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INTRODUCCION

El hombre desde el origen de la vida, en las diferentes etapas por
las que ha venido evolucionando a través del tempo se ha enfrentado a
dificultades para su sobrevivencia, tales como adaptarse al medio ambiente,
los diferentes males que sufre en su persona como las enfermedades, pero
se le ha dado mas importancia a las enfermedades del corazon, el cancer, el
SIDA, sin embargo hay otras enfermedades de igual imporiancia como fa
anemia de células falciformes, conocida también como anemia drepandcitica,
“Sickle cell anemia®, es una enfermedad crénica muy agresiva, en la cual
hay alteracién de la molécula de hemoglobina el acido glutamico en
posicién 6 de las cadenas beta esta sustituido por valinag

Esta enfermedad afecta mas a individuos de la raza negra de
ascendencia Africana, sin embargo se ha encontrado en sujetos de
ascendencia mediterranea, asiatica; en México se ha encontrado en las

costas de Veracruz y Guerrero )

El 10% de Afroamericanos llevan el gen o rasgo de céulas
falciformes, y uno en cuatrocientos tienen la enfermedad, los sujetos que
llevan el rasgo faloforme tienen una vida normal, son asintomaticos, los
sujetos que presentan la enfermedad son sintomaticos desde muy temprana
edad presentan complicaciones como dificultad respiratoria, latidos rapido del
corazén, hinchazén, dolor éseo, ulceraciones del tobilloa.a

o



ANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES

En la actualidad no existe un tratamiento especifico para esta

enfermedad.

El primer caso de anemia de células falciformes fue descrito por
Herrick en 1910. El paciente, un hombre de 20 afios, de raza negra
procedente de las Antillas, presentaba la mayor parte de los caracteres
clasicos, clinicos y hematoldgicos de la enfermedad. Ademas de las células
semilunares, sufria agrandamiento cardiaco, ictericia, anemia, normoblastos

en sangre periférica y leucocitosis

Huck establecid el hecho de que la forma semilunar depende del
glébule y no del plasma

Hahn y Gillespie en 1927 demostraron que la forma semilunar es una
reaccion reversible refacionada con el grado de oxigenacion de la

hemoglobina dentro del eritrocito

Pauling, Itano, Singer y Wells, en 1949 comprobaron que la anemia de

células falciformes es una enfermedad molecular,

Nell en 1951 demostrd que [a anomalia melecular de la hemoglobina

tiene origen genético(s.s)

Robinson y Sarnat comprobaron que las trabeculas dseas de los
maxilares se modificaban significativamente, hay osteoporosis con una

peculiar alineacion de las trabéculas del septum )
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Hays demostré que los pacientes con deficiencia de folato estaba

elevado el nimero de células con nidcleos aumentados de volumen.

Kirson y friedlander han publicado casos de anestesia temporal del
nervio mandibular que se considerd secundania a oclusidn vascular que

afectaba a este

ANEMIA

La anemia se caracteriza por concentraciones anormales bajas de
hemoglobina, disnunuctdn  en el recuento de entrocitos y del valor
hematbcnio, puede reflejar pérdida aguda o cronica de sangre, hemolisis

excesiva o produccidon deficiente de elementos figurados (2,
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il.

CLASIFICACION DE LAS ANEMIAS SEGUN EL MECANISMO
DE BASE

PERDIDA SANGUINEA

A) Aguda: traumatismo
B) Crénica: lesiones del tubo digestivo, trastornos ginecol6gicos

AUMENTO DE LA TASA DE DESTRUCCION (ANEMIAS
HEMOLITICAS)

A). Anomalias intrinsacas (intracorpusculares) de los hematies.
B} Hereditarios.

s Trastornos de la membrana celular eritrocitica.

A) Trastornos del citoesqueleto de la membrana: esferocitosis,
eliptocitosis.

B) Trastormos de la sinfesis de lipides: aumento selectivo de la
lecitina de la membrana celular

+ Deficiencia enzimatica del hematie

A) Enzimas glucoliticos, deficiencia de piruvatocinasa, deficiencia
de hemocinasa.

B) Enzimas del ciclo hexosa monofosfato Glucosa 6-fosfato

deshidrogenasa, glutation sintetasa
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+ Trastornos de la sintesis de hemoglobina

A) Deficiencia de la sintesis de globina: sindiomes talasémicos.

