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CASO CLINICO

»  Mujer de 19 afios

» MCY AEA: sindrome febril, disnea, tos, dolor en puntada de costado en térax izquierdo. Dolor abdominal a predominio de hipocondrio izquierdo y dolor

poliarticular. En el dltimo ano, multiples internaciones por poliartralgias e insuficiencia respiratoria con estudios microbioldgicos y serolégicos para

gérmenes comunes y BAAR, negativos

» Analitica: Hb 7.3 — Hto 21 - VCM 94 - BT 35 (Bl 31) — LDH 1236

TC de torax, abdomen y pelvis C/CTE EV

HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS

Disminucién de la densidad en cavidades
cardiacas en relacion a anemia
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Consolidacion alveolar bilateral, con areas en
vidrio esmerilado y broncograma aéreo en
ambos Iébulos inferiores

- | Hipertension pulmonar: aumento del
Realce del parénquima pulmonar con el ! ‘ diametro del tronco de la arteria pulmonary
CTE EV y pequefio derrame pleural bilateral _ Sus ramas




Vértebras en «H», por infartos 0seos

Hepatomegalia leve

Ausencia de bazo, por autoesplenectomia secundaria a asplenia
funcional. Pequeiia coleccién liquida en la fosa esplénica
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DISCUSION
ANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES - hemoglobinopatia estructural (hemoglobina S-S)
Enfermedad hereditaria autosémica recesiva, MULTISITEMICA
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OCLUSION CAPILAR

HEMOLISIS o L
(vida media < 120 dias) deformados y rigidos en forma de “C
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MANIFESTACIONES CLINICAS - causadas principalmente por:

ANEMIA - hemolitica cronica

HEPATOESPLENOMEGALIA

ICTERICIA poco frecuente = por aumento de la Bl por hemdlisis

Hematopoyesis extramedular - hiperplasia medular - osteoporosis y fracturas

COMPLICACIONES VASOOCLUSIVAS -» causan las mayores manifestaciones clinicas de la enfermedad

Desencadenadas por:

= Fiebre o hipotermia

= Infecciones bacterianas o
virales

= Deshidratacion

= Desoxigenacion

SNC
N2

Vasculopatia
ACV = poco frecuente

Atrofia

ABDOMEN
Dolor inespecifico

Y
Obstruccién de vasos mesentéricos
Infarto hepatico, esplénico o de
nddulos linfaticos
Otras causas: necrosis papilar renal,
infarto vertebral y costal, colelitiasis

OSEO
Crisis de dolor 6seo
N2
Osteonecrosis
Infartos dseos(vértebras en “H”)
Necrosis avascular (cabeza de fémur)
Dactilitis

Infeccion
Osteomielitis
artritis séptica

ASPLENIA FUNCIONAL

ESPLENOMEGALIA
N

Drepanocitos en el interior del bazo
N2
Incapacidad para filtrar
microorganismos del torrente
sanguineo

Fibrosis progresiva

NG

Infarto esplénico

AUTOESPLENECTOMIA
N

Susceptibilidad a sufrir
INFECCIONES

INFECCIONES
N%
12 | causa de muerte antes de los 5
anos de vida
N
Organismos encapsulados
Neumococo




COMPLICACIONES AGUDAS

COMPLICACIONES CRONICAS

Sindrome toracico agudo = aparicidn de infiltrados nuevos en la RX o TC de térax >
consolidaciones a predominio de bases pulmonares, opacidades en vidrio esmerilado y
atelectasias

Compromiso de un l6bulo completo o mas de un Iébulo

Causa mds comun de enfermedad pulmonar y principal causa de mortlidad y hospitalizacién
(en adultos)

Indistinguible de una neumonia (estas no tiene predileccién por las bases pulmonares)
Consolidaciones -» por exudados u otros productos de la enfermedad que reemplazan el
aire alveolar, solidificando el pulmén

CLINICA = fiebre, dolor toracico, taquipnea y tos

Cardiomegalia y edema pulmonar: sobrecarga de volumen luego de una reanimacién
hidrica para el tratamiento de las crisis falciformes. Cefalizacion del flujo pulmonar con
desarrollo de lineas septales = si el cuadro progresa, termina en edema pulmonar alveolar

Enfermedad pulmonar crdnica relacionada con la enfermedad de células falciformes:
hallazgos radiolégicos de fibrosis pulmonar, deterioro de la funcién pulmonar moderada
grave. En su forma mds grave = hipertension pulmonary cor pulmonale

Principal factor de riesgo = episodios recurrentes del sindrome toracico agudo

TC de toérax = cicatrices de pequefios infartos pulmonares a repeticion que llevan a la
fibrosisbronquiectasias por traccién, engrosamiento de los septos interlobulillares, bandas
parenquimatosas y | distorsidn de la arquitectura pulmonar

Hipertension pulmonar : complicacién mas grave. Etiologia multifactorial, causada por
hipoxemia crénica, trombosis in situ, disminucién en la disponibilidad del éxido nitrico, lesién
parenquimatosa y vascular, embolismo graso, hepatopatia crénica y asplenia.

TC de térax - aumento en el tamafio del tronco principal de la arteria pulmonary en las
arterias segmentarias (pérdida de la relacion arteria-bronquio), hipertrofia del ventriculo
derecho, dilatacién de la auricula derecha y patrén de atenuacion de perfusién en mosaico

Cardiomegalia secundaria a la anemia cronica: falla cardiaca de alto gasto que resulta de la
anemia crénica

CONCLUSION

La anemia de células falciformes es una enfermedad crdonica que dada su fisiopatogénia afecta a multiples érganos y sistemas

con una elevada morbi-mortalidad.

Sus complicaciones son numerosas y frecuentes, con algunos hallazgos radioldgicos tipicos como lo son las vértebras en “H” o

la ausencia de bazo.

Las complicaciones a nivel del térax son las mas frecuentes y graves, siendo el sindrome toracico agudo la mayor causa de
mortalidad en los pacientes adultos. Si bien los hallazgos radioldgicos, no son especificos, es importante entender las
manifestaciones de estas complicaciones para que el radidlogo pueda sugerir su diagndstico
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