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Objetivos:

* Describir los hallazgos por imagen que nos hagan
sospechar la enfermedad de células falciformes.

* |lustrar las caracteristicas radiologicas mas frecuentes en |a
RX, la TCy la RM para un diaghostico adecuado.

Revision del tema:

* La enfermedad de células falciformes (EF) es la
hemoglobinopatia estructural mas frecuente en el mundo y
describe a un grupo de trastornos hereditarios de los
globulos rojos.

* Se debe a una alteracion genética autosomica recesiva por
una mutacion en el cromosoma 11, que da lugar a |la
sustitucion de un aminoacido cargado a pH fisiologico
(acido glutamico), situado en la posicion 6 de la cadena (3
de la globina, por otro neutro (valina). Esta alteracion da
lugar a la formacion de una hemoglobina funcionalmente
defectuosa denominada hemoglobina falciforme S (HbS).

* Los individuos heterocigotos o portadores de HbS tienen el
llamado “rasgo falciforme” (fenotipo AS), una condicidn
generalmente benigna y asintomatica. Los individuos
homocigotos o heterocigotos compuestos tienen
enfermedad sintomatica con 5 fenotipos posibles: Anemia
falciforme (HbSS) (que afecta al 75%), Enfermedad
falciforme-Hemoglobina C (HbSC, 25% de los pacientes),
Enfermedad falciforme-Talasemia (menos del 1% de los
pacientes), con 2 subtipos: HbSB+talasemiay
HbSBO0talasemia, Enfermedad falciforme-Otras
hemoglobinopatias (HbSDPunjab, HbSOArab u otras).
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* La HbS en situaciones de cambios de temperatura, stress,
deshidratacion o hipoxia tiene una alta tendencia a unirse
entre si, formando polimeros que alteran la morfologia
eritrocitaria y aumentan su rigidez. El globulo rojo
falciforme se adhiere facilmente al endotelio y tiene
limitada su capacidad para deformarse al pasar por los
capilares, por lo que termina ocluyéndolos, causando
isqguemia tisular; ademas, son destruidos y removidos de |a

circulacion, lo cual lleva a la anemia que generalmente es
bien tolerada.

* La prevalencia mundial del gen S es de 30 millones de
personas.

* Las complicaciones agudas incluyen: dolor 6seo, fiebre sin
foco secundaria a la asplenia funcional, dolor abdominal y
sindrome del cuadrante abdominal superior, infartoy
secuestro esplénico, accidente cerebrovascular agudo,
aplasia, anemizacion transitoria, crisis hiperhemoliticas,

sindrome toracico agudo, osteonecrosis, osteoemielitis vy
priapismo.

* Las complicaciones cronicas son: renales (insuficiencia
renal, necrosis papilar), oculares, biliares (colelitiasis) y
hepaticas (hemosiderosis), osteoarticulares, ulceras en

piernas, alteracion en el crecimiento, cardiovasculares e
hipertension pulmonar.
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Hallazgos de imagen:

1. CEREBRO:
* INFARTO CEREBRAL:

* Se produce por el dano de la célula falciforme a la intima
vascular, lo cual genera proliferacion de fibroblastos y
musculo liso, produciendo estrechez del lumen de las
arterias cerebrales con aumento de la velocidad de flujo,
dejando zonas isquémicas con posterior revascularizacion.
Esta angiogéenesis posterior se denomina enfermedad de
moyamoya.

* Los vasos mas comprometidos son los grandes vasos como
la arteria carotida interna y la cerebral media izquierdas
(afectando generalmente |la corteza y sustancia blanca del
l6bulo frontal y parietal), en los que el Doppler
transcraneal y la RM son utiles. En el Doppler se ve
aumento del flujo en la zona estendtica y en la angio RM se
ve ausencia de flujo en las arteris ocluidas.

* Puede afectarse los vasos pequenos, produciendo
episodios asintomaticos o infartos silenciosos,
generalmente confinado a la sustanca blanca profunda
(generalmente en las zonas fronterizas arteriales), los que
se diagnostican por RM.

