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Evaluación de veintitrés episodios 
de síndrome torácico agudo 
en pacientes con drepanocitosis

J. Arnáez Solísa, M. Ortega Molinaa, A. Cervera Bravoa, M.A. Roa Franciaa, 
A. Alarabe Alarabea y M.ªJ. Gómez Vázquezb

Servicios de aPediatría y bHematología. Hospital de Móstoles. Madrid. España.

Introducción
El síndrome torácico agudo (neumonía y/o infarto pul-

monar) es una causa importante de morbimortalidad en la

drepanocitosis.

Objetivo
Revisar la sintomatología y el manejo de estos episodios

en nuestro medio y estudiar las posibles diferencias por

grupos de edad.

Métodos
Revisión restrospectiva de todos los episodios de síndrome

torácico agudo diagnosticados en nuestro hospital en pacien-

tes menores de 18 años con drepanocitosis, y analizar los ha-

llazgos clínicos, analíticos, radiológicos, evolutivos y de trata-

miento. Se compararon los datos entre los menores y mayores

de 3 años (test exacto de Fisher y U de Mann-Whitney).

Resultados
Se evaluaron 23 episodios en 8 de 12 pacientes controla-

dos por drepanocitosis. Los episodios representaron el

36% del tiempo total de ingreso en estos pacientes. La etio-

logía predominante fue la infección. Los síntomas más fre-

cuentes fueron fiebre (87%), tos (61%) y síntomas catarra-

les (35%). El 74% de los pacientes no fueron diagnosticados

al ingreso, bien porque la radiografía de tórax era normal

(52 %) o no se realizó (22 %) al no presentar sintomatolo-

gía pulmonar. Los mayores de 3 años tuvieron episodios

más graves, con mayor compromiso radiológico y clínico y

mayor empleo de analgesia. Se administraron transfusiones

en el 65 % de los episodios y en cinco (> 3 años) se realizó

exanguinotransfusión parcial. El tratamiento con corticoi-

des en 5 pacientes se asoció a recaídas febriles.

Conclusiones
El síndrome torácico agudo es frecuente en la drepano-

citosis y es más grave en mayores de 3 años. El diagnóstico

exige un alto índice de sospecha, debido a las múltiples

formas de presentación y a la frecuente normalidad del es-

tudio radiológico inicial.

Palabras clave:
Anemia falciforme. Drepanocitosis. Niños. Síndrome

torácico agudo. Neumonía. Infarto pulmonar.

EVALUATION OF TWENTY-THREE EPISODES
OF ACUTE THORACIC SYNDROME IN PATIENTS
WITH SICKLE CELL ANEMIA

Introduction
Acute thoracic syndrome (pneumonia and/or lung in-

farction) is a significant cause of morbidity and mortality

in sickle cell anemia.

Objective
To review the clinical manifestations, management and

outcome of episodes of acute thoracic syndrome in our

hospital.

Methods
We performed a retrospective review of all the episodes

of acute thoracic syndrome diagnosed at our center in pa-

tients younger than 18 years of age with sickle cell anemia.

Clinical, laboratory and radiological findings, outcome

and treatment were analyzed. Data from patients < 3 years

and > 3 years of age were compared (Fisher’s exact test

and the Mann-Whitney U test).

Results
Twenty-three episodes of acute thoracic syndrome were

evaluated in eight out of 12 patients with sickle cell anemia

followed-up in our hospital. These episodes represented

36 % of the total time of admission in these patients. The

most frequent cause was infection. The most frequent symp-

toms were fever (87%), cough (61%) and cold (35%) symp-
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toms. Seventy-four percent of the patients were not diag-

nosed at admission, either because the chest X-ray was nor-

mal (52%) or because it was not performed (22%) due to the

absence of pulmonary manifestations. Patients aged more

than 3 years old had more severe episodes, with greater clin-

ical compromise and radiological involvement and in-

creased use of analgesia. Transfusions were administered in

65% of the episodes and in five patients (> 3 years) a partial

exchange transfusion was performed. In five patients corti-

coid treatment was associated with febrile relapses.

Conclusions
Acute thoracic syndrome is frequent in sickle cell dis-

ease and is more severe in children older than 3 years. Its

diagnosis requires a high index of suspicion, due to mul-

tiple forms of clinical presentations and normal chest ra-

diology at admission.

Key words:
Sickle cell anemia. Children. Acute thoracic syndrome.

