. >

Los parametros para la deteccion de la anemia falciforme son:

e Los eritrocitos en forma falciforme

e Mayor presencia de hemoglobina S y disminucion o nula presencia

de la hemoglobina A

e Los valores de hemoglobina se encuentran disminuidos (70-90 g/L)

e El volumen corpuscular se encuentra normal

Una reduccion en el numero de eritrocitos
La concentracion media de la hemoglobina se encuentra normal

Presencia de un aumento de los reticulocitos %°

El cirujano dentista debe realizar una exploracion fisica, se observara si

el paciente presenta rasgos de algun grupo étnico, de alguna deformidad

craneal y el tipo de facie; si presenta palidez e ictericia, dactilitis, retraso del

crecimiento, esplenomegalia o problemas visuales. °¢
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En la exploracion intraoral, se registraran las piezas dentarias sanas y
afectadas, apoyandose por medio de radiografias dentoalveolares y la
ortopantomografia y la toma de impresiones de estudios para un mayor
diagndstico y planificacion de los tratamientos que se requieran evitando asi
complicaciones durante el proceso. El cirujano dentista trabaje de manera

multidisciplinaria sobre el paciente con anemia falciforme. %6

En la primera cita dental de tipo operatorio, se debe tener precauciéon
sobre el manejo del paciente con anemia falciforme. Se recomienda iniciar con
el tratamiento de raspado y alisado (en caso necesario), pulido dental y
tratamientos restauradores atraumaticos (Técnica TRA) procedimiento en la
cual se retira el tejido cariado de manera manual con excavador (evitando el
estrés que pueda presentar el paciente con las piezas rotatorias) donde
posteriormente se obtura con iondmero de vidrio. El iondmero de vidrio, es un
material anticariogénico que libera particulas de fluor favoreciendo la

desmineralizacion del esmalte.

Es importante que durante la cita odontolégica se aplique barniz de
fluoruro ya que permitira remineralizar el esmalte y reducir la presencia de
caries. Se recomienda una dieta balanceada en los nifios con anemia
falciforme ya que tienen un mayor gasto energético debido al aumento de
produccion eritrocitaria, por ello, se recomienda ir con un nutridlogo. El
consumo de agua potable permite contrarrestar la presencia de lesiones
cariosas ademas de que evitara que las células se adhieren a las paredes de
los vasos sanguineos, asi como evitar problemas renales. Los infantes deben
consumir alimentos que contengan acido fdlico. El acido fdlico les permite
producir glébulos rojos, los alimentos que lo contienen son: aguacate, brocoli,
esparragos, fresas, papaya y cacahuates. El consumo de calorias les permite
obtener energia al colocar nueces, frutos secos a ensaladas, consumo de

leche entera y evitar refrescos. ' %7
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Los tratamientos dentales deben realizarse en un orden, desde de lo
mas simple a lo mas complejo como: pulido dental, raspado y alisado supra y
subgingival, restauraciones, extracciones, tratamiento terapéutico, cirugias

orales y rehabilitacion. 48

Los pacientes que requieran tratamientos odontolégicos invasivos, se
recomienda que el paciente se encuentre en un estado cronico, ya que en un
estado agudo aumentaria el estrés disminuyendo asi la oxigenacién y la
formacion de las células drepanociticas. También se debe tomar en cuenta la
temperatura corporal que se encuentre entre los 36-37°C evitando la
vasoconstriccion. Debido a esto, la odontologia ambulatoria debe brindar
tratamientos dentales cortos para evitar el mismo estrés, con una preferencia
del turno matutino, de esta manera, el paciente se encuentra descansado. Sdlo
se realizaran tratamientos odontoloégicos de emergencia como la reduccion del
dolor o el control de una infeccion. cuando el paciente se encuentre en estado

agudo.

El uso de anestésicos con vasoconstrictor sigue en discusion, Stanley
(2013) menciona que no hay una consecuencia al utilizar anestésicos locales
en procedimientos ambulatorios, en la cual se administra Lidocaina al 2% con
adrenalina 1:100:000. Sin embargo, a pesar de que no se presenta algun
efecto, se recomienda utilizar la anestesia general, ya que previene la
formacion de estrés en el paciente. Se recomienda al cirujano dentista, tener
una interconsulta con el médico que atiende al paciente para asegurar el
compromiso sistémico y mencionar el tipo de procedimiento odontolégico que

se realizara. 3848
El uso de enjuague bucal como el digluconato de clorhexidina en

