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Objetivos Docentes

Conocer la anemia falciforme (AF), sus principales complicaciones y los hallazgos radiologicos
propios de las mismas.

Revision del tema

INTRODUCCCION

La AF o drepanocitosis es una hemoglobinopatia estructural genética en la que tiene lugar una
sustitucion de aminodacidos en la cadena B de la hemoglobina formandose una hemoglobina
funcionalmente defectuosa denominada hemoglobina S.

En situaciones de hipoxia o deshidratacion la hemoglobina S precipita en el interior del hematie que
entonces adopta una forma de hoz (falciforme). Estos hematies no deformables colapsan la
microcirculacion sanguinea ocasionando las denominadas crisis vasooclusivas que producen isquemia de
multiples 6rganos y en situaciones prolongadas, infartos. Esta es la fisiopatologia comun de las
numerosas complicaciones propias de esta enfermedad que pueden ser agudas o cronicas y que afectan a
varios Organos.

COMPLICACIONES AGUDAS

1. Dolor vy crisis vasooclusivas.

Son las complicaciones agudas més frecuentes en los pacientes con AF, siendo la primera causa de

hospitalizacion tanto en adultos como en nifios!. Se desencadenan ante la aparicion de factores
precipitantes como la hipoxia, la deshidratacion, los estados de acidosis y las infecciones que provocan le

falciformacion de los hematies y la oclusion de los vasos!. El dolor es consecuencia del dafio tisular que
provoca la vasooclusion que pone en marcha las sefales nociceptivas y afecta sobre todo a las

extremidades, la espalda y el térax y en la infancia también produce dactilitis'. La crisis de dolor no
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complicada puede durar hasta diez dias.

Durante estos episodios pueden ser necesarias pruebas de imagen como la radiografia simple de torax,
cuando se presentan con fiebre o dolor toracico, o la ecografia abdominal cuando el dolor es referido
sobre el abdomen o la zona lumbar para descartar otras posibles causas.

La dactilitis o “sindrome de mano-pie” es un fendmeno limitado que ocurre en los huesos tubulares de
mano y pies de nifios por vasooclusion aguda. Se presenta como dolor agudo en metacarpo, metatarso o
falanges con una tumefaccion edematosa, acompanado de calor cutaneo. Los signos radioldgicos
aparecen una semana mas tarde y revelan reaccion del periostio y una apariencia apolillada del hueso

afecto?.

2. Dolor abdominal. Sindrome del cuadrante abdominal superior y secuestro esplénico.

El dolor abdominal es un componente frecuente de las crisis vasooclusivas, este dolor se ha
relacionado con la existencia de infartos mesentéricos y de las visceras abdominales por oclusion
microvascular.

El sindrome del cuadrante abdominal superior se define como la existencia de dolor abdominal
localizado en el hipocondrio derecho y que puede presentarse con ictericia, nauseas y vomitos, febricula
y también hepatomegalia dolorosa. Cuando el paciente presenta esta sintomatologia el diagnostico
diferencial incluye: crisis aguda hepatica secundaria a vasooclusion aguda (predominan la elevacion de
transaminasas y el dolor), secuestro hepatico (predomina la hepatomegalia brusca y disminucién del
hematocrito), colestasis intrahepatica que constituye el cuadro de mayor gravedad (presentan
hiperbilirrubinemia elevada e ictericia).

También presentan con frecuencia /itiasis y barro biliar como consecuencia de la hemolisis cronica y
que puede derivar en obstruccion de la via biliar, colecistitis y pancreatitis aguda. (Figura 1).

El secuestro esplénico es la causa mas urgente de dolor abdominal agudo3 . Consiste en la captura
intraesplénica de hematies que determina una anemizacion brusca de al menos 2 g/dL de hemoglobina y
que puede llegar a provocar un shock hipovolémico4. Clinicamente se manifiesta como dolor abdominal
agudo, nduseas y vomitos, debilidad, taquicardia y aumento del tamafo del bazo. El bazo cambia de
tamano a lo largo de la infancia en los nifios con AF. Al inicio puede estar aumentado de tamafio pero
puede hacerse no funcionante en los primeros anos. Mas del 90% de los nifios tendran una pérdida
completa de la funcion esplénica en la primera infancia, y los que no la presentan tienen un mayor riesgo
de sufrir un secuestro esplénico5 .