Pneumonia. Lung infarction.

INTRODUCCIÓN
El síndrome torácico agudo (STA) hace referencia a un

cuadro agudo, en pacientes con drepanocitosis, definido

como un infiltrado pulmonar nuevo junto con una com-

binación de fiebre, dolor torácico y síntomas respiratorios

como taquipnea, tos y disnea1. El término STA engloba

por lo tanto, los procesos de neumonía e infarto pulmo-

nar, puesto que ambos son clínicamente indistinguibles y

muchas veces coexisten.

Entre las etiologías que lo desencadenan se señalan

causas infecciosas, la hipoventilación (infarto costal o ver-

tebral, sedación excesiva por tratamiento narcótico, ciru-

gía torácica o abdominal, etc.) y la embolia grasa de mé-

dula ósea infartada en una crisis vasooclusiva1,2. La

hipoxia generada por esos cuadros parece alterar la rela-

ción del hematíe con el endotelio vascular que, sumado a

la acidosis y a una escasa producción de óxido nítrico,

originan el desequilibrio que lleva a incrementar la adhe-

sividad del hematíe al endotelio, a la polimerización de la

hemoglobina S, falciformación del hematíe y obstrucción

vascular3.

En adultos, el STA es la segunda causa de hospitaliza-

ción en pacientes con drepanocitosis y es causa de mor-

talidad en el 14%4. El 50-65% de los casos con drepano-

citosis presentarán al menos un episodio de STA a lo

largo de su enfermedad2,5. El 4,3% de los adultos fallecen

por esta enfermedad, así como el 1,1% de los pacientes

pediátricos6.
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TABLA 1. Características clínicas basales de los pacientes seguidos con drepanocitosis

1. País (padres) A. Edad al diagnóstico Tiempo de 
Motivo de consulta

Leucocitos Hb  HbF Reticulocitos
2. Lugar Sexo B. Edad fin tratamiento seguimiento 

al diagnóstico
basales basal basal basales

de nacimiento (años) (años) (� 109/l) (g/dl) (%) (� 1012/l)

1* 1. Guinea E. V A. Desconocido 1,8 Crisis vasooclusiva 4,4 10,5 20 300

2. Guinea E. B. 18

2* 1. Guinea E. M A. 0,8 6 Crisis vasooclusiva 13,1 9,4 1,5 255

2. Guinea E. B. 18

3 1. Guinea E. M A. 1,1 16 Síndrome febril 10,4 7,5 5,6 301

2. España B. 16,8

4* 1. Camerún/ V A. 0,8 10 TCE 15,5 7,3 < 1,0 300

Guinea

2. España B. 12,8

5 1. Zaire M A. 7 2 Anemia asintomática 14,5 7,5 5,6 620

2. Zaire B. 15,4

6 1. Angola V A. 0,5 13,7 Sepsis neumococo y dactilitis 8,8 7,0 4,0 300

2. España B. 14,4

7* 1. Angola M A. 0,3 1,8 Bronquiolitis 20,0 7,0 21** 385

2. España B. 2

8* 1. Guinea E. V A. 1,1 4,5 Paludismo 12,5 8,2 8,2 350

2. Guinea E. B. 9,7

9 1. Nigeria M A. 7,3 2,3 STA 8,5 8,5 12 406

2. España B. 9,5

10* 1. Guinea E. M A. 6,1 1,5 Crisis vasooclusiva febril 19,0 7,7 6,7 300

2. Guinea E. B. 7,5

11 1. Guinea E. M A. 0,7 2,6 Meningitis neumocócica 14,9 8,2 13 550

2. España B. 3,5

12 1. Camerún V A. 1,2 1,7 Tiña + Bronquiolitis 7,9 7,8 42** 380

2. España B. 1,8

*Perdido el seguimiento por cambio de domicilio (4, 7, 8 y 10) o por considerarse adulto (1,2).
**Realizados a los 3 meses (7) y 19 meses (12). Resto en mayores de 2 años.
Hb: hemoglobina; TCE: traumatismo craneoencefálico; STA: síndrome torácico agudo.
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La incidencia de la drepanocitosis en España está au-

mentando, debido a la creciente población inmigrante,

principalmente la de origen africano, motivo de revisar y

actualizar los conocimientos en esta compleja enferme-

dad y sus complicaciones7. Ello nos ha llevado a evaluar

todos los episodios de STA en niños con drepanocitosis

atendidos en nuestro hospital, viendo además si existen

diferencias clínicas entre los niños menores y los mayores

de 3 años de edad.