* Los accidentes cerebrovasculares y los infartos silentes se
manifiestan como intensidad de senal alta en las
secuencias FLAIR ponderadas en T2. Fig 1.

e Los infartos cerebrales son mas comunes en los ninos,
mientras que los accidentes cerebrovasculares
hemorragicos son mas frecuentes en los adultos.
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* La angiografia cerebral esta indicada en casos de accidente
cerebrovascular hemorragico, con el fin de descartar
aneurismas, que son frecuentes en los vasos del poligono
de Willis en ninos mayores.

* ATROFIA CEREBRAL

* Es parte de las complicaciones neurologicas comunes
produciendo deterioro cognitivo.
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* En su etiologia esta la vasculopatia craneal que predispone
a los infartos, siendo estos silenciosos o tener
manifestaciones clinicas.

* Los sintomas de la afectacion craneal incluyen cefalea,
convulsiones, hemiparesia, alteracion en la marcha, habla,
del estado mental y cognitivo. Puede haber recuperacion
motora, pero el déficit neurocognitivo habitualmente
persiste.

2. PULMON:
» SINDROME TORACICO AGUDO (STA):

* Tiene su mayor incidencia en la adolescencia y con la
infeccion son causas frecuentes de muerte y
hospitalizacion.

* Se presenta 24 a 72 horas después de la aparicion del dolor
O0seo y toracico severos. Suele manifestarse como dolor
toracico, asociado a tos, disnea, fiebre, siendo
indistinguible de una neumonia.

* Las causas principales precipitantes del sindrome toracico
agudo son la infeccion pulmonar, la atelectasia, la embolia
grasa y el secuestro pulmonar intravascular de eritrocitos
falciformes, las cuales ocasionan dano pulmonar e infarto.
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 Cada uno de los factores precipitantes puede progresar a
una via comun final que es la disminucion de la ventilacion
con hipoxemia e incremento en el numero de células
falciformes. El hallazgo pulmonar mas comun durante una
crisis de dolor toracico agudo son las atelectasias, las
cuales resultan de una combinacion de la expansion
toracica disminuida, ocasionada por el dolor costal, el
infarto vertebral y la depresidon respiratoria asociada con el
uso de los opioides.

* El sindrome toracico agudo, cuando es grave es analogo al
sindrome de insuficiencia respiratoria aguda, definido por
el desarrollo de consolidacion alveolar que afecta por lo
menos a un segmento pulmonar completo.

* Los hallazgos en la RXy TC suelen ser consolidaciones en
bases y menos frecuentemente imagenes en vidrio
deslustrado distribuidos de forma mas homogénea por
todo el parenquima pulmonar. Fig. 2, Fig. 3y Fig. 4

* TROMBOEMBOLISMO PULMONAR:

* La ECF induce un estado de hipercoagulabilidad, lo que
hace que la embolia pulmonar sea una complicacion
potencial.

* La embolia pulmonar aguda se puede detectar en el
angiograma de CT del torax y se ve como un defecto de
replecion central. La presencia de calcificacion o trombo
excentrico sugiere embolia cronica. También se puede
presentar embolia grasa pulmonar, probablemente
secundaria a hueso infartado, y puede presentarse con
hallazgos de imagen inespecificos como opacidades
alveolares difusas, areas de opacidad del vidrio esmerilado,
nodulos centrolobulillares y subpleurales y
microhemorragias. Fig. 5y Fig. 6
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« ENFERMEDAD PULMONAR CRONICA

* Es secundaria a isquemia o infeccion pulmonar repetida.
Suele afectar a los lobulos inferiores.

* La radiografia muestra un patron reticular fino,
comunmente en las bases pulmonares. En la TC, puede
haber engrosamiento septal, Iobulos pulmonares
secundarios dilatados, bronquiectasias por traccion y
distorsidn arquitectonica.

* La distorsion arquitectonica grave, incluida la fibrosis,
puede conducir a la hipertension pulmonar (aumento en el
tamano del tronco pulmonar principal e hipertrofia
ventricular derecha). Fig. 7

3. CARDIOVASCULAR:

» MIOCARDIOPATIA, INSUFICIENCIA CARDIACA, COR
PULMONAR

* La miocardiopatia es una complicacion frecuente que
puede ocurrir por la insuficiencia en el contexto de la
anemia cronica, la sobrecarga transfusional de hierro y la
sobrecarga de volumen como consecuencia de |a
insuficiencia renal.

