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I. INTRODUCCION 

La anemia de células falcifonnes también conocida caro .anemia 

drepanoc!tica, drepanocitosis o anemia Africana es de transmisión 

autosémica recesi va • 

En tiempos inmerroriales se creía que la anemia falciforme era 

exclusiva de la raza negra. Se sabe que el gen para la Hb S fue 

resultado de una mutación y fue introducido desde el continente africano 

al hemisferio occidental en el siglo XVI y XVII p;:>r el canercio de 

esclavos .. (3) Se distribuye mundialmente debido a la gran mezcla de 

razas. En el continente americano tiene una alta prevalencia en Puerto 

Rico, CUba, Jam:iica, Haití, Panamá, Guyana, Brazil y en el sur y norte de 

los Es ta dos Unidos , ( 3) En Europa la encontrarros en Italia y Grecia; 

presentándose en el continente asiático en cercano y medio este de 

Turquía, en la Península Arábiga y en la India. 

Cabe mencionar que en Africa esta mutación representa un 

polimorfisrro balanceado, puesto que es una característica genética que 

prcduce una ventaja ambient.al. No se conocen las bases fisiológicas de 

esto, pero se ha mencionado que la Hb s puede ser pobremente met:aix>lizada 

por el agente causal de la malaria, siendo los eritrocitos falciformes un 

ambiente hostil para el Plasmxlium. (27) 

Se produce sustitución de valina por ácido glutámico en la sexta 

posición de la cadena beta dando lugar a la Hb s. ( 19) Hay los 

portadores, los llamados poseedores del rasgo falcémico, con Hb AS 

est.ando la Hb s en una concentración de 30 al 45% del total. 

Generalmente son asintanáticos, excepto cuando son sanetidos a grandes 

alturas en donde hay una 00.ja ro2, o cuando están en situaciones de 
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stress verbigracia, la sepsis por gram negativos que producen alteración 

de la curva de disociación de la Hb favoreciendo la prcxlucción de 

eritrocitos falciformes y el cortejo sintanático. 

I.os pacientes hcrnocigotos (Hb SS) son los que presentan las 

manifestaciones clínicas y ccmplicaciones de la enfermedad, siendo la 

concentración de Hb S más del 90%. cuando se asocia con al tas 

concentraciones de Hb F, hay disminución de la gravedad de las 

manifestaciones clínicas. ( 4) 

Cuando se asocia con la Hb e hay 50% de Hb s y 50% de Hb e, (J} 

Al coexistir con Beta-talasemia encontramos que se inhibe parcial o 

canpletamente la síntesis de la cadena beta, por lo tanto estos pacientes 

tienen más concentración de Hb s y poco o nada de Hb A. 

En este escrito abordaren-os fundalrentalmente, las ccmplicaciones y 

tratamiento de los pacientes harocigotos para la Hb S. 



!!.:. ¿o::KJ ~ ~ Cl\AAC'mUSTICl\S ~ ~ l\MBim'l'E 

~ EL DES11RROLID ~ ~ Fl\LCIFOOMES? 

Las eritrocitos SS contienen una Hb mutante que a bajas 

concentraciones de 02 se forman cristales de polímeros elongados con una 

es true tura helicoidal. Los polímeros pueden deformar el diámetro del 

eritrocito de 8 micras a 15 micras a lo largo, transforrrando la céÍula en 

una especie de barra rígida o luna creciente, dando la semejanza de 

hoz. (14) Estas células fueron vistas por primera vez por Herrick en 

1910. (27) 

Los erit.rocitos asi defornados producen incremento en la viscosidad 

sanguínea, se provoca un retraso en el paso de sangre a través de los 

capilares, lo cual disminuye aún más la P 02 ocasionando la per~istencia 

de eritrocitos falciformes. 

En medio bien oxigenado, estas células no producen anormalidades 

significativas en el flujo a nivel de la microvasculatura. l\ pesar de 

esto hay un flujo nás lento debido a: aumento de la viscosidad intcrnu de 

las células falciformes, aumento de la rigidez de la membrana, aumento de 

la viscosidad de la membrana, aumento de la adhesión a las células 

endoteliales que revisten los vasos sanguineos (14), disminución de la 

deforrnabilidad (27) lo que produce glóbulos rojos rigidos. 

Noguchi y · Schechter Cl4) rrostraron que la desoxigenación de la Hb s 

increment.a la cantidad de polimeros de la Hb S. 

Los eritrocitos falciformes deformes y rígidos son dañados por 

stress mecánico durante el paso a través de la microcirculación 

prcxiuciendo anemia hem::>lí tica crónica y destrucc~ón de los glóbulos rojos 

de 2 a 8 veces más de lo nonnal. 

La presencia de Hb F produce disminución en la cantidad de 
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pblímeros formados por la disminución de la P 02 y por lo tanto se 

disminuyen las alteraciones roc>rfológicas de los eritrocitos. 

se ha visto que la inmersión de pacientes falcémicos en agua fría 

procluce aumento de la viscosidad, producción de estasis sanguínea, 

hipoxia tisular y el desarrollo de acidosis con la consiguiente forrMción 

de eritrocitos falciformes. {23) 

En 1964 Marsden y Shah (23) reportaron que la irunersión en agua a O 

grados centígrados durante 30 min, del brazo de un paciente de l año de 

edad con anemia de células falciformes y historia de dactilitis 

recurrente, produjo hinchazón del miE!mbro que semejaba un cuadro de 

dactilitis, adem5.s se ob&erva..ron aumento del porcentaje de eritrocitos 

falciformes de una muestra de sangre tanada antes y después de la 

inmersión. 



III. ausrs DOLOROSAS o Vl\SOOCWSIVl\S o FJILCIFOOMES: 

La anemia de células falcifot1T1es en el lenguaje Ghana, se conoce por 

sus episcx:lios de dolor cano chwechweechwe que significa incesante, 

rnasticar repetitivo. (24) Esto nos da la idea de la intensidad del dolor 

que experimentan estos pacientes con cada crisis falcémica .. 

El dolor es la causa más canún de m:Jrbilidad aguda en pacientes con 

anemia de células falciformes y es señal de repentina isquemia medular o 

necrosis. 

Se ha estimado que el aumento del praredio de los episodios de dolor 

por año es una medida de la severidad clínica y ~e relaciona con 

rrortalidad temprana en pacientes mayores de 20 años. (24) 

los pacientes con s-alfa talasemia tienen nás episcxlios de dolor por 

la presencia de altas concentraciones de hematocrito, los pacientes con 

Hb SS también tienen má.s episodios de dolor que aquellos con Hb se o s­

beta talasemia. Los que poseen altas concentraciones de Hb F tienen 

bajas tasas de dolor y rrejor sobrevida. 

Hay mayor incidencia de estas crisis a medida que el niño crece. 

Inicialmente ocurren en los huesos largos, pero en la adolescencia 

tienden a ser central con predcminio en columna, pelvis, pulm::>nes y 

abdanen. (2) 

los factores que contribuyen a la forrración de eritrocitos 

falciformes y por ende al desarrollo de crisis dolorosas son: disminución 

de la P 02, el frío, infecciones, acidosis, deshidratación, aumento de la 

concentración de hematocrito, el stress, disminución de la Hb F. se 

incrementa el porcentaje de eritrocitos falcifoz:mes los cuales producen 

obstrucción a nivel de la rnicrocirculación causando isquemia, necrosis Y 

dolor. 
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Los episodios de dolor óseo y articular empiezan después de los 3 

años de edad. (3) Se produce infarto de áreas pequeñas de la cortical, 

médula ósea o tejido periarticular provocando edema, limitación 

funcional, hiperemia y calor praninente. Se debe hacer el diagnóstico 

diferencial con artritis reumatoidea juvenil, fiebre reumática y ~tritis 

séptica. 

Pueden presentarse estas crisis cano un cuadro de ab:lanen agudo y 

dolor pulrronar los cuales detallarem:is adelante. 

El síndrare de m:ino pie o dactilitis es ccmún en los primeros 3 años 

de vida. Se prcxluce oclusión de los vasos metacarpianos y tretatarsianos. 

se evidencia edema, calor, dolor en manos y pies, y se puede acanpañar de 

fiebre. 

Para el tratamiento, la piedra angular es la hidratación y la 

analgesia. 

La hidratación produce disminución de la viscosidad mejorando la 

circulación a nivel de la microvasculatura y mejorando la perfusión 

tisular y disminuyendo el dolor. 

El tMnejo puede ser ambulatorio o intrahospitalario dependiendo de 

la gravedad del cuadro, aunado al nivel socioeconémico del paciente y sus 

familiares. 

En casos de cuadros dolorosos leves o moderados: 

a. Tratamiento en casa con hidratación oral (mayor cantidad de 

líquidos que los requerimientos normales según edad y peso} .. 

b. Analgésicos: Sulfato de Codeína 1 m3'/k, ASA o acetaminofén lOmg/k 

cada 4 hrs vía enteral. 

En casos graves: hospitalizar y manejar con líquidos endoven~ 
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altos. Administrar analgésicos de la m~mera siguiente: 

a. Sulfato de Morfina IV 0.1-0.2 mg/k o Meperidina l-2mg/k c/3 hrs. 

b. O bien infusión continua de Sulfato de Morfina 0.05-0.15 mg/k/hr. 

CUando se controla el dolor entre 12 a 24 hrs con manejo endovenoso 

se puede cambiar la vía de administración del analgésico a vía oral. 

Para corregir la acidosis utilizar bicarbonato. 

El manejo con 02 es controversia!, y se debe usar en casos de 

hipoxemia diagnosticada gasanetricamente. 

El manejo transfusional debe ponerse en un balance viendo los pro y 

los contra. La transfusión prcxluce incremento del nivel de Hb, mejorando 

el transporte de 02, pero a su vez prcduce incremento de la viscosidad. 

Cuando la Hb s es reemplazada por la Hb AA cesan los síntanaf:i 

vasooclusivos. Se ha denostrado la utilidad de transfusiones crónicas en 

pacientes con crisis dolorosas graves y prolongadas~ 



'IV. CUSIS DE SECUES"mO ESPLElila>: 

Las crisis de secuestro esplénico consisten en un atrapemiento 

significativo de volwnen sanguíneo en el bazo ocasionando anemia y falla 

circulatoria. 

Es más frecuente en pacientes con gran cantidad de eritrpc.itos 

falcifonnes, Histologicamente se observan eritrocitos apiñados en las 

hendiduras interendoteliales en las paredes de los sinusoides 

esplénicos. Se produce un blcqueo en el egreso de sangre del bazo. 