solucion de 0.12% sin alcohol, esta indicado antes y después del

procedimiento dental, sobre todo ya en presencia de Ulceras bucales. 3¢
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La presencia de enfermedades periodontales, deben tener un control
debido al riesgo de infecciones, realizando el tratamiento de raspado y alisado

sin dejar a un lado la profilaxis antibiotica. 3¢

Se ha recomendado realizar restauraciones a base de coronas de acero
cromo o carillas en dientes con hipoplasia o hipomineralizacién del esmalte y
dentinas, recordando que este tipo de anomalias dentales tienen mayor riesgo

a caries. 37

El cirujano dentista debe tener precaucion al realizar tratamientos
pulpares ya que posteriormente se puede formar una infeccién en los
pacientes con anemia falciforme con necrosis pulpar. Se debe llevar acabo la
profilaxis antibiética antes de hacer el tratamiento, este no debe ser menor de
15 dias. Para detectar la necrosis pulpar se realizan pruebas de vitalidad
térmicas y mecanicas se obtiene una respuesta negativa de los estimulos y se
procede a realizar los tratamientos terapéuticos como pulpotomia o
pulpectomia, segun se requiera, de manera convencional y cautelosa para
evitar una respuesta inflamatoria con su crisis drepanocitica, y tener un control
radiografico durante y después del tratamiento. El no realizar el tratamiento

terapéutico en un diente necrotico puede desarrollar una infeccion. 36

En un estudio realizado por Anupama Rao Tate, Chelita Kaye Norris y
Cateriba P. Minniti (2006), se hizo la comparacion de la opinién de los médicos
hematdélogos y odontopediatras, llegando a la conclusion de que la
recomendacion de la profilaxis antibiotica se debe administrar en los pacientes
que presenten alguna alteracién cardiovascular o que se les haya realizado la
esplenectomia, que requieran procedimientos como extracciones o0
tratamientos bajo la anestesia general. Con un valor mayor de uso en
extracciones, en segundo lugar, a restauraciones y en tercer lugar, al pulido

dental. En el mismo estudio los odontopediatras recomiendan adicionar un
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antibidtico sobre todo en individuos que consumen penicilina diariamente o

requieran procedimientos quirtrgicos invasivos. %8

La realizacion de extracciones se recomienda como ultima opcién para
evitar fracturas debido a la presencia de osteoporosis y osteopenia, asi mismo
se obtiene un buen prondstico en aquellos pacientes que no hayan sido
reportados utilizando bifosfonatos. Se recomienda tener cuidado en la
aplicacion de anestesia local en presencia de neuropatia del nervio
mentoniano, ya que la duracién de la sensacion anestésica puede ser de

varios meses afectando el labio inferior y la vitalidad pulpar de los dientes. 4°

En las cirugias orales que se requieran de mayor tiempo, deben ser de
tipo hospitalaria, se recomienda el uso de anestésico general, se debe
autorizar por el médico tratante y realizar con un anestesidlogo con los
cuidados requeridos, con una oxigenacion no menor del 50% ya que lo
contrario aumenta la posibilidad de presentar el sindrome toracico agudo. Es
preferible usar la sedacion a base de 6xido nitroso en pacientes con anemia
falciforme ya que reduce la ansiedad, el dolor y evita la hipoxia difusa, es el
método mas seguro. En caso de usar benzodiacepinas es necesario que se
administre de manera nasal. Se debe evitar el uso de barbituricos y narcéticos.
Los barbituricos presentan una accion depresora en el sistema nervioso
central, disminuye la frecuencia respiratoria aumentando la acidosis y

precipitando la formacion de células falciformes. 4659

Es comun el uso de antibidticos, se utilizan en procesos odontoldgicos,

principalmente como profilaxis antibidtica. En nifios lo mas utilizados son:
o Amoxicilina. Recomendado en pacientes mayores de 5 afios, con
una dosis de 50 mg/kg, via oral, una hora antes del procedimiento

dental. 38
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o Eritromicina, en caso de alergia a la penicilina, con una dosis de
40 mg/ kg, via oral, antes del procedimiento.
. Clindamicina. En nifios, se administra una dosis de 15 mg/kg, via

oral, una hora antes del procedimiento dental. 38

Los nifos que presenten dolor leve pueden ser controlados con
antiinflamatorios no esteroideos o el uso de paracetamol. Se debe evitar el uso
del acido acetilsalicilico ya que puede prolongar el sangrado, la acidosis y el

Sindrome de Reye. 4¢

El uso de antiinflamatorios, solo se utilizaran en procesos de
extracciones dentales y pulpitis en nifios se administra diclofenaco de potasio
con una dosis de 1 mg/kg, via oral, cada 6 horas. Los analgésicos como la

codeina en dosis de 1mg/kg, solo se administraran en casos severos. 38

En caso de tratamientos de ortodoncia y ortopedia debe ser
monitoreada por el ortodoncista. El uso de aparatologia preventiva evitara la
presencia de maloclusiones mejorando las alteraciones respiratorias y de

ingesta de alimentos.