B) Sintesis de globina de estructura anormal (hemoglobinopatias):
drepanocitosis, hemoglobinas inestables.

Adquiridas

1. Defecto de membrana  celular: hemoglobinuria paroxistica
nocturna

Anomalias extrinsecas (extracorpusculares)

1. Medidas por anticuerpos

A) Isohemaglutininas: reacciones transfusionales, eritroblastosis fetal.

B) Autoanticuerpos. idiopdtica (primaria) asociada a farmacos, LES,
turmnores malignos, infeccion por micoplasma

. Traumatismo mecénico en los hematies.

A) Anemia hemolitica microangiopaticas: plrpura trombética
trombocitopénica.

B) "Anemia hemolitica por traumatismo del corazén

3. Infecciones' malaria

4 Lesién quimica: intoxicacidn por plome,

5. Secuestro en el sistema mononuclear fagocitico: hiperesplenismo.
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ALTERACION DE LA PRODUCCION ERITROCITICA

. Trastornos de la proliferacion y diferenciacién de las células

progenitora: anemia aplasica, eritroblastopenia pura, anemia de la
insuficiencia renal, anemia de las endocrinopatias

Trastorno de la proliferacién y maduracién de los eritroblastos,

1. Defecto de la sintesis de DNA: deficiencia o trastorno de

utilizacion de vitamina B12 y acido folico.

2. Defecto de la sintesis de hemicglobina:
A) Defecto de la sintesis de hemo: ferropenia

BY Defecto de sintesis de globina: ialasemmas

3. Mecanismo descenocido o multiples.
Mecanismos: anemia siderobldstica, anemia de las infecciones
cronicas, anemias mieloplésticas por infiltraciones de la médula

osea @)
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CARACTERISTICAS CLINICAS DE LA ANEMIA

Los paclentes con anemia presentan, cefalea, lipotimias, pueden tene
tinutis y vértigo, se encuentran imitables y tienen dificultad para concentrarse
y para dormir, todo eflo debido a hipoxia a nivel del sistema nervioso central.
Debido a la disminucton del flue sanguineo a la piel, los pacientes se
encuentran palidos y tienen hipersensibiidad al frio. Presentan también
sintomas gastrointestinales como anorexia, Indigestion, nauseas o
irregutandades intestinales como consecuencia de ia disminucién del flujo
sanguineo, Las mujeres pueden desarroilar alteraciones de la menstruacion,
gue van desde amenorrea hasta aumento de la cantidad de la hemorragia

menstrual Los hombres desarrollan impotencia y disminucion de 1a hibidow
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DEFINICION

La enfermedad de célias falciformes es una anemia hemolitica
crénica hereditaria que se caracteriza por una estructura anormal de
hemaoglobina. Como se sabe la hemoglobina, el pigmento rojo de la sangre,
es una proteina cuya funcién principal es la de transportar oxigeno a través
del cuerpo; una melécula de hemoglobina es un tetramero A2 B2; es decir
gue esta constituido por dos cadenas A idéntica y dos cadenas B también

idénticas (10}

En la anemia de células falciformes existe en la cadena B de la
hemoglobina una anomalia que consiste en la presencia de valina, que
substituye al acido glutamico normal en la posicion 6. La hemoglobina puede
enconirarse en el estado homocigoto (Hb 8, anemia de células falciformes),

en el estado heterocigoto (Hb AS, rasgo falciforme). (1

Fig. 1 Vista frontal del tatramero de hemoglobina,
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EPIDEMIOLOGIA

La anemia drepanocitica es exclusiva de la raza negra, no se
encuentra ligado al sexo, aunque es mas comun en la mujer que en el
hombre. La proporcion de glébulos rojos que se hacen falciformes es escasa
en el nacimiento y aumenta en los primeros meses de la vida.
Aparentemente, se alcanza el compiemento total de la hemoglobina fetal 52)

La enfermedad se ha encontrado particularmente, en sujetos jovenes,
probablemente porque no es compatible con una duracion normal de la vida,
es bastanfe raro después de las 30 afios de edad. En casos de individuos de
edad madura y en ancianos no siempre se ha establecido claramente la

distincién entre la anemia y el rasgo falciforme que aparece asociado (13}




ANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES

DISTRIBUCION GEOGRAFICA

Estudios realizados en Africa han revelado una amplia zona de
incidencia elevada del rasgo de células falciformes, que se extiende a través
del tercio central del continente Africano, cen cifras mas elevadas en Africa
Oriental y Africa Central. También se ha encontrado en América Central,

América del Sur pacientes con rasgos falciformes a1y

Se ha encontrado gen drepanocitico en sujetos de ascendencia
mediterranea (Sur de Halia, Sicilia y Grecia).