Los pacientes susceptibles de padecerla están entre las edades de 8 

meses a 5 años de edad, sin diferencia de sexo. Es raro en ma.yores de 5 

años. Se ha visto que en el segundo serestre de vida se incrementa el 

riesgo de padecerla, ya que disminuye la concentración de Hb F. 

El papel de la alfa-talasemia caro factor de riesgo es 

controversia!, Mears y otros Cll) sugirieron que los pacientes con alfa­

talasemia eran más propensos a desarrollar secuestro esplénico agudo. 

Pero se ha· visto que los harocigotos para la alfa-talasemia presentan con 

mayor frecuencia esplenanegalia y hiperesplenism:i, pero son menos 

susceptibles a desarrollar secuestro esplénico agudo. 

No se conocen a ciencia cierta cuales son los factores 

predisponen tes. Se ha sugerido la asociación con septicemia por 

neumx:oco (11), o bien un factor ambiental. Se ha encontrado una alta 

prevalencia de asociación con secuestro esplénico e infección del tracto 

respiratorio en más del 40%. {11) 

Durante el secuestro esplénico los datos clínicos consisten en 

palidez generalizada y progresiva, esplenanegalia progresiva, astenia, 

adinamia, scmnolencia, datos de shock hipovolémico (verbigracia: mal 
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llenado capilar, hipotensión, acidosis láctica, etc). Puede ocurrir la 

muerte en horas debido al shock hi[X>Volémico. Otro grupo de pacientes 

tienen un curso clinico más benigno y presentan anemia moderada. 

En la bianetría hemática encontraroos anemia grave generalmente y 

tranbocitopenia. 

Para seleccionar el manejo adecuado a largo plazo hay qut:! considerar 

que: 

1. El riesgo de recurrencia del secuestro esplénico es de 50%. 

2. La rrort.alidad después de la primera recurrencia es del 14%. 

3. En un tercio de los pacientes una crisis es seguida de 

hiperesplenisrro, disminución de los eritrocitos circulantes, 

trcmbocitopenia, riesgo para la recurrencia de las crisis. 

El manejo consiste en aurrentar el volumen circulante lo más rápido 

posible, ya sea con solución fisiológica, lactato de Ringer, plasma o 

expansores del plasma mientras se inicia la transfusión de glóbulos rojos 

empacados. 

Los programas de transfusión prOOucen reversión de la asplenia 

funcional, lo que mejora la función del 00.zo; lo que ocasiona disminución 

de la incidencia de sepsis por microorganisrros encapsulados y más tiempo 

para que los niños desarrollen anticuerpos .. 

Las transfusiones cr6nicas pueden prevenir recurrencias de secuestro 

esplénico, pero la involución esplénica durante la transfusión es menos 

proOO.ble y los ataques de secuestro pueden ocurrir después de tenninado 

el programa. Se ha reportado un 63% de recurrencias de las crisis 

después de descontinuadas las transfusiones. (12) 

Se ha postulado que manteniendo la concentración de lib s .entre 12-
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31\ no siempre se previene la recurrencia del secuestro, pero si 

disminuye la severidad de esta. Se desconoce el nivel de Hb S ópt.isoo 

para prevenir la recurrencia de las crisis. No es posible predeci~ 

cuales niños van a tener ataques recurrentes de secuestro, taMndo caro 

base los hallazgos hematológicos ni observando las características del 

bazo. 

La esplenectcmía electiva es bien tolerada, es bajo el riesgo de 

desarrollar sepsis post esplenectatúa con profilaxis y vigilancia 

estrecha. Se debe considerar la realización de esplenectcmía después del 

segundo ata.que de secuestro esplénico. Después de la cirugía administrar 

la vacuna Pneurnovac y dar Penicilinn profiláctica. 

Juega un papel importante la participación activa de los padres, 

quienes deben aprender a palpar el bazo, y que cuando este crecido deben 

acudir de irunediato al médico. 

V. CUSIS APIASICA: 

La vida media del erittocito en pacientes con anemia falciforme es 

de 10 a 20 días. La Hb se mantiene entre 5.5 y 9.5g por un aumento en la 

producción de glóbulos rojos, si esta producción acelerada se encuentra 

ccq>ranetida se produce anemia muy importante. 

Esta crisis es precedida por una infección viral producida por un 

Parvovirus, la cual disminuye la eritropoyesis produciendo disminución 

rápida de la Hb hasta l-2gr/dl. 

Se encuentra ausencia de reticulocitos, disminución de los 

precursores eritroides en la médula ósea, y la presencia de plaquetas y 

glóbulos blancos nonnales. 



VI. CIMPLICACICfiES NElrnOLOGICJ\S: 

Los pacientes con Hb se tienen altos Hctos y son menos propensos a 

desarrollar accidentes cerebrovasculares (ACV) que los pacientes con HB 

SS. Los que tienen talasemia máa HB s tienen bajo riesgo de desarrollar 

AOI. En los pacientes falcémicos la perf,;istencia de HB F los pro~e de 

carplicaciones neurológicas. Pc7.ilars y otros (27) indicaron que el nivel 

de Hb F es inversamente proporcional con el riesgo de desarrollar ACV. 

En pacientes con ACV se ha sugerido una predis¡x>Sición familiar, 

otros sugieren que hay una alta incidencia de infecciones previas a nivel 

del SNC, otros han observado la presencia de cardicrnegalias en estos 

pacientes. (27) 

En Howard University (27) observaron que los pacientes menores de 15 

años con enfermedad cerebrovascular tenran bajas cifras de Hb y aumento 

del número de reticulocitos .. 

La patogénesis de los ACV arteriales no esta clara, aproximadamente 

el 75% son isquémicos mientras los restantes son heJOOrrá.gicos .. 

Se ha reportado la oclusión venosa caro tranbosis del seno sagital y 

pseudotunor cerebri, pero son raros. (27) 

Las alteraciones cerebrales más canunes y constantes son la 

dilatación de los vasos sanguíneos periféricos con congestión por células 

falciformes asi caro tranl:X>sis. Entre otras lesiones de los pequeños 

vasos incluyen los cambios infiltra ti vos y degenera ti vos en las paredes 

de los vasos, edema periva~cular, exudado celular, hemorragia y necrosis .. 

En las pequeñas arterias y arteriolas hay proliferación de la íntima, 

fragmentación y reduplicación de la íntima, fibrosis media y 

hialinización y hemorragia ocasional dentro de la media, y la presenci~ 
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de lumen angosto. 

Se menciona en la etiopatogenia de la enfermedad la presencia de 

alteración de la macrocirculación y/o de la microcirculación. La 

.etiología de la enfermedad de los grandes vasos no esta clara. Se ha 

sugerido que la hiperplasia de la .íntiJm vista por angiografía, es el 

resultado de oclusión de la vasa vasorum por las células falciformes. Se 

encuentran afectadas las arterias carótidas interna y externa. También 

se ha postulado el desarrollo de hiperplasia por medio de la adherencia 

anormal de las células falciformes al endotelio vascular asociados a 

insultos hem::xiinárnicos crónicos, particularnEnte en la bifurcación 

arterial. 

la anemia crónica en presencia o ausencia de enfertredad de los 

grandes vasos puede prcxlucir insuficiencia hemcxlinámica relativa que 

produce insuficiencia distal y daño tisular. 

La enfermedad de los grandes vasos y de los pequeños vasos puede 

actuar en diferentes grados. La. enfermedad oclusiva de los pequeños 

vasos puede estar presente en ausencia de enfermedad de los grandes 

vasos. 

La hipótesis de la pa.togénesis del ACV sugiere (27) que el flujo 

sanguíneo cerebral muy abundante es secundario a vascdilata.ción 

adaptativa, y que esta es efectiva y se evidencia por la fracción de 

extracción de 02 inalterada. 
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PA'.IOFISIOLOGIA DEL l\CI EN Pl\CIENTES FJ\laMICl)S: 

1 
1 Defecto genético y prcxlucción 1 

1 
de glóbulqs rojos rígidos 

,' 1 
flujo ¡ento 1 

1 
1 

del flujo sanguíneo en la 
bifurcación dí los grandes vasos 

esta.si~ en los pequeños ! 
vasos 1

11 
1 

flujo !turbulento 

hiperen\i.a cerebral 
1 

1 hi.perplasia endoteli.al ª1J 1 1 
1 los gi:;andes vasos 1 1 

1 
1 

1 hiper.volemia 
1 ÍOI'm<,C1r .. n de tranbos 1 1 1 

1 ¡, 1 deterioro de la auto-'',,, 1 --1 1 rc-gu cien 

Insuficiencia distal•' l 1 1 
infarto Uerrorragia cerebral 

No se conoce [X>r qué los pacientes con edad prcrnedio de 7. 7 años 
desarrollan infartos mientras que aquello con prcrnedio de 25 años son .­
nás propensos a desarrollar hem:>rragia. Puede ser que contribuyan a 
esto: l. el flujo sanguíneo cerebral es edad dependiente, 2. la 
turbulencia del flujo sanguíneo, 3. los cambios crónicos de hiperplasia 
endotelial, 4. la formación de una circulación colateral frágil alrededor 
de los grandes vasos ocluidos, 5. la dilatación vascular cerebral máxima. 

Van Hoff y colaboradores en 1985 revisaron la literatura de los 
casos de hemorragias intracraneales en los niños falcémicos, y 
concluyeron que en contraste con los adultos, los niños tenían 
hemorragias subaracnoideas más frecuentes que hemorragias 
intracerebrales. (27) 

LOS aneurismas se localizan canunmente en la región de la 
bifurcación de las arterias cerebrales mayores. Esta es la región en 
donde se desarrolla hiperplasia endotelial en los pacientes falcémicos y 
AOI. la ruptura del aneurisma. sería un mecanismo para el desarrollo de 
hem:>rragia subaracnoidea, lo cual es más canún en adultos. 

Se ha visto que los pacientes que desarrollan infartos cerebrales a 
edades tempranas después desarrollan ACJ herrorrágicos. Quizás es (X>rque 
una subpoblación de pacientes desarrollan circulación colateral 
secundaria a enfermedad crónica de los grandes vasos. Esos vasos 
cóla\eJilJles son frágiles, Cuando el paciente se hace viejo la hemorragia 
puede ocurrir posiblerrente asociada a hipertensión. 