MATERIAL Y MÉTODOS
Se realizó un estudio descriptivo retrospectivo de los

23 episodios de STA en pacientes con drepanocitosis me-

nores de 18 años atendidos en nuestro centro, el primero

en septiembre de 1987 y el último en marzo de 2003. Los

datos clínicos de todos los niños con drepanocitosis con-

trolados en nuestro centro se exponen en las tablas 1 y 2.

Se definió como STA cualquier episodio agudo con

aparición de infiltrado nuevo en la radiografía pulmonar
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TABLA 2. Problemas clínicos y tratamiento en pacientes con drepanocitosis

Caso Ingresos (número)
Días ingreso/

Otros problemas Secuelas
Tratamiento actual 

año (media) o final de seguimiento

STA: síndrome torácico agudo; VCH: virus de la hepatitis C; ACVA: accidente cerebrovascular agudo; SAOS: síndrome de apnea obstructiva del sueño 
(Qx: cirugía-adenoidectomía + amigdalectomía); GEA: Gastroenteritis aguda; RN: resonancia magnética; VHB: virus de la hepatitis B.

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

12

STA (1)

Crisis vasooclusivas (2)

Crisis vasooclusivas (5)

Artritis séptica (1)

Otros problemas (1)

STA (9)

Crisis vasooclusivas (4)

Tuberculosis pulmonar (1)

Crisis aplásica (parvovirus) (1)

Infecciones (14)

STA (5)

Crisis vasooclusivas (1)

Infecciones (3)

Otros (1)

Crisis aplásica (parvovirus) (1)

Crisis vasooclusiva (1)

Tratamiento (2)

STA (2)

Crisis vasooclusivas (3)

Infecciones invasivas por

neumococo (2)

Otras infecciones (7)

SAOS (Qx) (1)

GEA, colestasis y dactilitis (1)

Otras infecciones (3)

SAOS (1)

Crisis vasooclusivas (1)

STA (1)

STA (1)

Absceso esplénico (1)

Crisis vasooclusivas (4)

Sepsis neumococo (1)

Otras infecciones (1)

STA (3)

Crisis vasooclusivas (2)

Meningitis neumocócica (1)

Otras infecciones (3)

STA (1)

Crisis Vasooclusiva (1)

Bronquiolitis (1)

10,5

12,3

15

9,7

2,5

15,3

27

1,8

7,4

71

33,8

9,4

Infección tuberculosa

Infección tuberculosa

Asma extrínseca

Alergia a betalactámicos

Paludismo

Anemia ferropénica

ACVA isquémico (a los 8 años)

Alo/autoinmunización

eritrocitaria

Hemosiderosis

SAOS

Retraso mental leve

(leucomalacia

periventricular en RM)

Osteomielitis crónica húmero

Necrosis avascular de la

cabeza humeral

Sintomático

Sintomático

Hidroxiurea (× 6,5 años)

Hidroxiurea (× 1 año)

Programa transfusional

Desferroxamina

Hidroxiurea (× 1,5 años)

Hidroxiurea (× 4 meses)

Sintomático

Sintomático

Sintomático

Sintomático

Hidroxiurea (× 4 meses)

Sintomático

Deformidad ósea codo

Hepatitis crónica por VHC

Deformidad/impotencia

funcional rodilla

Retinopatía leve

Insuficiencia valvular

Alteración de las pruebas

de función respiratoria

Retinopatía

Hepatitis crónica por VHC

Hepatitis crónica por VHB

Fístula ósea

Deformidades óseas

Retraso del lenguaje
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acompañado o no de fiebre, síntomas pulmonares e hi-

poxia. Se registraron los siguientes datos clínicos: edad al

diagnóstico, presencia/ausencia de diferentes síntomas

al ingreso (fiebre, síntomas catarrales, tos, dolor torácico,

dolor abdominal, dolor de miembros) o signos a la ex-

ploración física (dolor a la palpación costal, auscultación

pulmonar patológica –hipoventilación, soplo tubárico o

estertores–, hepatomegalia, esplenomegalia, distensión

abdominal, dificultad respiratoria), día de ingreso en el

que se hizo el diagnóstico y auscultación pulmonar pa-

tológica o dificultad respiratoria al diagnóstico. Como da-

tos evolutivos se recogieron los días de duración de la

fiebre, de la dificultad respiratoria, tiempo de administra-

ción de oxigenoterapia y días de ingreso.