En el diagnéstico de los episodios abdominales agudos es necesario la realizacion de radiografia simple
de torax cuando hay sintomas respiratorios, de ecografia abdominal para la valoracion del bazo, del
parénquima hepatico, la vesicula biliar y la via biliar y en algunos casos la realizacién de la Tomografia
computarizada (TC) abdominal para el diagndstico de posibles infartos cuando se sospechen, siempre
utilizando medidas profilacticas para evitar la nefrotoxicidad por los contrastes yodados,
fundamentalmente expansion de volumen.

3. Fiebre, infeccion, osteomielitis.

La fiebre es un sintoma que acompaiia a varias de las complicaciones de la AF, estando presente
cuando existe infeccion pero también en las crisis vasooclusivas y en el sindrome toracico agudo (STA).

Los pacientes con AF presentan una mayor incidencia de osteomielitis por la existencia de infartos
6seos secundarios a la oclusion microvascular. Los gérmenes que con mayor frecuencia la producen son

Salmonella enteritidis seguida de Staphylococccus aureus®,

4. Accidente vascular cerebral agudo (AVCA).
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La complicacion neuroldgica mas grave y la més incapacitante es el infarto cerebral agudo, siendo la
base fundamental de su patogenia la oclusion de los grandes vasos en el poligono de Willis. La edad
media de aparicion esta entre los siete y ocho afios y la forma clasica de aparicion suele ser la
hemiparesia7. La TC sin contraste sera la primera prueba a realizar que puede ser negativa en las
primeras tres horas. La resonancia magnética (RM) o la angio-RM proporcionan mejor detalle de las
areas isquémicas. El estudio con PET presenta gran sensibilidad ya que demuestra alteraciones en el
metabolismo neuronal.

El infarto cerebral silente es la patologia neuroldgica mas frecuente en nifios con AF y se define como
la presencia de hallazgos en la RM cerebral en ausencia de sintomas y con exploracion neuroldgica
normal®.

La realizacion de ultrasonografia transcraneal mediante Doppler permite identificar a un grupo de
pacientes con mayor probabilidad de sufrir un AVCA vy tratarlos de forma preventivag.

5. Sindrome toracico agudo.

El STA es la causa aguda mas frecuente de muerte y la segunda causa de ingreso hospitalario. Se

define como la presencia de infiltrados pulmonares de nueva aparicion en la radiografia simple de térax

consistentes en consolidacion alveolar sin atelectasia y que afecta al menos a un segmento del pulm(')nlo.

Estos infiltrados son similares a los de una neumonia pero con un curso diferente que implica aparicion
de nuevos infiltrados en el mismo proceso y la afectacion de varios l6bulos. La afectacion aislada de los
l6bulos superiores o medios, es mas frecuente en los nifios, mientras que la afectacion de mas de un
l6bulo o de lo inferiores y el derrame pleural de los adultos. (Figuras 2 y 3).

El STA incluye un conjunto de complicaciones pulmonares: las infecciones viricas y bacterianas, la
vasooclusion de las arteriolas pulmonares, los infartos costales, el tromboembolismo pulmonar y el
embolismo graso pulmonar, presentando generalmente una etiologia multifactorial. Los sintomas son
fiebre, tos y disnea'l.

Puede tener un curso leve o terminar en un cuadro de distrés respiratorio que precise de ventilacion
mecanica. La resolucion de los infiltrados se produce a los 10-12 dias del inicio de los sintomas.

Otras complicaciones agudas propias de estos pacientes, algunas de ellas propiamente hematologicas
son: anemia transitoria, crisis aplasicas, crisis hiperhemoliticas o el priapismo.

COMPLICACIONES CRONICAS

Las crisis de dolor suelen ser repetidas de manera que se va produciendo la insuficiencia progresiva de
los organos afectados como los pulmones, los rifiones, el higado y el sistema nervioso central.