Se ha sugerido encefalopatía aguda y crónica progresiva. Se ha 
~tra.do que el cociente intelectual (27 ,48} disminuye con la edad en 
pacientes con anemia de células falciformes, debido a los episodios 
recurrentes de isquemia y microinfartos cerebrales. Se le ha denaninado 
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a la disminución de las funciones mentales ltmul tiinfart de mentia 11
• 

Presentan cefaleas frecuentes. se ha postulado la asociación de 

cefalea y la perfusión cerebral aumentada en pacientes con anemia de 

células falcifonnes, por el contrario en la cefaka migrañosa el flujo de 

perfusión es normal. 

Las crisis convulsivas pueden ser una manifestación de enfermedad 

cerebrovascular. 

Entre las infecciones del SNC son frecuentes la meningitis por H. 

influenzae tipo b y por newn:x:oco. La génesis de estas es por 2 causas: 

a. Hípoesplenismo funcional ( 3) : el bazo empieza a crecer a los 6 neses 

de edact lo cual coincide con disminución de la Hb F a rrenos del 2?i, y se 

desarrolla un estado de disfunción esplénica. 

b. Cambios en los anticuerpos circulantes contra antígeno 

polisacárido capsular. Hay inmunidad hunoral para el nel.JIOOCOCO y el U. 

influenzae tipo b, dado porque la IgG atraviesa la barrera placentaria, 

por lo que el lactante menor se encuentra con inmunidad pasiva por varios 

meses. Luego estos niveles de anticuerpos empiezan a descender y se 

encuentran muy bajos por 2-3 años, lo cual los hace susceptibles a 

desarrollar infecciones por estos microorganismos. Posteriormente 

empiezan a aumentar los niveles de anticuerpos pnXJresivamente y a los 5-

7 años ya muchos niños tienen niveles protectores de anticuerpos 

circulantes. ( 3) 

Pueden presentar abscesos cerebrales y tuberculana. Además de 

infartos de los cue.qx>s cerebrales, ca:apresión meduJ.ar por tejido 

hernatopoyético extramedular, infarto a cualquier nivel de la médul1¡t 

espinal secundaria a oclusión vascular, fractura y canpresión vertebra.!, 
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deformidad vertebral bicóncava, prcxiuciendo sintcmatología y secuelas 

neurológicas dependiendo del nivel sensorimotor afectado. En la 

pituitaria puede haber isquemia, necrosis e infarto con desarrollo de 

hipopituitarismo. También rrononeuropatía aguda, neuropatías craneales 

múltiples con cefalea y pérdida auditiva sensorineural y 

polineuropatias. (27) 

El 7% de los pacientes con Hb SS desarrollan AO/ con hemiplegía 

aguda, inclusive pacientes de 2 años de edad. {2) Hay alta incidencia de 

recurrencia du.-ante los 3 primeros años después del primer episodio. Sin 

tratamiento mis de 2/3 de los niños desarrollan una o más recurrencias 

severas con daño cerebral irreversible. (13) La recurrencia de ACI/ ha 

disminuido con el uso de terapia transfusional profiláctica crónica, 

siendo su meta ma.ntener la concentración de Hb S entre 10 a 20%. El uso 

de hipertransfusiones p:::>r largo tiemp:::> suprime la eritropoyesis y 

disminuye el riesgo de recurrencia de ACV. 

Se creía que la terapia transfusional por 1-2 años era suficiente 

para permitir la cicatrización de largos vasos cerebrales que fueron 

ocluidos. Recientes estudios indican que la suspensión de las 

hipertransfusiones pueden prcxiucir otro episodio de Aa/ recurrente. 

Buchanan y cols observaron(l3) que los pacientes desarrollab.!in 

episcxlios de isquenúa cerebral aguda con Hb s entre 17-33.5%. Esto se 

debe a que la concentración de Hb S en esas cifras puede alterar la 

viscosidad sanguínea y permitir que ocurra la oclusión de un gran vaso 

cerebral e isquemia. Esto ocurre si coexisten la anemia, gran número de 

eritrocitos falciformes irreversibles y daño en la vasculatura cerebraL 

concluyeron que estos pacientes deben ser seguidos estrechamente y 
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que las transfusiones deben ser administradas con suficiente volumen y 

frecuencia para suprimir canpletamente o casi completamente la 

eri tropoyesis end(:,gena. 

Ocurren episodios menores de isquE!Ilia cerebral recurrente que 

contribuyen al desarrollo de cambios progresivos de la estructura 

cortical con subsecuente deterioro de la función intelectual. 

los efectos de la terapia transfusional son: disminución del 

porcentaje de células falcifonres que pueden disminuir la enfermedad de 

los pequeños y grandes vasos, la normalización de la anemia crónica puede 

producir un estado más fisiológico de autoregulación cerebrovascul.ar .. 

La terapia con anticoagulantes caro la heparina o la warfarina no ha 

derrostrado disminuir el número o la severidad de AC/. No se ha probado 

beneficio con el uso de antiagre<Jantes plaquetarios y por el contrario 

aumentan los riesgos de hem:>rragia. 

El manejo experimental consiste en el uso de 5-1\zacitcxlina, 

Hidroxiurea, Citosina Arabinósido que aumentan la síntesis de Hb F.. La 

eri tropoyetina recanbinante aumenta la Hb F y disminuye la concentración 

de Hb corpuscular media (OiO!) disminuyendo la viscosidad in terna del 

eritrocito. La producción de hiponatremia produce disminución de la 

fornación de eritrocitos falciformes pero esto no ha sido probado en 

enfermedades cerebrovasculares. la Pentoxifilina modifica la reolog!a de 

las células falciformes, pero no inhibe la polimerizaci6n de la molécula 

de Hb s. El Cetiedil incrementa la filtración del eritrocito por efecto 

directo en la membrana del eritrocito. Con el transplante de médula 

desaparecen los sin tanas de la enfennedad. ( 27) 



Las anormalidades cardíacas, más frecuentes identificadas por 

Ecocardiograrra, después de los 2 años de edad son aumento de los 

cliánetros ventriculares izquierdos sistólicos y diastólicos, con 

engrosamiento parietal, incremento de la masa ventricular izqui~rda y 

hipertrofia biventricular. Lipran y cols han reportado hipertrofia 

septal asimétrica en 20% de los pacientes. (20) El gasto cardíaco se 

encuentra increcrentado en el 53\ de los pacientes según Les ter et al, y 

el grado de anormalidad parece prog-resar con la edad. (20) El aumento del 

gasto cardiaco se atribuye a la presencia de hiperdinamia secundaria a la 

anemia crónica. 

La insuficiencia cardíaca, frecuente en la tercera y cuarta década 

de la vida de los falcémicos, es rara en niños en los cuales se 

encuentran soplos, cardianegalia y alteraciones en el EKG inespecíficas. 

Se han reportado cambios degenerativos miocárdicos y obstrucciones 

arteriales coronarias intramurales por agregados de células falciformes 

en autopsias. Aunque las alteraciones tranbóticas son frecuentes en los 

falcémicos, la isquemia núocárdica es excepcional; no obstante se han 

reportadc eventos de infarto agudo del miocardio presumiblemente por 

hipoxia secundaria a crisis aplásica. (31) Por otro lado se han reportado 

cambios electrocardiográficos sugestivos de isquemia miocárdica durante 

el ejercicio en una gran proporción de niños con anemia de células 

falciformes. (31) 

La anemia condiciona alteración de la adaptación cardiovascular en 

respuest.a a una capacidad de 02 reducida, aurrento del volumen sanguíneo, 

disminución de la viscosidad y de la resistencia vascular sistémica. 
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La prueba de esfuerzo puede ser útil para detectar una disfunción 

ventricular latente. Alpert y colaboradores encontraron cambios 

isquémicos en 15% de 47 niños sanetidos a una prueba electrocardiográfica 

dinámica. ( 20 l La disfunción cardíaca fue en reposo en aquellos 

falcémicos con hipertensión y enfermedad renal asociada. 

Los cambios isquérnicos agudos evidenciados con elevaciones del sr y 

angina de pecho rrejoran con manejo transfusional. De igual manera se ha 

observado una mejoría en la cüpacidad funcional al ejercicio con este 

tipo de tratamiento, atribuido a la mejoría de las propiedades 

herrorreológicas de las células con Hb A, el incremento en la capacidad de 

transporte de 02, a la alta concentración de Hb total o a la canbinación 

de ambos. 
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VIII. a::MPLICACIOOES l?ULKlNllRES: 

Las catq,Jlicaciones pulm::mares en pacientes con anemia drepanocítica 

incluyen la rrayor predisposición para desarrollar neumonías p:>r neum:x:oco 

y H. influenzae tipo b, émbolos pulrronares múltiples, embolización de 

grasa necrótica de infartos óseos, el desarrollo de enfermedad pul.tronar 

crónica, infartos costales e infartos pulmonares. 

El desarrollo del síndrai~ pulmonar agudo raramente es prcxlucido por 

neLSOOnía en falcémicos, adultos y niños. 

CUando hay pocas evidencias de que la sintanatología pulmonar es un 

proceso infeccioso o prcxiucido por un trantoembolisrro se ncmbra el cuadro 

clínico cerno síndrane pulnonar agudo, y se cree que este es debido a 

infarto pulm::mar. Este sind.rcrne suma el 25% de las admisiones 

hospitalarias y defunsiones en pacientes falcémicos, (29) Se ha visto que 

los ataques repetidos, pueden ser un imp:>rtante factor de riesgo para 

desarrollar enfermedad pulmonar crónica. 

El infarto costal se debe al desarrollo de vasooclusión y puede 

producir dolor pleurítico y cambios de los tejidos blandos enderredor. 

Se prcxluce hipoventilación secundaria al dolor favoreciendo el desarrollo 

de atelectasias y los cambios radiográficos de neumonía. La valoración 

clínica del dolorimiento costal es difícil de efectuar ya que el paciente 

produce resistencia voluntaria a la exploración, la cual es roolesta. Se 

debe hacer un centelleo óseo dentro de las primeras 48-72 hrs del ingreso 

del paciente con Tc-99m difosfonato, en donde se observa incremento de la 

captación que indica la presencia de infarto costal. Puede coex.istir el 

infarto costal y el síndrane pulmonar agudo, pero esto no es la regla. 
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El uso de analgésicos narcóticos (29) para el tratamiento del 

sindrane pulrronar agudo está contraindicado ya que produce supresión 

respiratoria y del reflejo tusígeno, favoreciendo el desarrollo de 

atelectasias, hipoxia e infartos pulm:>nares. 