En el caso de los nifios con anemia falciforme, el tratamiento ortopédico
es mas lento en comparaciéon de un individuo sano, debido al retraso del
desarrollo éseo, es de suma importancia que tenga una higiene oral adecuada
para evitar complicaciones. Los ortodoncistas deben estar monitoreando el
tratamiento para detectar posibles reabsorciones radiculares, cambios 6seos
de los movimientos dentales y dolores que se presenten en la mandibula o

infecciones. 46

La colocacién de un anclaje extraoral o de disyuntor maxilar, se deben

tener un monitoreo en la reduccion de los movimientos dentales y de la fuerza
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aplicada. Durante la cita odontoldgica se considera realizar citas cortas para

la reduccién del estrés. 46

Es importante promocionar la salud oral, de esta manera se inicia una
orientacion del cuidado de higiene a los pacientes, familiares y cuidadores que
estén relacionados con él. Los individuos con la enfermedad de células
falciformes deben recibir atencidén odontologica desde las edades tempranas
e inclusiva desde que la madre estd embarazada. De esta manera se debe
fomentar la administracién de lactancia natural, reduccién de ingesta de
azucares, limpiezas dentales junto con la aplicacion de fluoruros, evitar
consumir drogas, tabaco, alcohol y visitas frecuentes con el cirujano dentista.
37

Desde la perspectiva psicolégica, debemos tomar en cuenta la lucha
que enfrenta los familiares y el paciente hacia la enfermedad de células
falciformes. Este dependera de las condiciones fisicas y sociales, el tipo de
gravedad de la enfermedad. Los nifios y adolescentes que presentan anemia

falciforme pueden presentar ansiedad, depresién y estrés.

Los nifilos pueden presentar cambios de comportamiento como miedo o
resentimiento al momento de ser intervenidos en un procedimiento quirurgico,
de tal manera que aumenten los niveles de estrés. Por otro lado, los padres
pueden presentar incertidumbre por el resultado de un procedimiento

quirdrgico. 6°

En una situacién preoperatoria, los adolescentes pueden llegar a
presentar sintomas de ansiedad en comparaciéon con los nifios, dependiendo
de la edad experimentan una gran variedad de sentimientos y emociones
como miedo y aumento de estrés en el momento en que se tienen que separar
de los padres. De manera post operatoria algunos infantes pueden llegar a

tener traumas. 37 61
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Una de las maneras para reducir el estrés al momento de ser
hospitalizados, es brindarles actividades de entretenimiento como la
introduccién de juegos, uso de la television o escuchar musica, con el
propésito de brindarles seguridad en el entorno. Se recomienda también el uso
de cuentos infantiles o ejercicios de respiracion antes de entrar a un

procedimiento quirdrgico. 37 1
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CONCLUSIONES

De acuerdo con la clasificacion de la Sociedad Americana de Anestesiologia,
un paciente pediatrico con anemia falciforme se podria considerar un ASA lll.
Por ello, es importante que el cirujano dentista tenga los conocimientos

necesarios para la deteccion de la enfermedad de células falciformes.

Se deben tomar las medidas preventivas para la atencion odontolégica,
ya que como se ha mencionado anteriormente, el estrés que pueda presentar
el paciente dentro del consultorio dental puede generar la aparicion de la
enfermedad si presenta la hemoglobina S (rasgo drepanocitico). Por ende, el
cirujano dentista debe tener un muy buen manejo de conducta sobre los nifios

para reducir el estrés.

Es importante que el paciente se realice una prueba de electroforesis
para detectar la presencia de otras hemoglobinopatias, ya que la agravacion

de la enfermedad es diferente.

Es importante orientar a las madres embarazadas que se realicen una
prueba de laboratorio para detectar alguna alteracion de los glébulos rojos que

pueda perjudicar su salud y al bebé.
Los pacientes que llegan a detectar esta enfermedad en tiempo tardio,

presentaran mas complicaciones y un dificil manejo para la atencién

odontoldgica.
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