Como datos de laboratorio se anotaron leucocitos, he-

moglobina, plaquetas y reticulocitos al ingreso, valores

máximos de leucocitos o mínimos de hemoglobina alcan-

zados y el día de ingreso en el que lo hicieron. Aunque

por definición todos los pacientes tenían radiografía pul-

monar al diagnóstico, en sólo 18 de los 23 episodios se

había realizado al ingreso. Se definió como criterio de

gravedad la presencia de derrame pleural y/o bilaterali-

dad del infiltrado.

En cuanto al tratamiento, todos los pacientes recibieron

antibioticoterapia de amplio espectro (cefalosporina de

tercera generación) en la mayoría asociado a un macróli-

do y oxigenoterapia. Se anotó la necesidad o no de admi-

nistración de analgesia (antiinflamatorios no esteroideos

[AINE], narcóticos) y de transfusión sanguínea (transfu-

sión simple o exanguinotransfusión parcial [ETP]) y el

día de administración y, por último, el empleo o no de

corticoides (dexametasona).

La etiología de los episodios de STA se atribuyó a in-

farto costal, cuando existía dolor torácico y dolor a la pal-

pación costal; a crisis vasooclusiva abdominal (con hipo-

ventilación pulmonar secundaria) cuando se presentó

con síntomas de abdomen agudo; a embolia grasa el cua-

dro más grave acompañado de clínica neurológica8; y a

infección si hubo positividad en los estudios microbioló-

gicos (hemocultivo, serología) o si el episodio se hubiera

iniciado unos días antes con síntomas de infección respi-

ratoria; el resto de los pacientes fueron clasificados como

indeterminados.

Se valoró el tiempo de ingreso (días ingreso/año) que

supuso el STA frente a la totalidad de ingresos por otras

causas en estos pacientes.

Para estudiar diferencias por edad, aunque los niveles

de hemoglobina F se establecen hacia los 2 años, como

sólo había 4 episodios por debajo de esa edad, se tomó

como punto de corte los 3 años de edad, para hacer los

grupos más homogéneos. Los datos de frecuencia se

compararon con el test exacto de Fisher y las variables

cuantitativas con un test no paramétrico (U de Mann-

Whitney).
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Figura 1. Etiología atribuida a los episodios de síndrome
torácico agudo en drepanocitosis.
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Figura 2. Porcentaje de aparición de síntomas (A) y signos (B) al ingreso.
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RESULTADOS
Se estudiaron 23 episodios de STA aparecidos en 8 pa-

cientes de los 12 seguidos en nuestro centro con esta en-

fermedad (4 varones y 4 mujeres). La mediana de edad fue

de 4 años (rango, 1-17 años); 10 episodios eran en meno-

res de 3 años y 13 en mayores de 3 años. El tiempo de

ingreso por STA representó el 35,6% del total de días de in-

greso del conjunto de pacientes seguidos por drepano-

citosis en nuestro centro, siendo la segunda causa de in-

greso junto con las crisis vasooclusivas (24 episodios), por

detrás de los 42 ingresos por infecciones (tabla 2). Dos

pacientes presentaron múltiples episodios de STA (cinco y

nueve, respectivamente). En uno de ellos, dos de los epi-

sodios se desencadenaron pocos días después de iniciarse

el tratamiento con hierro; en el primero coexistía una pa-

rasitación por Plasmodium falciparum9 y el segundo pro-

dujo el cuadro más grave visto en nuestro centro atribuido

a embolia grasa. No hubo correlación de los niveles de

hemoglobina F con el número de episodios de STA.

Datos etiológicos
La figura 1 muestra la frecuencia de las diferentes cau-

sas etiológicas. La más prevalente fue la infección de vías

respiratorias (43,5%).

Datos clínicos
En la figura 2 se muestran los porcentajes de síntomas

y signos al ingreso. La alteración en la auscultación pul-

monar aumentó de un 30,4% al ingreso al 60,9% al diag-

nóstico. La dificultad respiratoria empeoró evolutivamen-

te y pasó del 17,4% al ingreso al 69,6% al diagnóstico.