Algunos pro¡x>nen inicia·r rra.nejo con antibioticoterapia de inicio ya 

que es dif!cil diferenciar entre infección e infarto en estadios 

iniciales. (3) 

Se debe dar manejo t.ransfusional si hay canpraniso pulmonar extenso. 

En adultos con drepanocitosis se ha reportado la presencia de 

cambios restrictivos en la función pulnonar (30), posiblemente debida a 

que padecieron c.ranboemb::>lias pul.roonares recurrentes y neumonías. 

Miller y Serjeant (30) encontraron que los volumenes pulm:>nares en 

los adultos con Hb SS estan levemente disminuidos canpa.randolos con los 

de sujetos normales, y esto fue atribuido a las pequeñas diferencias 

antropcmétricas. 

Wall y colaboradores (30} ccmpararon la función pulmonar de doce 

niños con anemia de células falciformes con doce niños de raza negra 

normales y encontraron que: 

a. Los volurrenes pulmonares y los flujos espiratorios fueron iguales 

en aml:os grupos • 

b. La capacidad de difusión del 002 se mantuvo en rango normal a 

pesar de la presencia de anemia severa ya que hubo incremento en el 

volunen sanguíneo capilar pulmonar y en la capacidad de difusión de la 

membrana. 

c. Todos los niños falcérnicus tuvieron hipoxemia leve e incremento 

en los cortoe circuit.os calculados .. 
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Conclt..-yeron que la función pulmonar en estos pacientes parece ser 

determinada por su raza y anemia. 

Las crisis dolorosas frecuentemente se manifiestan canc> un ClU\dro de 

dolor abdaninal intenso que puede simular un proceso infeccioso o bien un 

abdanen quirúrgico. En éstas, que pueden ser precipitadas por stress 

físico o psicológico, se prcduce oclusión a nivel de la microcirculación 

produciéndose infartos en diferentes órganos intraalxianinales, a saber. 

En el bazo puede haber infartos repetitivos que llevan atrofia y 

autoesplenectanra, en el hígado se produce necrosis focal y en ocasiones 

cirrosis hepática, en el páncreas ocurren infartos y muy r'arairente 

Diabetes mellitus secundaria; a nivel de ganglios mesentéricos e 

intestinales ocurren infartos con producción de colitis isquémica. 

Cano se trata de W1a anemia hemolítica crónica, presentan cifras 

elevadas de bilirrubinas indirectas, con el consecuente desarrollo de 

piedras vesiculares, colecistitis y coledocolitiasis; observandose en 

niños de 3 años de edad. 

Baumgartner y Klein ( 19) revisaron 13 6 pacientes con anemia 

falciforme que ingresaron con cuadro de dolor abdaninal y encontraron que 

este fue secundario a: crisis dolorosas en 57%, abdanen quirúrgico (por 

colecistitis o apendicitis) en 23% probleMs renales en 13.5% problemas 

ginecológicos en S. 7% y neurronías en 1. 9%. 

Kudsk y colaboradores (19) revisaron falcémicos con cuadro de 

abdanen agudo y encontraron que el dolor al:dooii.nal secundario a crisis 

dolorosa era generalizado, se aliviaba con la hidratación endovenosa y la 
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administración de 02, no se acx:qeña.ba de fiebre, y que la 

hiperbilirrubinem y leuooc:i tos is se eru:oot:Dlbm tombién en caso de 

alxlcmen quiru<gico. 

Serjeant (6) encontró 27 pacientes con úlcera duodenal de 353 

pacientes con herroglobinopa:tía SS en Jamaica. Hubo predaninio del sexo 

masculino, el inicio del cuadro fue en la segunda década de vida en un 

tercio de los pacientes, el pico de secreción ácida fue bajo; presentaron 

muchas ccmplicaciones, a saber: estenosis pilórica, penetración de la 

úlcera al conducto biliar, hematemesis, gran número de cirugías por falla 

al tratamiento médico. 

Se piensa que las úlceras gástricas y duodenales se presentan nás 

frecuentemente de lo que son reportadas. El stress físico y psíquico a 

los que están sanetidos estos pacientes por los múltiples episodios de 

crisis y hospitalizaciones, juegan importante papel en su génesis. 

Para explicar su fisiopatología se ha mencionado que se produce 

infarto a nivel de la mucosa secundaria a vasooclusión produciéndose 

disminución de la resistencia de la mucosa duodenal au:iado a la ausencia 

~e prcducción de ácido. Esto favorece el desarrollo de la úlcera, y caoo 

el flujo sanguíneo local está alterado el proceso de cicatrización se 

encuentra disminuido favoreciendo la persistencia y el desarrollo de 

úlceras duodenales crónicas. 

Realizar endoscopía temprana durante el curso de dolor abdaninal, 

iniciar manejo médico para la úlcera y rrcnitorizar al paciente con una 

nueva endoscopía en 4 a 6 semanas y en caso de no mejoría o de existir 

una pobre cicatrización se debe considerar la r~lización de cirugía, se 

pranulgan caro tratamiento. (6) 



- 23 -

Una alternativa para el manejo quirúrgico lo son las transfusiones 

periódicas mensuales por seis meses caoo mínimo. La finalidad de éstas 

es suprimir la producción de eritrocitos falciformes y que se produzca la 

cicatrización de la úlcera. 

Es bien conocida la presencia de disfunción hepatocelular en ellos, 

y esta· se debe a: obstrucción sinusoidal por células falciformes, 

herrosiderosis, falla cardíaca, infarto intrahepático, colelitiasis y 

hepatitis. 

'iohannan y colaboradores (8) en Arabia Saudita encontraron que en 34 

pacientes con Hepatitis A, 3 evolucionaron a falla hepática fulminante y 

~e.ellos 2 tenían anemia de células falcifonnes. 

Hamnond y f.'°5seson (25) reportaron un caso en donde un paciente 

falcémico de 37 años con crisis vasooclusiva y hipoxia severa secundaria 

a hipertensión pulmonar recibió manejo con Hidralacina y posteriormente 

desarrolló hip:Jtensión e infarto transmural extenso de intestino delgado 

que le produjo la muerte. 

Es importante recordar que es de vital importancia para el futuro de 

los falcémicos con cuadro de dolor alxicxninal realizar una buena anamnesis 

y examen físico (incluyendo examen ginecológico y tacto rectal). Nos 

deberos apoyar en la bianetría hemática, examen general de orina, pruebas 

de función hepática, radiografías simples de alxkmen, USG hepático y de 

vías biliares, endoscopía para llegar a la génesis del mismo e iniciar un 

rápido manejo y evitar ccrnplicaciones. 



La pubertad es retardada especialmente en el sexo masculino, 

ocurriendo esta cerca de los 18 años de edad. 

En los varones se ha observado una cuenta baja de espermatozoides, 

ocasionando disminución de la fertilidad.. En el sexo femenino la 

fertilidad es normal, pero pueden presentar muy raramente infartos 

ováricos con desarrollo de infertilidad. 

Durante el embarazo hay aumento de la frecuencia de las crisis 

dolorosas, síndrane pulmonar, rápida progresión de retinopatía, necrosis 

aséptica. También se pueden producir isquemia y necrosis uterina durante 

la gestación produciendo claudicación uterina intermitente y angina 

uterina. 

A nivel placentario se desarrollan múltiples infartos, prcxluciéndose 

alx>rtos, rrortinatos, o recién nacidos de bajo peso al nacer. 

Para el control de la natalidad están contraindicados el uso de 

anticonceptivos con estrógenos por el riesgo de desarrollar tranlx>sis. 

PRIAPISK>: 

Es la erección persistente y dolorosa del pene, no relacionada. con 

·la actividad sexual, pero cuando se relaciona con ella la erección 

persiste más allá del estímulo inicial. 

La erección es asimétrica, exagerada, pulsátil y no se alivia con la 

actividad sexual. El 25% de los casos de priapismo es secundario a la 

anemia de células falciformes, y el 50% son idiopáticos. Otras causas 

incluyen: leucemia, hem:::diálisis, tumores genitourinarios, medicamentos, 

tra1.llM. peritoneal, sífilis y tranbosis pélvica. (15) 

Se han definido dos formas de presentación: a. el priapisroo menor 

cano un episcxlio aislado o infrecuentemente recurrente de menos de 3 tira 
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de duración, sin desarrollo de impotencia. 

b. el priapisrro mayor es la presencia de un episcx:iio prolongado y 

duradero mayor de un día que arrerita hospitalización y manejo quirúrgico 

y/o transfusional, y que frecuentemente lleva a la impotencia. 

Hay dos picos de incidencia que están entre los 5 a 13 años y los 21 

a 29 años. 

El 77% de los casos ocurrieron durante el sueño, el 17% durante el 

acto sexual, el 3% en forna espontánea y el 3% se asoció a exceso de 

alcohol. (15} Los eventos asociados fueron: disuria, crisis dolorosas, 

fiebre, sepsis, otitis media, infección de vías urinarias, neurronías, 

coagulación intravascular diseminada. 

En cuanto a la patofisiolog.ía se desconoce el mecanisrro exacto de la 

prcxiucción de priapisrro. Diggs (15) reEXJrtó que los sinusoides del pene 

engordan con la presencia de eritrocitos falciformes irreversibles. El 

estasis de sangre dentro de los cuerpos esponjosos y cavernosos durante 

la erección notJMl produce obstrucción de la vena dorsal profunda del 

pene, disminución de la P 02 y del pH, y ambos llevan a la producción de 

eritrocitos falciformes. Esto puede ser acentuado o puesto en marcha por 

la acidosis que ocurre por la hipoventilación durante el sueño. Se 

producen eritrocitos falciformes irreversibles, estasis venosa y el 

desarrollo de priapisroo. 

Hay pérdida del fibrinógeno lo que sugiere la existencia de 

coagulación intravascular localizada con fibrinolísis. Ocurre una 

reacción inflamatoria que produce fibrosis de la t.rabécula esponjosa, lo 

cual puede ser la causa de impotencia subsecuente. 

Los ¡ncientes con Hb SS son sintomáticos, mientras que los que 
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poseen Hb SF y Hb AS son asintctráticos. se ha encontrado que los altos 

niveles de Hb F confiere protección contra el desarrollo de priapism::>. 

