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RESUMEN
Presentamos el caso de un hombre de 54 años de edad, 
hispano, con anemia hemolítica secundaria a hemoglo-
binopatía por anemia de células falciformes. Ingresó al 
servicio de urgencias con manifestaciones secundarias 
de crisis vasooclusiva y dolor poliarticular, abdominal y 
torácico intensos. Posteriormente desarrolló deterioro 
neurológico e insufi ciencia respiratoria con criterios diag-
nósticos de síndrome de insufi ciencia respiratoria aguda, 
por lo cual el paciente requirió asistencia mecánica ven-
tilatoria y manejo en la Unidad de Cuidados Intensivos.
Palabras clave: Síndrome de dolor torácico agudo, crisis 
vasooclusiva, anemia de células falciformes.

SUMMARY
We report a 54 old man, Hispanic, with hemolytic anemia 
secondary to sickle cell disease. He was admitted to the 
hospital with clinical symptoms of vaso-oclussive crises, 
severe arthralgia, abdominal and chest pain. Later on, he 
developed neurological dysfunction and respiratory dis-
tress with criteria for acute respiratory distress syndrome 
(ARDS) that required mechanical ventilator and ICU care.
Key words: Acute chest syndrome, vaso-occlusive cri-
ses, sickle cell disease.
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Caso clínico

INTRODUCCIÓN

En México, la anemia de células falciformes se pue-
de presentar en 14% de la población mestiza, prin-
cipalmente en las costas.1 Las emergencias médi-
cas que pueden presentar estos pacientes son: 1) 
crisis vasooclusiva manifestada por dolor articular 
y abdominal, deterioro neurológico y actividad he-
molítica, 2) síndrome de dolor torácico agudo que 
puede presentar manifestaciones del síndrome de 
insufi ciencia respiratoria aguda, 3) necrosis ósea, 
4) secuestro esplénico, y 5) priapismo.2 Presenta-
mos el caso de un hombre de tez blanca con ane-
mia de células falciformes, el cual acudió al Servicio 
de Urgencias por presentar cuadro de dolor intenso 

generalizado secundario de crisis vasooclusiva y 
síndrome de dolor torácico, el manejo establecido 
y revisión de la literatura de estas emergencias mé-
dicas.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Hombre de 54 años de edad, originario de Baja 
California, México, de tez blanca con historia de 
anemia hemolítica crónica secundaria a anemia de 
células falciformes, con electroforesis de hemoglo-
bina (Hb) que demostró 50% de Hb S. El paciente 
ingresó al servicio de urgencias por dolor articular 
intenso, dolor abdominal generalizado, disnea y 
dolor torácico. Los resultados de laboratorio mos-
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traron hemoglobina de 7.5 g/dL, VCM: 105 fL, re-
ticulocitos 3%, leucocitos: 18,000, neutrófi los 90%, 
bandas 8%, plaquetas 106,100, bilirrubina total de 
2.8 mg/dL, bilirrubina indirecta 2.0 mg/dL, deshidro-
genasa láctica 1,550 U/L y radiografía de tórax de 
ingreso al Servicio de Urgencias dentro de la nor-
malidad (Figura 1).

El paciente fue hospitalizado por crisis vasoo-
clusiva secundaria a anemia de células falciformes 
y recibió manejo inicial con base en la hidratación 
parenteral y analgesia con opioides. En las 48 ho-
ras posteriores a su ingreso desarrolló disnea, po-
lipnea, disociación toracoabdominal e hipoxemia 
refractaria a la administración de oxígeno, además 
de deterioro neurológico con disminución del esta-
do de alerta y escala de coma de Glasgow de ocho 
puntos, sin signos de focalización, por lo que ame-
ritó intubación endotraqueal, asistencia de ventila-
ción mecánica y traslado a la Unidad de Cuidados 
Intensivos.

La radiografía de tórax que se le tomó al pa-
ciente al ingresar a la Unidad de Cuidados Inten-
sivos (Figura 2) mostró infi ltrados alveolares bi-
laterales, y la gasometría arterial hipoxemia con 
relación PaO2/FIO2 de 170 mmHg. Presentó fi ebre 
e inestabilidad hemodinámica con presión arterial 
de 80/50 mmHg, taquicardia de 120 por minuto y 
presión venosa central de 11 cmH2O, por lo que 
además requirió asistencia respiratoria con PEEP, 
volumen corriente de 6 mL/kg de peso, mantenien-
do presión meseta por debajo de 30 cmH2O, no-
repinefrina y antibioticoterapia con vancomicina, 
imipenem y amikacina.