* La insuficiencia cardiaca izquierda y el cor pulmonale
pueden ocurrir de forma secundaria a la hipertension
pulmonar (arteria pulmonar principal aumentada).

* Los hallazgos también incluyen aumento de la auricula
izquierda, hipertrofia ventricular izquierda, sangre cardiaca
hipodensa (por la anemia), zonas de infartos de miocardio
previos, sobrecarga de hierro del miocardio que puede
seguirse cuantitativamente con la RM cardiaca.
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4. BAZO:

e INFARTO ESPLENICO

* El bazo se infarta a menudo muy tempranamente debido a
su lenta microcirculacion y susceptibilidad a la congestion.

* Enla TCy RM se ve el bazo pequeno, denso y calcificado.
En la RM el bazo demuestra una intensidad de senal baja
en todas las secuencias debido a ferrocalcinosis. Con el
tiempo, se reduce la captacion esplénica de difosfonato de
metileno de Tc-99m (MDP), y la captacion residual solo se
observa si el tejido esplénico funcional permanece. Fig. 8

e SECUESTRO ESPLENICO

* Se presenta entre los 6 y 24 meses de edad, usualmente
puede ser fatal. Se caracteriza por esplenomegalia
progresiva y masiva por acumulacion rapida de grandes
cantidades de sangre en el bazo, produciendo dolor
abdominal, nauseas y vomitos. El nivel de Hb puede caer
bruscamente, seguido por shock hipovolémico y muerte.

* En la ecografia la esplenomegalia se ve como un
parenquima heterogeneo con multiples focos
hipoecogeénicos. En la TC, la hipodensidad periférica es el
hallazgo predominante.

* La esplenectomia es el tratamiento de eleccion.

5. HEPATICO:
« ENFERMEDAD HEPATICA CRONICA

* Es secundaria a hemocromatosis o hepatitis. La
hemocromatosis ocurre debido a la sobrecarga de hierro,
aumentando el contenido total de hierro en el cuerpo que
puede terminar en fibrosis y cirrosis hepatica.
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e La TC sin contraste muestra un aumento homogéeneo de |a
densidad hepatica. En la RM, hay una disminucion
generalizada en la intensidad de la senal del higado en las
imagenes ponderadas en T1 y ponderadas en T2.
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* La cuantificacion del hierro en el higado se realiza a través
de la biopsia hepatica.

* COLELITIASIS

* Los calculos biliares son secundarios a la hemolisis (a
menudo calculos pigmentados). Fig. 9 y Fig. 10.

* Pueden hacer colecistitis como todos los otros pacientes
gue no presentan ECF.

* Es causa importante de dolor abdominal que se puede
presentar en edades tempranas. El dolor abdominal con
fiebre, ictericia obstructiva y aumento de enzimas
hepaticas sugiere colestasis intrahepatica.

6. RENAL:
 NEFROPATIA CRONICA

* La nefropatia falciforme puede desarrollarse secundaria a
la enfermedad de los globulos rojos en los vasos
medulares. Este proceso oclusivo produce infartos
corticales, necrosis papilar y lesion tubular renal, que son
causa de dolor abdominal agudo.

* En |la Ecografia los rinones son generalmente normales,
aunque en un 5% se observa un aumento generalizado de
la ecogenicidad (atribuido a fibrosis difusa) y un aumento
de la ecogenicidad medular (atribuida a nefrocalcinosis o
deposicion de hierro).
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* El carcinoma medular renal es una neoplasia poco
frecuente y agresiva que se presenta principalmente en
pacientes con rasgo drepanocitico.

..f. “!\-' "‘" .

Se P\v‘

’ \I \R"
mociedad Espanola de Radiologia Médica

* 7. OSTEOMUSCULAR:
* NECROSIS AVASCULAR

* En la ECF, |la anemia cronica induce hiperplasia de |a
meédula 6sea. A su vez, esto genera congestion que puede
impedir el flujo sanguineo, lo que resulta en infarto y
osteomielitis. En el contexto de la hiperplasia de la médula
osea, se detiene o incluso revierte la conversion habitual
de meédula roja a médula amarilla grasa, ocasionando
alteraciones de senal en la RM.

* Por lo general, el infarto 6seo se produce en la cavidad
medular y la epifisis en los huesos que contienen meédula
0sea, lo que ocasiona crisis oseas dolorosas y la posibilidad
de embolias grasas y STA.