En cuanto al tratamiento se ha mencionado el tratamiento médico y el 

quirúrgico. Dentro del médico teneros el local y el sistémico. Caro 

manejo local se menciona el uso de aplicación de calor o frío, báños de 

asiento, trajes de presión y canpresión íntennitente y radiaciones 

locales. 

En el manejo sisténúco se ha considerado el uso de analgésicos, 

antiansiolíticos, 

vascdilatadores, 

estrógenos, d.ietilestilbestrol, 

anticoagulantes, antimuscarínicos, 

sedación, 

agentes 

fibrinolíticos, anestésicos (IV, general, epidural, espinal, caudal, en 

silla de m:>ntar), hidratación endovenosa, alcalinización, suplemento de 

02, 02 hiperbá.rico, hipnosis, transfusiones, exanguinotransfusiones, 

eritrocitoferesis. El manejo conservador est.á indicado en casos memos 

severos y estos preservan la potencia sexual. 

Los procedimientos invasivos se usan en casos severos. Se ha hecho 

aspiración, incisión y drenaje, irrigación, y los cortocircuitos 

.esponjosos cavernosos de Winter. Los mejores resultados en cuanto a la 

conservación de la potencia sexual se han obtenido con los shunt de 

Winter. 

Se ha visto, en cuanto a la relaci6n entre la conservaci6n de la 

potencia y el tiempo transcurrido entre la instalación del priapism::> y el 

inicio del tratamiento Cya sea conservador o quirúrgico), que (15): 

cuando el inicio del tratamiento fue antes de 48 hrs el 72% conservó la 

potencia, cuando el inicio del manejo fue a los 3 días o después el 19~ 

la preserv6. 
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El programa de transfusiones crónicas (por 6 meses ccmo núni.mo) se 

debe continuar con manejo con Diltiazem o Pentox:ifilina. 

Durante la crisis de priapisroo mayor debe considerarse el uso de 

exanguinotransfusión y el Verapamil, un agente que prcxluzca reversión de 

las células falciformes, buena hidratación y analgésicos. Si no se 

resuelve el priapismc> en 48 hrs se debe hacer cirugía para descanprirnir 

el pene. 

La recurrencia es la canplicación más frecuente del priapisrro. 

Emond y otros (15) encontraron que el 57% de sus casos sufrían más de 10 

episodios de priapismo, además de que más del 25% de los pacientes que 

padecían priapisrro desarrollaban algún grado de impotencia. Observaron 

que la impotencia ocurría en pacientes que recibían tratamiento 

conservador o quirúrgico. 

Entre las ccrnplicaciones post-quirúrgicas tenemos: necrosis, cuerda, 

abscesos, celulitis, fÍstulas uretrales, escara en la piel peneana y 

gangrena del pene. Se reportó un caso de Megalofalo después de haber 

tenido múltiples episodios de priapisrro manejado con irrigaciones 'del 

cuerpo cavernoso. (15) 

Se debe considerar en pacientes irnp:>tentes la rehabilitación con 

prótesis intrapeneana. 

Es de vital importancia que el médico interroge sobre la existencia 

de episodios de priapisroo desde que el niño tenga 2 años de edad. Se 

debe educar a los padres y a los pacientes acerca de lo que es el 

priapismo, sus consecuencias y canplicaciones y sobre el manejo de estos 

episcxlios. 



La mionecrosis secundaria a infartos musculares durante las crisis 

vasooclusivas o dolorosas en falcémicos es una canplicación poco 

frecuente. Posteriormente desarrollan miofibrosis: y ccm:> secuelas 

induración, atrofia y contracturas musculares. 

Valeriano-Marcet y Dubin {36) rep::>rtaron 4 pacientes canprendidos 

entre la tercera y cuarta décadas de vida que desarrollaron mionecrosis y 

miofibrosis después de numerosas crisis dolorosas. Encontraron que había 

un compran.isa muscular proximal simétrico de miembros torácicos y 

pélvicos, estando afectados los cuadriceps, triceps y bíceps. 

Clínicamente presentaban datos de inflamación localizados en los grupos 

musculares mencionados; en la biopsia se encontró mionecrosis a'JU<la con 

cambios inflama.torios mínim:::>s, miofibrosis con abundate depósito de 

colágena. 

No se ha definido la etiología de esta patología, pero se cree que 

es secundaria a la hipoxia tisular prod.ucida por vasooclusión con la 

subsecuente isquemia y necrosis de los miocitos. En cuanto al manejo se 

postula que debe ser el mismo que para una crisis vasOC1Clusiva. (36) 

También se han descrito casos de paniculaniositis, miosit.is, 

fascitis. 

A nivel esquelético encontramos que los pacientes con Hb SS y 

talasemia tiene un riesgo mayor para desarrollar osteonecrosis de la 

cabeza feooral y humeral, siendo reportado en pacientes de hasta 5 años 

de edad, los pacientes con Hb Se tienden a desarrollar esta ccrnplicación 

en la edad adul t.a. 

Se han encontrado que el desarrollo de crisis dolorosas frecuentes y 
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niveles de Hcto elevados y volumen corpuscular medio b3jo son factores de 

riesgo para el desarrollo de la necrosis. ( 37) 

Se sugiere que la lesión se produce debido a una oclusión silenciosa 

y progresiva a nivel de la microcirculación de la cabeza femoral o 

humeral causando daño a los osteoblastos e incremento de la presión 

intraósea. 

El tratamiento consiste en artroplastía y reemplazo de la cabeza 

femoral. La exanguinotransfusión pre y post quirúrgica favorece la 

cicatrización. (2) 

La osteanieli tis es frecuente en falcém.icos en los primeros 5 años 

de vida. El gennen más frecuentemente implicado es la Salm:mella (3), 

aunque la E. coli y el Staphylococo aureus también pueden producirla. (2) 

se produce fiebre, signos de infla!l\3ción en el área afectada, 

leucocitosis, y VES aUJrentada. Se debe realizar aislamiento de la 

bacteria ya sea en hueso o en sangre. El centelleo óseo con Tc-99 

muestra disminución de la captación que indica el área de infarto óseo .. 

Se debe iniciar antibioticoterapia una vez sospechado el diagnóstico; 

efectuar diagnóstico diferencial con infarto óseo .. 

Pueden presentar artritis séptica por neumococo o Salrnonella, 

infartos en los huesos largos con producción de fracturas patológicas, y 

en la vida adulta sinovitis crónica y hiperuricemia secundaria a artritis 

gotosa. (44) 



XII. l\LTERACICflES m PIEL: 

Las úlceras en los miembros inferiores son canplicaciones cutáneas 

canunes en pacientes falcémicos. El 8 a 10% de éstos, las desarrollan 

entre los 10 y 50 años de edad. (17) Generalmente se encuentran en el 

tercio distal de las piernas y son indoloras. El 75% de los adolescentes 

y adultos las poseen. ( 3) 

La incidencia es 00.ja entre los 10-19 años de edad, pero ésta 

aumenta después de la aegunda década de vida. Son más frecuentes en el 

sexo masculino por causa desconocida. No hay clara relación estacional. 

Se presentan en pacientes con Hb SS y SS-alfa talasemia. Con muy 

baja incidencia en pacientes con Hb se y SS a-talasemia, debido a que 

poseen Hb entre ll-14gr y tienen baja incidencia de canplicaciones. La 

incidencia de ellas disminuye con el aumento de la Hb F y aumenta con la 

presencia de bajos niveles de Hb. 

Se pueden presentar espont.aneamente o caro resultado de trauma lcx::al 

y frecuentemente persisten por largo tiempo. 

Los factores agravantes para que se desarrollen son: 

l. La obstrucción a nivel de la microcirculación por las células 

falcifomes. 

2. El aumento de la presión venosa y capilar secundaria a 1. 

3. El desarrollo de infecciones bacterianas secundarias. 

4. La disminución de la capacidad de transporte de 02 interfiere con 

la nutrición y el metabolisrro tisular produciendo isquemia y necrosis. 

5. Los episodios recurrentes de microtranbosis y vasooclusión son un 

gatillo para activar el sisterra de cOagulación; todos ellos contribuyen ~ 
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que se produzcan alteraciones en el trofisno cutáneo con el subsecuente 

desarrollo de úlceras crónicas, las cuales son difíciles de cicatrizar· 

En cuanto al tratamiento, Koshy y cols (17) encontraron que las 

úlceras de menos de 4 an de diámetro fueron manejadas con tratsmiento 

local (ünguento de zinc,. antibiótico local, bota. de gel) y hubo una 

recu.rrencia del 25%. Las úlceras mayores de 8 an de diámetro o que no 

cicatrizaban se manejaron con terapia transfusional (recurrencia del 37%) 

e injerto de piel (recurrencia de 52%). Concluyeron que la recurrencia 

alta con el uso de injerto fue secundaria al gran diámetro de la úlcera y 

a la cronicidad de ellas antes de la cirugía. Además que el manejo 

transfusional fue sólo hasta que las úlceras cicatrizaron, y que quizás 

la terapia transfusional crónica preveniría las recurrencias. Las 

filceras que persistían más de 1 año se hacían crónicas, no cicatrizales, 

de gran tamaño, con alteraciones locales crónicas.. El mayor factor de 

fallo en el tratamiento fue la falta de cooperación del paciente .. 

Se ·ha usado la Pentoxifilina para el tratamiento de las úlceras 

cutáneas. (16) Esta es una rnetilxantina que se ha usado por vía enteral 

en pacientes con úlceras en las piernas y desórdenes vasculares 

periféricos. Sus efectos son: disminuye la adhesividad de los 

eritrocitos falciformes in vitro, pranueve la resolución de las crisis 

vasooclusivas, produce disminución de la viscosidad sanguínea, aLanento de 

la deformabilidad del eritrocito por inhibición de la 3 ... - s-adenosin 

monofosfato (AMP) diesterasa con subsecuente aumento del AMP cíclico de 

los eritrocitos, inhibe la agregación plaqueta.ria y la formación de 

tranbos y disminuye los niveles de fibrinógeno. Estos efectos canbi~ 

aumentan el flujo a nivel de la circulaci6n y la concentración de oxígeno 
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a nivel tisular. su uso endovenoso produce una excelente resolución de 

las crisis vasooclusivas en 75 a 100% de los pacientes. se ha visto 

cicatrizaci6n canpleta, mínin"B recurrencia de las úlceras y ausencia de 

efectos colaterales en los pacientes con tratamiento prolongado. 

cacciola y colaboradores (16) encontraron en pacientes con s-0 

talasemia y úlceras crónicas, deficiencia adquirida de antitranblna III. 