Debido al dolor abdominal intenso y al deterio-
ro neurológico que presentó, se le realizó una to-
mografía computada de cráneo y abdomen en la 
que no se encontraron alteraciones, destacando la 
esplenomegalia. El paciente recibió apoyo transfu-
sional con concentrados eritrocitarios. Durante los 
días posteriores presentó mejoría clínica, gasomé-
trica y hematológica con hemoglobina de 10.1 g/
dL, disminución de la cifra de bilirrubina indirecta 
y deshidrogenasa láctica, toleró el retiro de vaso-
presores, la liberación y retiro de asistencia me-
cánica ventilatoria, siendo extubado al sexto día y 
egresado de la Unidad de Cuidados Intensivos 48 
horas después de haberse retirado de la ventila-
ción mecánica.

DISCUSIÓN

El caso que presentamos muestra las emergen-
cias médicas en un paciente de origen hispano con 
anemia de células falciformes: crisis vasooclusiva 
manifestada por dolor articular, abdominal, dete-
rioro neurológico, actividad hemolítica (hiperbilirru-
binemia indirecta, reticulocitosis, descenso de las 
cifras de hemoglobina e incremento de los valores 
de deshidrogenasa láctica) y síndrome de dolor to-
rácico agudo que ocasionaron el síndrome de in-
sufi ciencia respiratoria aguda (hipoxemia, relación 
PaO2/FiO2 menor de 200 e infiltrados alveolares 
bilaterales en la radiografía de tórax).

La anemia de células falciformes fue descrita por 
primera vez en 1949 por Linus Pauling, al demostrar 
una movilidad anormal de la Hb falciforme (α2β2

s) en 
la electroforesis, lo anterior secundario a una altera-

Figura 2. Radiografía de tórax a las 48 horas del ingreso.
Figura 1. Radiografía de tórax de ingreso al servicio de 
urgencias.
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ción molecular en la subunidad β globina producida 
por el remplazo de ácido glutámico por valina.3

Uno de cada 600 habitantes de raza negra en 
los Estados Unidos tiene anemia de células falci-
formes.4 En México se ha publicado una frecuencia 
variable de hemoglobina S en individuos mestizos, 
desde menos de 1%, hasta el 14% en las costas 
del Golfo de México, algo atribuible al factor de la 
mezcla con sujetos de origen africano.1 La frecuen-
cia génica en México para la variante de la Hb S 
es de 0.010 en mestizos urbanos y de 0.024 en 
mestizos de la costa.2 La hemoglobina falciforme 
(Hb S, α2β2

s) representa la mitad del total de la Hb 
en pacientes con este desorden, tiene la propiedad 
singular de formar polímeros cuando es desoxige-
nada y son estos polímeros de la Hb S los respon-
sables del daño celular y de las manifestaciones 
clínicas durante un episodio de crisis vaso oclusi-
va.4 La vasooclusión es iniciada y sostenida por la 
interacción entre las células falciformes, el endote-
lio y los componentes del plasma. Un recuento alto 
de granulocitos, como presentó nuestro caso, es un 
factor de riesgo de muerte en estos pacientes.5 Los 
granulocitos interactúan con las células falciformes 
y endoteliales, siendo estimulados para producir ci-
toquinas. La interacción adhesiva entre las células 
falciformes y el endotelio altera el balance entre los 
vasodilatadores y vasoconstrictores a favor de es-
tos últimos, las plaquetas activadas liberan la trom-
bospondina que favorece la adhesión de células 
falciformes al endotelio.4,5

La vasooclusión es responsable de la mayoría 
de las complicaciones graves y puede ocurrir a 
cualquier nivel, las características clínicas principa-
les son el dolor intenso en el tórax, la espalda, el 
abdomen y las extremidades, puede afectar simul-
táneamente múltiples áreas como se describió en el 
caso presentado, quien manifestaba dolor articular, 
torácico y abdominal intensos.