En México, en las costas de Guerrero y Veracruz, se ha encontrado el
rasgo drepanccitico se cree que se debe a la gran mezcolancia racial que

existe en estas zonas turisticas
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MANIFESTACIONESS CLINICAS

» RASGO DREPANQCITICO, HETEROCIGOTO (HEMOGLORBINA-AS)

Los individuos con rasgos de células falciformes generalmente son
asintomahcos y la exploracion fisica es negativa, sin embargo algunos
pueden llegar a sufrir hematurias secundarias a necrosis papilar renal; otros
padecen infartos del bazo y trombosts cerebrales. Este tipo de
complicaciones por lo regular se manifiesta cuando los portadores se
exponen a situaciones de hipoxia prolongada como en las anestesias
generales, inadecuada aportacion de oxigeno; en los procesos neumoénicos
y durante los viajes en aviones desprovistos de cabina a presién, Este tipo de
pacientes no deben de exponerse al frio ntenso ya que puede preciptar
también  estas complicaciones. Se ha comprobado que este tipo de
pacientes pueden tolerar esfuerzos fisicos intensos En estos sujetos casi

nunca existe anemia y la morfologia de los entrocitos es normal.

¢«  ANEMIA DREPANOGITICA, HOMOCIGOTO {HEMOGLOBINA S)

En esta enfermedad se inicia desde los primeros meses de la vida. En los
infantes menores de 5 afics, ia hepatosplenomegalia es frecuente, pero a
medida que se producen los infartes del bazo, se reduce su tamario. La
anemia de células falciformes prevalece en la raza negra, generalmente son
altos, delgados, su crecimientc y maduracion sexual estan alterados,

presentan ictericia conjuntival ¢11)
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Los enfermos que sufren ulceras cutdneas que se han encontrado en
tobillos, En el fondo del ojo, los vasos retininos se encuentran tortuosos o en
tirabuzén. Se presentan crisis vasculares oclusivas como resulftado de la
oclusién de los vasos por acumulacién de drepanocitos que originan
estancamiento.

En los nifios las crisis oclusivas afectan huesos pequefios de manos y
pies por io cual determinan dactilitis o sindrome de mano-pie caracterizada
por la inflamaci6n dolorosa de estas regiones, en la infancia son frecuentes

las infeccionss por estafilococos pneumoniae.

En huesos es frecuente la osteomielils por Salmonella, infartos

pulmonares, infartos cerebrales.

L as crisis vasculares se inician con fiebre y dolor intenso.(18)

Fig. 2 ilceras crénicas de la pierna en un casa de anemia de células falciformess.
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Fig. 3 fotografia de! fondo de cada oJo en un caso de anemia de células falclformes,
qua pone de manifiesto 1a extrema tortuosidad de los vasoes sanguineos.
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ASPECTOS RADIOLOGICOS

Los pacientes con anemia de células (falciformes presentan
deformaciones de fos huesos, especialtmente en el craneo, vértebras, tibia,
peroné. Estas alteraciones son frecuentes en adolescentes y adultos que en

nifios,

En las placas de craneo, ¢! diploide estd aumentado, con trabéculas
burdas que tienden a disponerse perpendicularmente a las tablas interna y

externa, lo que da un aspecto radiografico de “pelos de punta”. (14

En los huesos largos se observa osteoesclerosis con engrosamiento

cortical, neoformacién ésea en la cavidad medular s

Cone .
R - - . o .
Lsm' oo L2aed 6SECRS T L et )

Fig. 4 El corazdn se encuentra hipertrofiado
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ASPECTOS RADIOLOGICOS

Fig. 5 a. fémur. 1a corteza esta
adelgazada y hay alteracién en la
arquitectura normal def hueso.

b. tibia y peroné, pronunciddo
adelgazamiento de !a corteza de amhos
hueses, reaccidn periodistica ¥y

{rastornos trabeculares.