Los valores bajos de antitranblna III en plasma con aumento de niveles de 

fibrinopéptido A indican hipercoa.gulación por activación de la vía 

crónica de la trcmbina. Proponen administrar concentrado de anti tranbina 

huma.na canbinada con heparina, cuando se documenta deficiencia adquirida 

de antitrcrnbina III en pacientes con úlceras refractarias a tratamiento 

en pacientes con S-Ilt.alasemia. 

Para prevenir la formación de las úlceras se pueden usar métcxlos que 

rrantengan los niveles de herroglobina altos, y métodos que mantengan la 

concentración de Hb F alta. 

Hay que educar a los pac;:ientes, y a los familiares sobre el adecuado 

aseo de los miembros pélvicos y la importancia del autoexarnen con el 

objeto de evidenciar cambios cutáneos tempranos s 



Presentan anormalidades en los mecanismos de defensa inmunológica, 

en la síntesis de Ig G policlonal e Ig M, en la vía alterna del 

canplemento, en la opsonización, en la interacción de células T y B. 

En los pacientes asplénicos hay pérdida de la capaci®d de 

filtración bacteriana, disminución de la actividad fagocítica, 

disminución de las concentraciones de opsoninas e Ig M, disminución de 

los niveles de properdina, alteración de las células T cooperadoras y 

supresoras. { 45) 

cuentan con una respuesta irununológica retardada. Todas estas, 

interaccionan y los hacen susceptibles a padecer infecciones por 

Streptococo pneurroniae, Haemofilus influenza tipo b, Sal..monella desde la 

infancia teimprana. 

Se producen infartos en los ganglios linfáticos que contribuyen a la 

alteración inmunológica. 

Se han reportado algunos casos, aunque raros, de asociación de 

artritis reurMtoide en adultos falcémicos, al igual que Lupus Eritenatoso 

sistémico. Se ha especulado acerca de una anormalidad selectiva en la 

activación del CCl'nPlemento para el desarrollo de LES en estos pacientes. 

Por el contrario se desconoce cual es el mecanism:> por el cual 

desarrollan Artritis Reumatoide, pero se cree que factores genéticos 

influyen sobre la respuesta inmune en estos pacientes. (44) 



La nefropatia falcémi.ca incluye: defecto para concentrar la orina, 

defecto de la acidificación renal y excreción de potasio, función 

siipranonnal tubular proximal, proteinuria-, insuficiencia renal, hematuria 

y necrosis papilar. 

La hipostenuria es la anonna.lidad renal más frecuentemente 

reconocida en estos pacientes. 

En la fisiopa.tología tenemos que los eritrocitos falcifonnes dentro 

de los vasos aUirentan la viscosidad sanguínea y deterioran el flujo 

sanguíneo local, con la consecuente disminución del aporte de 02 a las 

células tubulares en la parte medular del asa de Henle y deterioran la 

habilidad para absorber el scxiio del lumen tubular. Esto ocasiona 

disminución en la osmolalidad medular lnter::>ticial, disminución de la 

capacidad para concentrar la orina en el tubo colector. Cuando la 

isquemia perdura varios años ocurre infarto y destrucción de la vasa 

rectae. 

Los falcémicos jóvenes tienen elevados la tasa de filtración 

glcrnerular y el flujo plasmático renal, y amb:>s llegan a valores normales 

en la vida adulta, siendo la tasa de filtración glanerular subnormal 

después de los 40 años. Hay incremento paulatino de la secreción de 

creatinina y deterioro de la función renal. A pesar de que eliminan 

grandes cantidades de oriM no se deshidratan a memos que sean sanetidos 

e deprivación prolongada de agua.. La isquemia ocasiona alteración en la 

dilución urinaria. 

La enuresis nocturna se ha atribuido al defecto para concentrar la 

orina, lo cUal no se ha canprobado. (9,10) Contribuyen a la prcducción de 

enuresis la pequeña capacidad vesical, el awnento del volumen urinario 
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nocturno para la capacidad vesical, el sueño profundo. Es más frecuente 

en el sexo masculino, en individuos que proceden de familias numerosas, y 

en casos de historia familiar de enuresis. Es más ccrnún en niños afro-

caribeños con Hb SS. (10) Se ha usado el manejo a corto plazo con 

antidepresores tricíclicos. (9) 

La proteinuria es un hallazgo frecuente en adultos falcémicos y en 

algunos puede progresar a rangos nefróticos. En niños la lesión más 

frecuente en biopsia renal es la esclerosis glanerular focal. 

La hiperfiltración glanerular prcx:luce daño glanerular con desarrollo 

de esclerosis glarerular, proteinuria y falla renal progresiva. La 

insuficiencia renal es la mayor causa de morbim:>rtalidad en falcémicos 

adultos. 

Teoricamente el manejo prolongado con antiinflamatorios no 

esteroideos iniciado en pacientes jóvenes falcémicos previene el 

desarrollo de insuficiencia renal, pero no hay estudios concluyentes. (28) 

El manejo de la insuficiencia renal crónica consiste en henx:xliálisls 

la cual ha sido tolerada por algunos, mas produce anemia severa, 

hipercalemia, angina e incremento en el núirero de transfusiones. Otra 

opción es el transplante renal, pero se ha visto incremento en el número 

de crisis dolorosas post transplante, y recurrencia de lesiones 

glanerulares falcémicas con desarrollo de insuficiencia renal en el riñón 

transplantado. (28) 

Hematuria macro y microscópica se presentan en pacientes con Hb SS, 

AS, se.. Se desconoce el mecanisrro de producción, pero se piensa que esté 

relacionado con apiñamiento de eritrocitos falciforrres en la médula 

renal. En la mayoría de los casos el sangrado cesa espontaneamente 
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después del reposo, pero hay recurrencia en el 50%. Ocasional.Jrente el 

sangrado es severo y amerita na.nejo transfusional. El sangrado proviene 

en 80% de los casos del riñón izquierdo, cuando este es detectado. Se ha 

usado para controlar al sangrado el ácido aminocaproico, agentes 

antifibrinol!ticos, vasopresina. En casos refractarios el manejo es 

nefrectanra unilateral. 

Se ha observado necrosis papilar por isquemia medular en pacientes 

con Hb SS, AS, se y s-talasemia. !.os ataques recurrentes de necrosis 

papilar contribuyen al desarrollo de Insuficiencia renal. 



Algunos niños falcémicos fallecen en la infancia, otros presentan 

grandes canplicaciones de la enfennedad, y otros muy pocas o ninguna. 

Presentan un expectativa de vida hasta la quinta década .. 

Se ha postulado que los altos niveles de Hb F pueden contribuir a la 

supervivencia en los pacientes menores de 20 años con Hb SS. (4) 

Los bajos niveles de Hb contribuyen a la mortalidad, ya que la 

capacidad de transporte de 02 está disminuida y se produce canprcmiso de 

las funciones orgánicas vitales, sobre tcxlo durante perícx:Jos de 

stress. (4) 

Presentan una rrortalidad de 15-30\ en los primeros años de vida, 

siendo las tres principales causas de muerte: crisis de secuestro 

esplénico, crisis aplásica, las infecciones (sepsis, neumonía y 

meningitis por neum:icoco o H. influenzae tipo b. (3) Se observa un pico 

de incidencia de 1-3 años de edad. 

Las causas rMs frecuentes de mortalidad en la adolescencia son la 

enfermedad cerebrovascular y los accidentes. (4) Se han reportado casos 

·de muerte súbita secundaria a infarto de miocardio asociada a hipoxia 

severa durante la adc>lescencia. ( 31) 

La enfermedad pul.m:Jnar falciforme con cor pul..ttonale se asocia con 

sínd.rane de dificultad respiratoria terminal siendo la causa m§s 

frecuente de muerte súbita en adultos. Estos pacientes se encuentran 

sanetidos a hipoxia persistente que los predispone a infarto del 

núocanlio y a muerte sGbita. (46) 



Los .. r.J:-1:~s nn Hb SS tienen cifras de Hb entre 6 a 10 g/dl, lo 

cual es~~ ellos. Estos necesitan transfusiones cuando la Hb 

sea menor de 5 g/dl, o cuando se presenten eventos que puedan canprareter 

la vida caro lo son las crisis de secuest:.ro esplénico, crisis aplásica, 

las herrorragias agudas, infecciones pulmonares severas con hii>oxia: 

durante el pre, trans y p:>st operatorio. 

se ha utilizado el tratamiento transfusional crónico con éxito en el 

priapismo mayor, el embarazo, necrosis aséptica de la cabeza humeral o 

fem:>ral, crisis dolorosas recurrentes y severas, y para evitar ataques 

recurrentes cerebrovasculares. Este puede ser por medio de transfusión 

de GRE a razón de 10 a 15 cc/k c/4-6 semanas por un mínim::::i de 6. meses o 

bien efectuar exanguinotransfusión. Con la primera se inhibe la 

eritropoyesis y con la segunda se substituyen los eritrocitos falciforrres 

por eritrocitos normales. El objetivo de ellas es disminuir la 

concentración de Hb s a menos del 30%, y mantener la Hb mayor o igual a 

10 g/dl. 

A nivel cardiovascular ofrecen beneficios las hipertransfusiones 

caoo lo son la normalización del tamaño de las cáma..ras izquiel:'das, 

disminución del gasto cardíaco y de la ma.sa ventricular izquierda, y 

mejora la capacidad al ejercicio en adultos .. (21) La respuesta favorable 

del manejo transfusional con respecto al ejercicio en adultos con Hb SS 

se ha atribuído al mejoramiento del flujo proporcionado por los 

eritrocitos con Hb A, al incremento de. la concentración de Hb total que 

incrementa la capacidad de transporte de 02, o a una canbinación ~ 

ambos. (32) 

l..as transfusiones crónicas pueden restablecer el tamaño del bazo y 
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la función reticuloendotelial, ya que ambos se encuentran disminuidos 

debido a los múltiples infartos esplénicos a que son scmetidos !os 

falcémícos desde la infancia temprana. Esto puede ser posible si el 

p.r::ograma transfusional se inicia en etapas tempranas y con una duración 

de por lo menos 3 a 8 años, ya que luego la reversión parece 

improbable. (22) 

Buchanan y otros (22) observaron que el continuo agrandamiento del 

l»zo en falcémicos con hipertransfusiones pueden producir hiperesplenismo 

y el aumento de los requerimientos sanguíneos. Después de la 

esplenectarúa los requerimientos sanguíneos disminuyeron. 