El síndrome torácico agudo, una forma común de 
daño pulmonar agudo, cuando es grave es análogo 
al síndrome de insufi ciencia respiratoria aguda en 
pacientes con anemia de células falciformes, está 
generalmente defi nido por el desarrollo de infi ltrado 
pulmonar nuevo que es consistente con la conso-
lidación alveolar y que afecta por lo menos a un 
segmento pulmonar completo. Las anormalidades 
radiológicas están usualmente acompañadas por 
el dolor torácico, la fi ebre, la taquipnea, las sibilan-
cias y la tos. Es una complicación frecuente y en 
ocasiones fatal, afecta al 40% de los pacientes con 
anemia de células falciformes, además los pacien-

tes afectados están en riesgo de desarrollar vascu-
lopatía progresiva, caracterizada por la hipertensión 
pulmonar y sistémica, la disfunción endotelial y los 
cambios proliferativos en las capas íntima y muscu-
lar de los vasos sanguíneos.

Desde una perspectiva clínica, las complicacio-
nes pulmonares de la anemia de células falcifor-
mes, el síndrome torácico agudo y la hipertensión 
pulmonar son las causas más comunes de muerte 
en los pacientes con anemia de células falcifor-
mes.6 El síndrome torácico agudo es la segunda 
causa más común de hospitalización entre los pa-
cientes con anemia de células falciformes y el moti-
vo principal de ingreso a terapia intensiva.5,7

Las causas principales precipitantes del síndrome 
torácico agudo son la infección pulmonar, la ate-
lectasia, la embolia grasa y el secuestro pulmonar 
intravascular de eritrocitos falciformes, las cuales 
ocasionan daño pulmonar e infarto.8 Cada uno de 
los factores precipitantes puede progresar a una 
vía común fi nal que es la disminución de la venti-
lación con hipoxemia e incremento en el número 
de células falciformes. El hallazgo pulmonar más 
común durante una crisis de dolor torácico agudo 
son las atelectasias, las cuales resultan de una 
combinación de la expansión torácica disminuida, 
ocasionada por el dolor costal, el infarto vertebral 
y la depresión respiratoria asociada con el uso de 
los opioides.9

En los pacientes adultos el síndrome torácico 
agudo se caracteriza por el dolor grave, la afección 
pulmonar predominantemente en los lóbulos infe-
riores o multilobar, lo que implica que la oclusión 
vascular es una causa común. La correlación entre 
los análisis anatomopatológicos y la afección pre-
dominante en lóbulos inferiores ha demostrado la 
trombosis y el embolismo graso.10,11

El grupo nacional de estudio del síndrome toráci-
co agudo analizó 671 episodios de síndrome toráci-
co agudo en 538 pacientes con anemia de células 
falciformes para determinar la causa, el pronóstico 
y la respuesta al tratamiento. El agente infeccioso 
fue identifi cado en 54% de los casos, la mayoría 
de los agentes infecciosos causales fueron las 
bacterias atípicas (Chlamydia y Mycoplasma) y los 
virus; las bacterias encapsuladas adquiridas en la 
comunidad fueron aisladas en menos del 10% de 
los casos, aunque la función fagocítica en el bazo, 
en estos pacientes, generalmente está alterada.9

La embolia grasa es la segunda causa más co-
mún del síndrome torácico agudo, está asociada 
con los episodios de la crisis vasooclusiva severa, 
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la cual involucra múltiples huesos, especialmente la 
pelvis y el fémur, que ocasionan infarto, edema de 
la médula ósea y, fi nalmente, necrosis. El síndrome 
torácico agudo puede formar parte de un espectro 
de manifestaciones del síndrome de embolia gra-
sa sistémica, este último debe ser sospechado en 
pacientes con falla multiorgánica, desarrollo rápido 
de síndrome de distrés respiratorio agudo, un incre-
mento agudo de la presión arterial pulmonar, falla 
hepática, alteraciones en el estado mental, crisis 
convulsivas, trombocitopenia severa y, en raros ca-
sos, coagulopatía.12,13

El síndrome torácico agudo generalmente se 
presenta 24 a 72 horas después de la aparición del 
dolor óseo y torácico severos, está asociado con 
los marcadores sistémicos de inflamación, tem-
peratura de 38.9 grados y leucocitosis, una caída 
abrupta de la hemoglobina y un incremento de los 
marcadores de hemólisis preceden su aparición. 
La cifra total de plaquetas generalmente disminu-
ye antes de la aparición de las manifestaciones del 
síndrome de dolor torácico, y es un factor de riesgo 
independiente de severidad, está asociado con las 
complicaciones neurológicas y la necesidad de ven-
tilación mecánica.8