Fig, § aspecto de “pelos de punta” del
contorno craneal producido por las
estriaciones trabeculares que irradian
hacia fuera desde Ja tabla interna.

1
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METODOS DE DIAGNOSTICO

La preparacién de células falciformes estandar consta de la mezcla de
sangre con una solucién de metabisulfato de sodio, que desoxigena por
completo la sangre e induce a la aparicién de células falciformes que pueden
observarse en el microscopio.

Ofra prueba de deteccién de células falciformes es la de solubilidad
que consiste en mezclar sangre con una solucion de potencia ionica glevada
y observar las mezclas para buscar tutbiedad, la hemoglobina normal da
solucién turbia a través de la cual no es posible observar las lineas de una
cuadricula indicadora, estas dos pruebas son confiables siempre y cuando se
efectiien de modo adecuadom

La electroforesis es otro método de diagnéstico exacto y seguro en fa
cual la practica, el medio puede cambiar de un laboratorio a otro (acetato de

celulosa o gel de almidon} ¢ su pH (de 6.2 a 8.6)10.15)

Fig. 7 Micrografia electrénica de barrido un eritroclto humano normal
mostrando su forma discoidal binconcava.
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Fig. 8 Micrografta Electrénica, Eritrocito en forma de hoz de un paciente con

anemia de células falciformes.

. Anemia <t 0
decélla =~ - -
falcifornie
‘Rasgodela -
célula falciforme - -

. Normal

Fig. 9 Aspecto electroforético de la hemoglobina de individuos normales de
otros que poseen el rasgo falciforme y de los que sufren la anemia de la células

falciformes.

18
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Si no se hace un estudio meticulosc para el diagnéstico de anemia
drepanocitica puede confundirse erréneamente con fiebre reumatica €l
presenta molestias articulares, fiebre, agrandamiento cardiaco y soplos del

corazén.

La anemia de células falciformes debe diferenciarse de otras
enfermedades que causan tlcera de las extremidades y de las que producen
sintomas y signos de participacion del sistema nervioso central La anemia
falciforme se ha confundido con artritis reumatoide, osteomieditis, meningitis,

hepatitise)
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TRATAMIENTO

Las bases del tratamiento de la anemia faleiforme consiste en la
administracion de las globinas de sostén. grandes cantidades de liguidos por

via intravenosa de preferencia hipoténicos y alcalinos.

Analgésicos para tratar infecciones, de preferencia en fase temprana
de la infeccidn: Oxigeno para tratar hipoxemia; adminisirar liquidos ya que
este tipo de sujetos con anemia falciforme presenta gran pérdida de agua
renal fija por incapacidad para concentrar orna y que suele estar
deshidratados Las transfusiones se emplean en caso de crisis aplasica, en
episodios vasooclusivas que ponen en peligro la vida del paciente ¢ cuando
hay amenaza de dafios grave a 6rganos como en las enfermedades
cerebrovasculares y €l priapismo  agudo, es preciso  efectuar

exangnotransfusiones

La hipertransfusion es una forma razonable de mantener a un pacienta
durante un petiodo de riesgo limitado, como puede ser una intervencion
quirargica. Suplementos diarios de acido fdlico, vitamina gue promueva el

crecimiento de a célula, para tratar crisis aplasicas o)

En las zonas endémicas debera realizarse profilaxis antipalidica.La
administracién de Penicilina profilactica en los nifios gue presentan sepsis

neumocIcas @18
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El 20 de octubre de 1997, en San Diego, La sociedad americana de la
reunién de anestes(idlogos, presentan la posibilidad de que él oxido nitrico,
un gas usado con éxito para atratar ciertas dolencias del pulmén puede tener
AQotra aplicacion en la anemia de células falciformes, ya que los sujetos que
presentan esta enfermedad sufren de la congestion episédica de los vasos
sanguineos del pulmén, &l oxido nitroso puede ser Util en este tratamiento

segln el Dr. Mdame a7y
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CONCLUSIONES

Para cualquier tratamiento médico o dental @s necesario elaborar una
historia clinica minuciosa a nuestros pacientes ya que esto nos puede ayudar

como auxiliar en el diagnostico de ciertas enfermedades.