La terapia transfusional a largo plazo es efectiva en 90% para 

prevenir ataques cerebrovasculares recurrentes. Se desconoce el tiempo 

ópt..im:J de duración para que el manejo sea efectivo. Cuando se suspenden 

las transfusiones después de un año a 2 años, el pranedio de recurrencia 

de A.CV es similar al de los pacientes no transfundidos. (39) Aún cuando 

se interrumpen después de 5 a 12 años de ma.nejo se ha observado 

recurrencias. (26} 

Se rep:>rtó el caso de una heroc>rragia intracraneal ma.siva después de 

horas de tetminada una transfusión de GR.E (26), se atribuyó a al.Ul1ento 

repentino de la viscosidad sanguinea. 

Una canplicación de la terapia transfusional es la sobrecarga de 

hierro. Cohen y colaboradores (39) realizaron un programa transfusional 

modificado en pacientes que habían presentado ACt/. El mismo consistió en 

efectuar exanguinotransfusión en lugar de transfusión de GRE para 

disminuir la concentración de Hb s a menos del 50% en lugar de menos del 
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30%. Concluyeron que esta concentración de Hb s continuaba ofreciendo 

una al ta protección contra la recurrencia de enfermedad cerebrovascular. 

Dentro de las canplicaciones tenesros: la sobrecarga de volumen con 

el consiguiente desarrollo de insuficiencia cardíaca con o sin edem::t 

agudo pulm:>nar, paso de infecciones virales (Hepatitis B, Hepatitis no A 

no B, CMV, HIV), isoirununización. La canplicación mayor es la sobrecarga 

de hierro con el consiguiente desarrollo de hemosiderosis con disfunción 

hepática y cardíaca. Cuando el hierro excede lg/k puede ocurrir falla 

cardíaca por arribnias intratables y prod.ucir la muerte. Para evitar 

esto, los pacientes scrnetidos a programas transfusionales crónicos deben 

recibir quelantes del hierro caro Deferoxamína subcutánea crónica. 

Cumnins y colaboradores (36) reportaron dos casos de reacciones 

transfusionales hem:::>líticas tardías en falcémicos, una a los siete dias y 

el otro a los 14 días post transfusión. su sintc:rnatología puede simular 

una crisis dolorosa o de secuestro, lo· cual dificulta su diagnóstico. 

LOs factores que pueden contribuir al desarrollo de éstas son los grandes 

volunenes sanguíneos transfundidos, y a la mezcla de antígenos 

eritrocitarios debido a las transfusiones inter-raciales, y que ellos son 

hiperreactores inmunologicamente por causa desconocida. Por lo tanto 

recaniendan que antes de iniciar un programa transfusional en un 

falcémico se debe tipificar el sisterm ABO, Rhesus, Kell, MNSs, Jk, 

Lewis, Ag Is y el u. 



Gracias a la biología molecular en cuanto al conocimiento de la 

alteración de la Hb s y de la membrana del eritrocito falciforme se estan 

utilizando los siguientes canpuestos: 

a. El cianato, fosfato piroxidal, el gliceraldehído, la urea y 

péptidos no covalentes que inhiben la polimerización de la Hb s. (?f 

b. La disminución del 2-3 DPG, la hiponatremia, el acetato de 

desm:::ipresina y el citrato cetiedil roodifican el eritrocito falciforrre. (7) 

c. la gonadotropina coriónica huma.na, el acetato de 

rredroxiprogesterona, la Azacitidina, Citarabina, la Hidroxiurea, la 

eritropoyetina recanbinante humana modulan la expresión del gen 

falciforme. ( 7) 

d •. Algunas drogas citotóxicas caro la Citarabina y el Sulfato de 

Vinblastina aumentan la síntesis de 

progenitores eritroides. (7) 

globulina y modulan los 

e. El manejo con Hidroxiurea estimula la prcxlucción de la Hb F, 

siendo el mecanismo incierto, y además disminuye la polimerización de la 

Hb 5.(7) 

El manejo con oxígeno es controversia!, pero se ha observado que 

reduce el número de eritrocitos falciformes, ya que ocasiona disminuci6n 

de la eritropoyesis y de la concentración de Hb, pero no parece 

influenciar sobre la duración de las crisis vasooclusivas. Zipursky y 

colaboradores (43) postulan el hecho de que una falla en el tratamiento 

con oxígeno se debe a que el daño prcducido por la vasooclusión ocurre 

antes del inicio del manejo con 02, y este es reflejo de isquemia. 

tisular. Se menciona el hecho de que el cese repentino de la 

oxigenoterapia puede producir un efecto de reOOte en el nGmero ?e 
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eritrocitos falcifonnes y que esto precipite la inst.auración de una 

crisis vasooclusiva. (43) 

En cuanto al manejo del dolor en las crisis vasooclusivas 

frecuentes, Brookoff y colal::oradores proponen el uso de analgésicos 

opiáceos en falcémicos adultos a bajas dosis por largo tiempo.. PÓstulan 

que esto disminuye los períodos de hospitalización, no se crea 

dependencia, se da analgesia continua a bajas dosis de narcóticos, y 

desarrollan pocos efectos adversos. Este manejo se da a los pacientes 

con cáncer y dolor en cualquier estadio. (42) 

Para la profilaxis de infecciones se recanienda: 

l. Administrar la vacuna para la Hepatitis B así: Ya sea vía IM o 

intradérmica, una primera dosis, la segunda dosis al mes, y la tercera 

dosis a los seis meses. Revacunar antes de 5 años 8i se administró 

intradermicamente, y si la aplicación fue intramuscular a los 5 años. (l) 

2. La infección por H. influenzae tipo b es rara en niños sanos 

mayores de 5 años, pero si se han reportado en niños con anemia 

falciforme. Rubin y colaboradores encontraron que en el grupo etáreo de 

18-24 meses de falcémicos a los que se le aplicó la vacuna polisacárida 

para H .. influenzae tipo b, la reacción irununogénica no fue confiable; en 

el grupo de 2-5 años sólo el 2/3 de los pacientes presentó respuesta. 

inmunogénica.. Por lo tanto sugieren que los falcémicos mayores de 5 años 

deben ser vacunados.. Esto se debe a que ¡;x:>seen un periodo prolongado de 

irunadurez inmunológica por pérdida de las células 

reticuloendoteliales. ( 5) 

3. La vacuna nelllroCÓcica ( Pneumovac) se debe aplicar a los niñ~ 

falcémicos a los 24 meses. A pesar de que se ha visto poca eficacia 
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después de su aplicación ya que los niños falcémicos tienen una pobre 

respuesta irununológica aunado a la falta de inmunogenicidad de la vacuna. 

Deben recibir profilaxis antibiótica con Penicilina. (45) 

Si va a ser sanetido a cirugia y anestesia se debe (2): 

a., Administrar líquidos intravenosos a 3.5 l/m2sc/día. 

b. Oxígeno durante la cirugía y en el post operatorio. 

e. Fisioterapia pulmonar. 

d. Heparina subcutánea . en caso de que las plaquetas sean mayor de 

400,000 o si va a est.ar sanetido a inrrovilización mayor de 24 hrs. 

e. Realizar exanguinotransfusión en caso de cirugía de 

desprendimiento de retina, reemplazo de hanbro o cadera, neurocirugía, y 

en caso de cirugía ab:ianinal o torácica. 

El único tratamiento que produce la cura de la anemia falciforme es 

el transplante de médula ósea, pero esto conlleva un riesgo de mortalidad 

de 15\ y un riesgo sustancial de norbilidad debido a la enfennedad 

injerto contra huésped. (41} 



XVIII. ~ Cll!PLICJ\CIONES EN Fl\LCEHIOJS: 

~ ~ Los pacientes falcémicos pueden desarrollar infartos 

retinianos con heirorragia del vítreo y retinitis proliferans. (27} 

El glaucana neovascular se produce por diversas entidades que 

proclucen isquemia retiniana, entre ellas la retinopa.tía falciforme la 

cual es causa infrecuente de esta.. Se han reportado casos en donde 

coexisten Diabetes roollitus m1s anemia drepanocítica en pacientes con 

glaucana neovascular secundario. 

Bergren y Brown{33) reportaron un ca.so en donde un paciente 

falcémico de 24 años desarrolló glauccma neovascular, sin tener otra 

patología agregada. 

La retinopatía proliferativa falcémica es una lesión silenciosa 

producida por obstrucción de los vasos periféricos finos de la arteria 

retiniana. En Kingstcn. Jamaica se efectuó un estudio prospectivo de 

pacientes con retinopatía proliferativa falciforme tratados con 

fotocoa.gulación con argon laser y se encontró reducción del déficit de la 

agudeza visual, en la hernc>rragia del vítteo, en la progresión de la 

retinopa.tla prolifera ti va, y ausencia de canplicaciones posteriores al 

procedimiento. (34) 

!!:._ ~ La anemia falciforme puede ser la causa de obstrucción nasal 

crónica.. Drake-Lee describió que la circulación sanguínea a los cornetes 

tiene una distribución similar a la del pene(35), y por lo tanto puede 

haber "Priapisrro nasal". Se produce un circulo vicioso de flujo 

sangutneo lento con estasis, isquemia tisular y hipoxia y la producción 

de más células falciformes, con el consiguiente desarrollo de obstrucción 
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nasal. se debe hacer diagnóstico diferencial con rinitis alérgica y 

rinitis vasarotora. 

El tratamiento consiste en hidra~ción, corrección de la acidosis, 

eliminar la infección, oxigenación adecuada, transfusión sanguínea en 

caso necesario. Los mejores resulta.dos se obtienen con iñcisión 

quirúrgica de ambos cornetes inferiores. 

f.:. ~ Presentan infartos del tejido periodontal, y son más 

propensos a desarrollar caries dentales. (27) 

Q:._ ~ Pueden desarrollar infartos produciendose necrosis t:isular y 

fibroadenopatías. (27) 

!.:.. ooxx::RDVPATIAS: Ya se han mencionado que pueden desarrollar Diabetes 

mellitus y hip:>pituitarisrro. (27) 

Raramente puede ocurrir infarto a nivel de las suprarenales y 

presentar enfermedad de Addison. (27) 

Se ha asociado la sobrecarga de hierro secundaria a manejo 

transfusional crónico a múltiples endocrinopatías. Phillips y 

colaboradores observaron en tres pacientes falcémicos adultos que 

desarrollaron hipotiroidismo y posteriormente insuficiencia cardíaca y 

muerte, posterior a manejo transfusional crónico. En el estudio post 

morten se observó fibrosis extensa de la tiroides con extenso depósito de 

hierro en la célula de los folículos tiroideos. ( 40} 



En forma retrospectiva, revisatn:Js los expedientes de los pacientes 

con diagnóstico de Hemoglobinopatía s en el pericxio canprendido entre 

enero de 1976 a diciembre de 1991, del Archivo Clínico del Hospital 

Infantil de México Federico Gémez. 