* El infarto de hueso inicialmente se presenta como una
lesion radiolucida mal definida y progresa a areas
irregulares de lucencia. La esclerosis epifisaria, el colapso

eventual y la fragmentacion identifican un infarto cronico.
Fig. 11 vy Fig. 12.

 En la TC, un infarto puede mostrar una alteracion de |a
arquitectura trabecular y progresar a areas circulares de
atenuacion disminuida. En la RM se ve senal aumentada en
las imagenes potenciadas en T2 y de inversion
recuperacion, y una mejora del borde en las imagenes de
T1 poscontraste. Como la esclerosis y la fibrosis
reemplazan el infarto, el area demostrara una intensidad
de senal baja en todas las imagenes de RM. Fig. 13 y Fig.
14.
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e Las vértebras en forma de H en la radiografia y la TC se
pueden ver como resultado de una oclusidon microvascular
gue infarta las placas terminales vertebrales, con depresion
central. El ablandamiento oseo da como resultado una

concavidad suave descrita como vértebra de boca de pez.
Fig. 15y Fig. 16.

* La necrosis isquemica epifisaria aumenta con la edad, ya
que el liquido sinovial contribuye a la nutricion de las
epifisis, que se cree que es protectora a edades tempranas.
Las radiografias iniciales generalmente son normales. Con
la progresion de la osteonecrosis, los signos radiograficos
seguiran a los del infarto. Estos cambios son frecuentes en
la cabeza femoral y en la segunda década de la vida,
aunque puede encontrarse en muneca, y es menos comun
en los huesos largos, talus y calcaneo.
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* La cabeza femoral, al ser parte de una articulacion de
carga, recibe el peso corporal, debido a lo cual se produce
una obstruccion de los sinusoides medulares, necrosis y
colapso. El 50 % pueden ser asintomaticos, pero |a
progresion genera dolor y alteracion de la marcha, con
limitacion de la rotacion interna.

* DACTILITIS

* Entre las crisis 0seas encontramos la dactilitis, que es |la
primera manifestacion en el lactante y se caracteriza por
edema del dorso de manos y pies, dolor, fiebre, derrame
articular, leucocitosis con neutrofilia, disminucion del
movimiento secundaria al compromiso de las falanges,
llanto e irritabilidad.
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* El tejido medular rojo es reemplazado por tejido fibroso, el
cual presenta menos demanda de oxigeno. Por la injuria
continua aparecen los dedos marfanoides o bradidactilia,
ademas de las epifisis en cono y metafisis con cavidades.
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* DOLOR OSEO

 Las crisis de dolor 6seo son producidas por la isquemia de
la médula 6sea. Afecta usualmente a huesos largos y
también planos.

* Los dolores 0seos son 50 veces o mas frecuentes que la
osteomielitis. La intensidad, duracion y caracteristicas del
dolor son variables, comprometen multiples sitios a la vez.

* Cuando los dolores 6seos mejoran y de manera residual
persiste dolor 6seo unico con o sin sighos inflamatorios,
podemos estar ante la presencia de una infeccion o un
infarto oseo.

* OSTEOMIELITIS

* Puede ser dificil de distinguir del infarto 6seo ya que
ambos pueden manifestarse clinica y radiograficamente de
manera similar. Fig 17

* El estado inmunocomprometido de los pacientes con ECF y
la presencia de lesiones osteonecroticas predisponen a la
infeccion a una tasa 100 veces mayor que la poblacion
general.

* Se presenta a menudo en los huesos largos, pero también
puede aparecer en las vértebras. Las caracteristicas
radiograficas iniciales pueden no verse durante 8 a 10 dias.
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* La radiografia, al igual que |la ostenecrosis, puede revelar
inflamacion peridstica, osteopenia y esclerosis.

* Los hallazgos en la TC de abscesos subperiosticos vy
colecciones de liquido prevertebral son especificos para la
osteomielitis. En la RM, el realce geografico del contraste
de los espacios medulares distingue la infeccion del realce
en anillo observada en el infarto 6seo.

* En algunos casos, la TC demostrara cambios inflamatorios
de los tejidos blandos circundantes en el espacio
prevertebral.