1. Patologia cardiovascular.

La patologia cardiovascular tiene que ver con la anemia que conlleva un aumento del gasto cardiaco y
con la cardiopatia isquémica. Las pruebas de imagen tienen un papel muy importante en estos pacientes.
Desde la radiologia simple de torax en la que podemos ver cardiomegalia o dilatacion de las arterias
pulmonares y grandes vasos, a la ecocardiografia o la TC y la RM. La TC multicorte nos permite de
forma no invasiva descartar la presencia de enfermedad arterial cardiaca. Esta técnica es especialmente
util en pacientes con baja probabilidad pretest de enfermedad coronaria, como son estos pacientes en los
que no suele haber enfermedad arterioesclerdtica'?. El valor predictivo negativo de esta prueba es muy
elevado, lo que nos permite excluir la enfermedad coronaria si el resultado es negativo. También nos
permite detectar anomalias coronarias congénitas.

La miocardiopatia por sobrecarga de hierro es una causa importante de mortalidad en los pacientes con
hemoglobinopatias. La RM es una prueba muy util para para detectar la sobrecarga miocardica de hierro,
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incluso en las fases tempranas12 . También es util para la valoracion de la respuesta al tratamiento con
quelantes del hierro.

2. Patologia renal.

Los fendmenos vasooclusivos son el principal mecanismo etiopatogénico de la afectacion

tubulointersticial por la especial vulnerabilidad de la médula renal a la falciformacion'>. Sus
manifestaciones mas frecuentes son la hematuria macroscopica asintomatica, las alteraciones funcionales
tubulares y la necrosis papilar renal (NPR).MDe forma indirecta también estan implicados en el
desarrollo de la glomerulopatia que conduce a la insuficiencia renal cronica y en el carcinoma medular
renal !>,

La ecografia renal es la técnica de eleccion para el despistaje de la necrosis papilar renal y los infartos
renales y también para el diagndstico diferencial con la litiasis o el carcinoma medular renal. El hallazgo
mas precoz de la NPR es la edematizacion de las pirdmides medulares. Posteriormente puede aparecer
cavitacion papilar que se presenta como colecciones quisticas dentro de las piramides medulares y la
calcificacion de las pirdmides con un patron tipico en “sombra en guirnalda” que rodea la pelvis renal.
Cuando se desprende la papila el caliz afectado se deforma. La papila desprendida puede apreciarse
como una estructura ecogénica sin sombra en el sistema colector. La urografia intravenosa debe evitarse
debido al elevado riesgo de nefrotoxicidad en estos pacientes por los contrastes yodados. En ella se
puede ver deformidad calicial del tipo abombamiento, no acompanada de cicatrizacion cortical como la
observada en la pielonefritis cronica. En casos dudosos puede recurrirse a la TC que es mas sensible que
la ecografia para detectar precozmente NPR asi como el carcinoma medular renal, siempre utilizando
medidas profiléacticas para la nefrotoxicidad por los contrastes yodados.

3. Patologia 6sea v articular

Pueden presentar deformidades oseas secundarias a la hemolisis cronica que provoca una hiperplasia
eritroide con osteopenia y proliferacion medular celular en los espacios medulares. Podemos ver
afectacion de la boveda craneal con una imagen de craneo en cepillo, un aumento de la distancia entre la
tabla interna y externa del hueso frontal, con una imagen en craneo laminar, en capas de cebolla'®. En las
vértebras pueden tener lugar fracturas por compresion que conducen a una pérdida de altura y
deformidad cifética. En los huesos largos podemos ver ensanchamiento medular, adelgazamiento cortica
y radiotransparencia 0sea. La osteopenia predispone a las fracturas patologicas. Las alteraciones del
crecimiento pueden determinar el acortamiento de algunos huesos largos (htimero, tibia y fémur)
localizados generalmente en la union diafiso-metafisaria del segmento distal.