Se extrajeron los datos de edad, sexo, tipo de hernoglobinoÍ?atía, 

sintanatología, hallazgos al exaIOC!n físico, canplicaciones, p.roc:esos 

infecciosos padecidos, número de transfusiones y tratamiento. 

XX. RESULTAIJOS: 

Encontrarros 28 pacientes con diagnóstico de Herooglobinopatía s, 

oscilando el rango de edad entre los 2 años y los 19 años con una media 

de 12.4 años. E:l 14.3\ de los casos (4 pacientes) eran preescolares, el 

14.3\ de los casos (4 pacientes) eran escolares y el 71.4% eran 

adolescentes (20 pacientes). (fig 1) 

Diecisiete pacientes fueron del sexo masculino (60.7%) y once del 

sexo ferrenino (39.3%). (fig 2) 

Los síntanas más frecuentes en relación con crisis drepanocíticas 

.fueron: 

a. Dolor en extremidades en 12 casos (42.8%). 

b. Dolor ahdaninal en 11 casos (39.3%). 

c .. Cefalea en 6 casos (21 .. 4%} .. 

Los hallazgos físicos más frecuentes fueron: 

a. Ictericia en 23 pacientes (82 .1%). 

b. Hepatanegalia en 22 pacientes (78.6%). 

c. Esplenanegalia en 15 pacientes (53.6%). 

d. F.dema de extremidades en 4 pacientes (14.3%). 
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Figura 1 
DISTRIBUCION DE PACIENTES 

SEGUN GRUPO ETARIO 
'l 01 Paollnln 

/ 
71.4 1 

/¡ ..... 
1 

PrrElaolarH EloolarH Adol11CBnl111 

Grupo Etario 



/ 
70 / 

60 

110 
40 .· 

30 

20 

10 . 

o 

/ 

- 48 -

FIGURA 2 
DISTRIBUCION DE PACIENTES 
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Las canplicaciones encontradas en nuestros pacientes fueron: 

a. En sistema nervioso central: 

l. crisis convulsivas en 2 pacientes (7 .1%). 

2. Neurosis conversiva en un pLlciente (3.5%). 

b. En sistema genitourinario: 

l. Enuresis en 3 pacientes (10. 7%). 

2. Infarto renal en un paciente (3.5%). 

3. Priapisrro en un paciente (3.5%). 

e. En sistema musculoesquelético: 

l. Miositis en un paciente (3.5%). 

2. Necrosis de la cabeza ferroral en un paciente (3.5%). 

d. En vías biliares: 

l. Colecistitis en un paciente (3.5%). 

e. En piel: úlceras en las piernas en 3 pacientes (10. 7%). 

f. Dentarias: Caries en 3 pacientes (10. 7%). 

g. Infecciosas: 

l. Hepatitis: 7 pacientes (25%), 

2. Parasitosis intestinal: 6 pacientes (21.4%), 

3. Sinusitis: 6 pacientes (21.4%), 

4. Nemn::>nía: 6 pacientes (21.4%). 

5. Faringoamigdalitis de repetición: 5 pacientes (17 .8%), 

6. Varicela intrahospitalaria: 3 pacientes (10.7%). 

7. Artritis séptica: l.paciente (3.5%). 

8. OSteanielitis: l paciente (3.5%). 

9. Tiña capitis: l paciente (3.5%). 

10. S!ndrare diarréico: l paciente (3.5%). 
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11. Infección de vías urinarias: l paciente (3.5%). 

12. Rubeola: 1 paciente (3.5%). 

Doce pacientes (42.8\) presentaron crisis vasooclusivas, siete 

pacientes (25%) crisis hem:>liticas y un paciente (3.5%) present6 .crisis 

de secuestro esplénico. (Figura 3) 

Se diagnosticaron las siguienu:s variantes de hemoqlobinopatía S: 

(Figura 4) 

Heterocigotos: AS 

Hc.m:>cigotos: SS 

s-B talasemia 

Herooglobinopatia: SC 

3 casos 

19 casos 

4 casos 

2 casos 

10.7% 

67.8% 

14.3% 

7.2% 

En cuanto al tratamiento encont.rarros que: 

a. las crisis vasooclusivas fueron manejadas con hiperhidratación 

endovenosa, transfusión de GRE y analgésicos. 

b. La crisis de secuestro esplénico se manejó con hiperhidratación 

endovenosa y transfusión de GRE. 

c. Las crisis hE!m:>líticas se manejaron con transfusiones de GRE. 

d. En tcx1os los casos se manejó medidas higienico-dietéticas. 

e. se administraron 93 transfusiones de GR.E con un pranedio de 3.3 

~ansfusiones por paciente y un rango de O a 9. 
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FIGURA 3 
DISTRIBUCION DE PACIENTES 
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FIGURA 4 
DISTRIBUCION DE PACIENTES 

SEGUN TIPO DE HEMOGLOBINOPATIA 

., D• Paalllnhla 

IC A8 SB 88 

Tipo de Hemoglobinopatla 



Tabla 1: Pacientes con hemoglobinopatía s según 
edad, sexo, manifestaciones clínicas, tipo de crisis,, 

ocmplicaciooes y niónexo de traDs fusiones recibidas. 

No. ~ Bb CIIiiica '?;"'P''cacwnes ca;;¡¡ Trííííííf9Liie& l. /M l\S I,H,E runguna 
2. 4/F SS . H,E PI,S l 
3. 4/M SS H,E,I ninguna SE;v 5 
4. 4/M SS I,EE,,E ninguna 2 
5. 7/M SS H,E,I N o 
6. 8/F SS DE, I,H PI -V- l 
7. 9/M SS E,DE,OA,C,I,H.cc,rn HE 8 
8. 9/M l\S H,E PI,S l 
9. 11/M SS OE,H,E M,N,S,R V- 5 

10. 11/M SS 11,I,EE ninguna 3 
11. 13/M se DA,C,H,E,I IVU,GEPI ~ 2 
12. 13/F SS H,E,I CA 2 
13. 13/F SBtal OA,I,H EN,N,S,TC,FR,HP HE,V 5 
14. 13/F SS EE,H ninguna o 
15. 13/F SS OA,OE,I,E NCF, PI, VI ,ASP ~ 
16. 14/F SBtal DA,I,H S,FR -v- 2 
17. 14/M SS DE,I,H,E U,N,HP 4 
18. 15/F SOtal DA.,I,H,E ninguna o 
19. 15/M l\S OE,OA,I,H,E,EE N,FR HE;V 4 
20. 16/M SS C,I,H,E ninguna HE 3 
21. 16/M se DE,OA,C ninguna V l 
22. 16/M SS DE,I,H,E IR,CO,HP,VI V 3 
23. 17/M SS DE,DA,I,H U,CA,NC,S,VI,PI V,HE 9 
24. 17/M SS OJ\,I,H CC,PI,HP,N HE,V 7 
25. 18/F SS DE,C,I,H FR,EL,O,liP 8 
26. 18/F SS I U,CA,HP,FR 7 
27. 18/F Sfital DE,I ninguna V- l 
28. 19/M SS DE,DA,C,I,H P,EN,HP V 1 

H: Hepatcrregalia, E: Esplenanegalia, I: Ictericia, EE: edema. de 
extremidades, DA: dolor al;xlaninal, DE, dolor en extremidades, C: cefalea, 
CA: caries dentales, U: úlceras en la piernas, CC: crisis convulsivas, 
EN: enuresis, P: priapismo, M: miositis, IR: infarto renal, NC: neurosis 
conversiva, C:O: colecistitis, NCF: necrosis de cabeza fem:>ral, S: 
sinusitis, HP: hepatitis, FR: faringoamigdalitis de repetici6n, VI: 
varicela intrahospitalaria, TC: tiña capitis, IW: infección de vías 
urinarias, GEPI: gastroenteritis, R: rubeola, EL: erisipela, o: 
osteanielitis, ASP: artritis. séptica; Crisis: HE: hemolítica, V: 
vasooclusiva, SE: secuestro esplénico .. 
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En la anemia falciforme hay un defecto estructural en la molécula de 

hem:>globina que ocasiona alteración de la fOIJM del eritrocito y 

formación de tactoides que produce estasis a nivel de la 

microcirculación, isquemia, y necrosis. Esto tiene implicaciones 

multisistémicas, verbigracia, a nivel de SNC, c.ardiovascular, pul.ll'Onar, 

gastrointestinal, reproductor, endocrino, musculoesquelético, 

inmunológico, entre otros. Es una patología crónica, de transmisión 

autosémica recesiva y por ende se puede prevenir con consejo genético. 

El gen falciforrre se expresa en diferer.te intensidad, algunos presentan 

poca sintcmatología y canplicaciones y en otros se produce la muerte a 

corta edad. 

El mayor número de canplicaciones se presentan en pacientes 

harocigotos, siendo los portadores del rasgo falcémico generalmente 

asintanáticos excepto cuando son sanetidos a stress caro lo es la sepsis, 

o a bajas concentraciones de oxígeno. 

Las condiciones del medio ambiente juegan un papel dete:aninante en 

la norbilidad de los falcémicos ya que las bajas concent.raciones de 

'oxígeno y temperatura facilitan la deformación en hoz de los eritrocitos, 

y el desarrollo de sintanas. 

Se cuenta con manejo a base de hipertransfusiones, sustancias que 

aumentan la Hb F, que modifican la membrana del eritrocito, el 

transplante de médula ósea, entre otros, que rrejoran la calidad de vida 

de los falcémicos, y que por el m:mento no se cuenta con estos recursos 

en nuestro medio. 

El manejo de los falcémicos deba ser multidisciplinario. Se debe 

capacitar y concientizar al persona~ médico y paramédico sobre las 
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implicaciones clínicas, cat!plicaciones y tratamiento, con el fin dP 

disminuir la morbi.Ioortalidad y las secuelas en estos pacientes. 
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