* El estado de inmudepresion de los pacientes con ECF
puede facilitar la predisposicion a espondilodiscitis
tuberculosa. Fig. 18

* 8. GASTROINTESTINAL:
* ISQUEMIA INTESTINAL

* La isquemia vasooclusiva gastrointestinal aguda es una
complicacion infrecuente pero potencialmente
devastadora de la ECF, lo que resulta en la muerte.

* Es una causa importante de la crisis abdominal aguda en
pacientes con ECF y puede verse en hasta el 75% de |os
pacientes.

* Los hallazgos en la TC son engrosamiento difuso o
segmentario de |la pared intestinal, particularmente en el
colon.
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* El dolor abdominal es una manifestacion comun que puede
asemejar un abdomen agudo quirurgico. Los episodios
tipicos de dolor abdominal no complicado se atribuyen a |la
oclusion microvascular que conduce a infartos
mesentericos, viscerales o nodulos linfaticos, los que son
tratados de manera conservadora.
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e 9. HEMATOLOGICO:
e APLASIA PURA TRANSITORIA ERITROIDE

* Es el freno en la produccidon de globulos rojos a nivel
medular, asociado a infeccion generalmente por parvovirus
B19 vy se presenta a cualquier edad. Se caracteriza por
disminucion brusca de la Hb, usualmente inferiora 5 gr, y
puede descender hasta 1 gramo, con reticulocitopenia. El
recuento de leucocitos y plaguetas son normales. Esta
puede persistir por 10 a 14 dias; su manejo es la
observacion, el acido félico para prevenir la
megaloblastosis y la transfusion, si se requiere.

e CRISIS HEMOLITICAS

* A pesar de ser una anemia hemolitica, estas crisis han sido
descritas asociandolas a infecciones vy ciertos
medicamentos, o durante una crisis vaso-oclusiva severa,
los cuales aumentan la destruccidon del globulo rojo, con
una marcada disminucion de la hemoglobina,
reticulocitosis y exacerbacion de la ictericia.
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* HEMATOPOYESIS EXTRAMEDULAR

* Se produce como un mecanismo compensatorio cuando la
meédula dsea no puede satisfacer la demanda fisiologica. Se
afectan el higado y el bazo, y menos frecuentemente a
nivel toracico.

* En la TC se pueden ver masas paravertebrales con densidad
de partes blandas, que suelen ser bilaterales, lobuladas y
con bordes bien definidos, tambiéen se puede ver un
ensanchamiento de las cavidades medulares de las
costillas.

+ 10. PRIAPISMO:

* Es una ereccidon mantenida y dolorosa. Se produce por
obstruccion del flujo de salida venosa e ingurgitacion
secundaria de los cuerpos cavernosos.

* Pueden ser episodios cortos o prolongados. Cuando
persisten mas de 4 horas pueden generar injuria
irreversible y disfuncion sexual.

* La RM se ha utilizado en la evaluacion del priapismo y la
disfuncion eréctil, lo que demuestra la fibrosis
intracorporea y la hemosiderosis.

e 11. OFTALMOLOGICO:

* Incluyen la oclusidon aguda de la arteria retiniana y la
retinonopatia proliferativa. Los infartos de los huesos de |a
orbita pueden dar lugar a una hemorragia orbitaria que
causa el sindrome de compresion de orbita.
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* La TC muestra la coleccidon pero no puede excluir un
absceso de oOrbita.

* La RM identifica el infarto y diferencia entre colecciones
hemorragicas y no hemorragicas, evitando intervenciones
quirurgicas innecesarias.

e 12. MISCELANEA:

* También se ha asociado a hipoacusia neurosensorial, pero
la prevalencia varia ampliamente. Es hipotéticamente
secundaria a los fenomenos vasooclusivos.