El tiempo promedio de hospitalización en pacientes 
con síndrome torácico agudo es de 10.5 días, compa-
rado con sólo tres a cuatro días para una crisis vas-
ooclusiva no complicada. La necesidad de ventilación 
mecánica se presenta en 13% de los pacientes. La 
mortalidad en pacientes con síndrome de dolor torá-
cico agudo que necesitan ventilación mecánica es de 
19% y está asociada con un incremento abrupto de la 
presión pulmonar y falla ventricular derecha.8

En el síndrome torácico agudo, la hipoxemia 
ocasionada por la insufi ciencia respiratoria, favo-
rece el incremento en el número de células falci-
formes, ocasionando una progresión rápida de la 
enfermedad. El tratamiento temprano con medidas 
como la espirometría incentiva y el oxígeno suple-
mentario están indicados si la saturación cae más 
de 3% del basal.14,15 Si los síntomas progresan, 
se debe agregar la cobertura antibiótica contra los 
gérmenes atípicos y la hidratación intravenosa, así 
como considerar la exanguíneo-transfusión y, si es 
posible, el óxido nítrico que disminuye la expresión 
de las moléculas de adhesión celular e incremen-
ta la afinidad de la hemoglobina por el oxígeno, 
reduciendo la tendencia a la formación de células 
falciformes.16 Sin embargo, el uso del óxido nítrico 
inhalado no ha sido rigurosamente estudiado, por lo 
que todavía no puede ser recomendado.17

Un abordaje terapéutico en los pacientes con 
anemia de células falciformes es inducir el cambio 
en la producción de la Hb S a hemoglobina fetal 
(Hb F) con el agente citotóxico hidroxiurea, el cual 
inhibe la ribonucleótido reductasa, lo que reduce la 
producción de los glóbulos rojos que contienen al-
tos niveles de Hb S y favorece la producción de los 
glóbulos rojos que contienen altos niveles de Hb F. 
Este fármaco debe ser usado en pacientes adultos 
con enfermedad moderada a severa, que tienen 
tres o más crisis de dolor agudo o de síndrome to-
rácico agudo en el último año.18

Una intervención terapéutica importante en los 
pacientes con síndrome torácico agudo es el re-
ducir el porcentaje de la Hb S en la sangre, lo 
anterior se consigue con la transfusión de con-
centrados eritrocitarios y la exanguíneo-transfu-
sión. La transfusión de concentrados eritrocitarios 
reduce el porcentaje de la Hb S e incrementa el 
transporte del oxígeno, pero puede incrementar 
también el volumen sanguíneo y la viscosidad. En 
contraste, la exanguíneo-transfusión permite el 
remplazo de un gran porcentaje de Hb S por eri-
trocitos con Hb A, sin alterar el volumen sanguí-
neo y la viscosidad. La exanguíneo-transfusión 
debe ser considerada en pacientes que incre-
mentan rápidamente los requerimientos de oxí-
geno, los cuales presentan hipoxemia a pesar del 
aporte de oxígeno de 60%, choque e hipoxemia 
a pesar del aporte de oxígeno de 40%, historia 
de hipertensión pulmonar o enfermedad pulmonar 
crónica, o en pacientes en ventilación mecánica 
por insuficiencia respiratoria.9

Los pacientes con anemia de células falciformes 
deben ser estrechamente vigilados por la posibili-
dad de presentar reacciones durante la transfusión, 
porque generalmente han sido multitransfundidos y 
tienen anticuerpos preformados contra los antíge-
nos de los eritrocitos; en ocasiones es difícil distin-
guir una reacción hemolítica a la transfusión de la 
hemólisis de células falciformes. Una complicación 
rara de la transfusión o la exanguíneo-transfusión 
en estos pacientes es el síndrome de reacción 
transfusional hemolítica de la anemia de células 
falciformes, durante el cual se presenta la anemia 
severa después de la administración de concentra-
dos eritrocitarios.19

En conclusión, la crisis vasooclusiva y el síndro-
me torácico agudo son urgencias médicas en los 
pacientes con anemia de células falciformes que 
requieren adecuado reconocimiento y pronta aten-
ción. El síndrome torácico agudo es una forma de 
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daño pulmonar agudo y de una etiología multifac-
torial, siendo una causa común de mortalidad y un 
predictor de acortamiento de la sobrevida en estos 
pacientes.
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