En caso de cualquier tratamiento dental quirdrgico es muy
indispensabte pedrrie al paciente que se realice estudios de laboratorio como
biometria hematica, quimica sanguinea, tiempo de coagulacion.; para ver
que el paciente no presente

anemia o alguna otra alteracion sanguinea que pueda repercutir en el
tratamiento trans-operatorio y post-operatorio por ejemplo en la coagulacion,

cicatrizacién, etc.

Es de importancia para el odontélogo aprender enfermedades
sistémicas gque tienen repercusién en la cavidad bucal, para que pueda

realizar un buen diagnéstico.

22
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GLOSARIO

ANOXIA.- Concentracion totalmente inadecuado de Oz en los tejidos inferior
a las necesidades fisioldgicas.

APLASICA.~- Falta de desarrollo de un drgano o tefido a partir del esbozo.
COLELITIASIS.- Formacion de calclulos en el interior de la vesicula bifiar o
de los conductos biliares cistico, que conducen en la pnimera porcién  del

intestine 1a bilis secregada per el higado, y recogida como si se tratara como

un reservorio en fa vesicula biliar.

DACTILITIS.- Inflamacion de unc o mas dedos,

ELIPTOSITOSIS.- Ovolocrs, entrocito ovalado.

EMBOLIA.- Estado patolégico a veces gravisimo y mortal crado por la
oclusiéon de un vaso sanguinec a conssecuencia de! corplsculo extraio

intravascular,

EMBOLO - Cualqguier corplsculo extrafio que se encuentra libre y por lo

tanto movible en el interior de los vasos sanguingos.

ESPLENOMEGALIA .- Es el engrosamiento del bazo que a veces alcanza

dimensiones notables.
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EXANGUINOTRANSFUSION - Transfusion de importante cantidad de
sangre con el objeeto de sustituir gran parte de la sangre del receptor por ia

del donante.

GEN.- Factor hereditario, unidad de informacion que se produce

identicamente pasando a las células hifjas.

HEMOLISIS.- Es la destruccion o disolucién de los globuios rojos de la
sangre con la liberacién consiguiente de la hemoglobina que contiene.

HETEROCIGOTO.-Constitucién hereditaria de células o individuos diploides,
o poliploides que se distinguen por el hecho de que como minimo un gen
esta representada por 2 diferentes alelos en el lugar genético de 2

homologos.

HIPOTONICAS.- Son aquellas soluciones salinas cuya concentracisn
osmatica es infenor a la del plasma sanguineo, ios globulos rojos

introducidos en las mismas se hinchan.
HIPOXIA - Disminucion de la presion parcial de oxigene en los tejidos.
HIPERBILIRRUBINEMIA.- Cantidad anormal de la bilirrubina en la sangre

circulanate que produce ictericia, clinicamente evidente cuando la

concentracion es suficiente.
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HOMOCIGOTO.- Con la condicién de homogigosis; con los alelos de un gen
idéntico en 2 cromosomas homologos de un genoma diploide o bien en todos

los de un genoma poliploide.

ISOSTENURIA - Término con el que se indica la elilminacién de orina con
peso expecifico constantemente bajo.

MENINGITIS.- Inflamacién de fas membranas gue rodean y protegen el tejido
nervioso cerebral y medular,

MICOPLASMA - Especies del género mycoplasma. Son microorganismos de
pared celutar, que atraviesan los filtros bacterianos.

OSTEOMIELITIS -inflamacién de la médula dsea primaria de origen
hematogeno y en ocasiones linfégeno o por entrada directa de los germenes,

aguda o cronica que tiende a formar abscesos.

PATOGNOMONICO - Caracteristico o indicativo de una enfermedad ,denocta

especialmente uno 0 mas sintomas tipicos de una enfermedad.

PRIAPISMO.- Ereccion persistente del pene, especialmente si de debe a una
enfermedad o cantidades excesivas de andrégenos, y no a deseo sexual.

RETICULOSIS - Enfermedad en las que proliferan células reticulares y/o

histiocitos.,

TINNITUS.- Sonar, fintinear. Ruidos en los oidos.
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