* La hemorragia laberintica (que se manifiestan como
intensidad de senal elevada en la RM potenciadaen T1)y
sintomas vestibulares también han sido resportados.

e | os infartos testiculares asociados la ECF también han sido
descritos.
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Fig. 1. Secuencia axial de FLAIR de un paciente de 5 anos con
lesiones punteadas hiperintensas en el l6bulo frontal
derecho en relacidon con lesiones isquémicas de evolucion
cronica.
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Fig. 2 Radiografia de torax en decubito supino de un paciente de
2 anos de edad donde se observan consolidaciones parcheadas
bilaterales. El paciente vino por dolor en el pecho vy dificultad
respiratoria. Fig. 3 También se puede presentar la consolidacion
de un solo l6bulo, como en este caso del LM. El paciente tenia
un diagnostico previo de Anemia Falciforme. El diagnostico fue
sindrome toracico agudo.
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Fig. 4 Corte axial de la TC de torax que muestra consolidaciones
en las bases y derrame pleural bilateral en un paciente de 23
anos que presentod dolor toracico vy fiebre. El diagnostico fue

sindrome toracico agudo.



e " .‘: -
,..f" .

™
‘ .
‘ &’

~ sea.. m

mociedad Espanola de Radiologia Medica

l

. \? " k,’.‘\

3 4 Congreso Nacional

e

Fig. 5y Fig. 6 Tromboembolismo pulmonar agudo. La imagen
axial y coronal del angiograma de la TC del torax muestra un
defecto en la replecion en las arterias pulmonares principales.
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Fig. 7 Imagen axial de la RM que muestra la dilatacion de |la
arteria pulmonar principal derecha como sigho de hipertension
pulmonar.
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Fig. 8 TC coronal del abdomen que muestra la ausencia del
bazo, probablemente secundaria a infartos esplénicos en un
paciente de 23 anos.
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Fig. 9 Tomografia computarizada abdominal que muestra litiasis
de la vesicula biliar en un paciente de 16 anos diagnosticado de
drepanocitosis, que acudio a urgencias por dolor abdominal. Fue
el unico hallazgo relevante. Fig. 10 Ultrasonido de litiasis
vesicular y barro biliar en otro paciente de 36 anos.
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Fig. 11y Fig. 12. En la radiografia de los hombros, se observo
esclerosis de ambas cabezas humerales sin disminucion de los
espacios de la articulacion glenohumeral con areas mas
radiotransparentes en forma de media luna como signos de
necrosis avascular en un paciente de 42 anos. .
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Fig. 13 y Fig. 14. Secuencias sagitales y coronales ponderadas
en T2: |la afectacion de la cabeza humeral izquierda esta
limitada por una imagen lineal de la morfologia geografica que
recorre la epifisis humeral. Hay una afectacion de la superficie

articular en su parte superior con areas de colapso y ligero
colapso y fragmentacion compatible con osteonecrosis en un

paciente de 14 anos.
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Fig. 15y Fig. 16. Radiografia dorsal y lumbar de la columna que
muestra trabeculacion gruesa e infartos con aplastamiento de
las placas terminales vertebrales, lo que da como resultado
vértebras en forma de H, que son caracteristicas de la ECF.




3 4 Congreso Nacional

.JO\.I(.did L_:pdf 1ola de Rddtoloqld Medica

Fig. 17. Alteracion de la morfologia e intensidad de senal del
fémur, con aumento de partes blandas en su periferia, en
relacion con osteomielitis en un joven de 35 anos. Fig. 18. Los
cuerpos vertebrales de D8 y D9 - D12 vy L1 estan afectados,
especialmente las placas vertebrales, con una disminucion e
hiperintensidad del disco intervertebral. No se observo aumento
de partes blandas, pero hubo una hiperintensidad de senal lineal
en relacion con el edema que se extiende anteriormente en el
espacio paravertebral, en un paciente de 42 anos con
antecedentes de espondilodiscitis tuberculosa y ECF.
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Conclusion:

* La enfermedad de células falciformes es una enfermedad
hemolitica sistémica, con complicaciones multiorganicas
agudas y cronicas, que incluyen sindrome toracico agudo,
enfermedad pulmonar cronica, embolia pulmonar,
cardiomiopatia, infarto cerebral, atrofia cerebral, infarto
esplénico, secuestro esplénico, enfermedad hepatica
cronica, colelitiasis, aplasia pura eritroide, crisis
hemoliticas, dolor 0seo, dactilitis, necrosis avascular,
osteomielitis, hematopoyesis extramedular, enfermedad
renal cronica, priapismo, oclusidon aguda de la arteria
retiniana e hipoacusia neurosensorial.

* Los hallazgos radiologicos juegan un papel importante en el
diagnostico como en el seguimiento de esta patologia.
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