Los infartos oseos son frecuentes, teniendo lugar en el 30% de las crisis vasooclusivas. La zona
infartada comprende trabéculas 6seas y médula hematopoyética. (Figura 4). El infarto puede ocurrir en
cualquier hueso pero es mas frecuente en columna vertebral, pelvis, costillas y huesos largos. Los
infartos vertebrales pueden causar colapso de las placas terminales. Se presentan clinicamente como

dolor agudo localizado fiebre e inflamacion local.!3

La necrosis avascular (NAV) es un problema importante que afecta generalmente a la cabeza del fémur
o el himero. A la edad de 35 afios el 50% de los pacientes tienen NAV?. Parece ser el resultado de un
aumento de la presion intramedular que dificulta el flujo sanguineo, ademas de la trombosis de los vasos.
En los pacientes con AF se ve afectada la epifisis de los huesos largos en toda su longitud de forma
uniforme a diferencia de otros pacientes en los que estan mas afectadas las areas de mayor sobrecargalo.
La radiografia simple puede ser normal o presentar un aumento de densidad, esclerosis, irregularidad de
la cabeza femoral, colapso o cambios degenerativos. (Figura 5). La gammagrafia 6sea y sobre todo la
RM nos permiten realizar el diagndstico de manera mas precoz cuando todavia no hay cambios en la
radiologia simple!!. En ellos podemos ver aue los infartos iniciales tienen lugar en la regién subcondral,
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donde la circulacion es minima'®.

4. Patologia pulmonar.

El aumento de la supervivencia de estos pacientes ha conducido a un incremento sustancial de la
hipertensién pulmonar como complicacién a medio o largo plazo.

5. Manifestaciones hepatobiliares.

La hiperbilirrubinemia benigna es un proceso de evolucion benigna con poca repercusion clinica y con
un aumento marcado de los niveles de bilirrubina.

La hemolisis cronica con aumento de la produccion de bilirrubina, aumenta la incidencia de calculos
biliares por lo que estos pacientes presentan una incidencia mayor de colelitiasis, barro biliar
secundariamente colecistitis y pancreatitis.

6. Sobrecarga de hierro.

La sobrecarga de hierro secundaria a las transfusiones repetidas afecta a la morbimortalidad siendo la
quelacion con farmacos el tratamiento de estos pacientes. En los pacientes hipertransfundidos el aumento
del depdsito férrico ocurre dentro de las células reticuloendoteliales del higado a diferencia de la
observada en la hemocromatosis hereditaria, que tiene lugar fundamentalmente en hepatocitos.

La RM nos permite la cuantificacion de hierro hepatico y cardiaco en la misma exploracion para
valorar el tratamiento de estos pacientes.

Otras complicaciones cronicas propias de estos pacientes, algunas de ellas propiamente hematologicas
son: anemizacion cronica, anemia de trastorno cronico, patologias oculares o las ulceras cronicas en

miembros inferiores.

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Ecografia de abdomen de una paciente con AF en la que podemos ver presencia de multiples
litiasis y barro biliar en vesicula biliar.
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Fig. 2: Radiografia simple de torax en decubito de paciente mujer de 23 afios con AF que presenta
cuadro clinico de sindrome toracico agudo. Podemos ver infiltrados alveolares basales bilaterales,
derrame pleural bilateral y cardiomegalia.
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Fig. 3: Corte axial de TC de torax con ventana de pulmon de la paciente de la figura 2 en la que se
confirma la presencia de infiltrados pulmonares bilaterales, derrame pleural bilateral y cardiomegalia.
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Fig. 4: Radiografia simple anteroposterior del antebrazo izquierdo de una nifia de 4 afios con AF que
presenta multiples infartos 6seos y fractura patologica.
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Fig. 5: Signos de necrosis avascular de cadera izquierda en nifia de 12 afios con AF. Se aprecia esclerosis
y colapso del hueso subcondral de la cabeza del fémur izquierdo.

Conclusiones

La anemia falciforme es una enfermedad que cada vez estd mas presente en nuestro medio. Es una
patologia cronica que genera numerosas visitas médicas, sobre todo al servicio de urgencias. El
conocimiento de su fisiopatologia y de sus manifestaciones por parte de todos los profesionales que
participan en los procesos de diagnostico y tratamiento permite mejorar la calidad de vida y la
supervivencia de estos pacientes.
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