Al analizar los datos clínicos por grupos de edad se en-

contró mayor frecuencia de hepatomegalia en menores de

3 años (70% frente a 8,3%; p = 0,006), y de dificultad res-

piratoria al ingreso (40% frente a 0%; p = 0,024). Los ma-

yores de 3 años tuvieron más tendencia a presentar dolor

torácico (53,8% frente a 0%; p = 0,07) y palpación costal

anormal (23% frente a 0%; p = 0,23). Para los demás datos

no existían diferencias estadísticamente significativas.

Datos analíticos
Los datos analíticos se exponen en la tabla 3. Hubo

anemización e incremento de la leucocitosis durante el

ingreso. No hubo diferencias significativas durante la evo-

lución en las cifras de plaquetas y reticulocitos. Tampoco

se encontraron diferencias estadísticamente significativas

por grupos de edad.

Pruebas de imagen
Se realizó radiografía de tórax al ingreso en 18 casos

(78 %), y sólo se encontraron infiltrados pulmonares en

seis (33,3 %). El 74 % de los pacientes no fueron diag-

nosticados en el momento del ingreso, bien porque la

radiografía torácica era normal, o porque el cuadro clíni-

co inicial no hizo sospechar patología pulmonar. El infil-

trado pulmonar se objetivó con una mediana de 2,5 días

desde el ingreso (rango, 0-7 días). Los lóbulos inferio-

res fueron los más afectados (17 episodios, 12 en el de-

recho y nueve en el izquierdo) y en seis la afectación

basal era bilateral. La afectación en lóbulos superiores,

derecho o língula de forma aislada apareció con más

frecuencia en menores de 3 años (5 episodios) frente a

un solo caso en un niño de 4 años (p = 0,052). Aten-

diendo a los criterios de gravedad definidos previamen-

te, se encontró que el 47,8 % de los casos presentaron

gravedad radiológica al diagnóstico, con mayor frecuen-

cia en los pacientes de más edad (69,2 % frente al 20 %

en < 3 años; p = 0,036).

Datos evolutivos
Se muestran en la figura 3. La mediana de la duración

del ingreso fue de 13,5 días (límites, 3-20 días). La dura-
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Figura 3. Datos evolutivos: duración en días.
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TABLA 3. Datos analíticos en los episodios de síndrome torácico agudo

Datos analíticos
Al ingreso Cifra máxima*, mínima** o al diagnóstico***

X� � DE Mediana Rango X� � DE Mediana Rango cifras (días)

Leucocitos (× 109/l) 18,99 ± 52,45 20,54 6,63-26,0 27,63 ± 14,56* 24,85 6,66-81,15 (3 ± 3,24)

Hemoglobina (g/dl) 7,1 ± 0,82 7,2 5,6-11,8 6,5 ± 0,8** 6,7 5-7,6 (2,9 ± 3,4)

Plaquetas (× 1012/l) 335 ± 120 277 171-592 313 ± 150*** 266 124-592

Reticulocitos (× 1012/l) 330,9 ± 170,5 327 74-617 278,4 ± 154,4*** 243 52-615

DE: desviación estándar.
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ción de la fiebre tuvo una mediana de 6 días (rango,

0-16 días). Hubo recaída de la fiebre en 6 pacientes

(26,1%), de los cuales cuatro habían recibido tratamiento

con corticoides (p = 0,008).

Al comparar los datos de la evolución por grupos de

edad se observó mayor duración de la dificultad respira-

toria en los de mayor edad (mediana en < 3 años, 1 día;

> 3 años, 4 días; p = 0,006). Los niños de mayor edad tu-

vieron tendencia a presentar fiebre de más duración (me-

diana en < 3 años, 4,5 días; > 3 años, 8 días; p = 0,07).

Datos de tratamiento
Ocho episodios precisaron la administración pautada

de analgesia (siete en > 3 años) y sólo en tres fue nece-

sario el empleo de opiáceos (morfina), todos en niños

mayores (p = 0,07).

En 15 episodios (65,2%) se administró una transfusión

sanguínea, concentrado de hematíes en 13 (56,5%), y en

5 casos (21,7%) una ETP (en 4) o eritrocitaferesis (en 1)

todos ellos en mayores de 3 años (p = 0,046). Dicha trans-

fusión fue requerida al 4,9 ± 4,1 día de ingreso (mediana,

3,5; rango, 0-14 días). El efecto beneficioso de las trans-

fusiones fue especialmente manifiesto en los casos de

ETP o eritrocitaferesis, en los que mejoró la saturación

de oxígeno y disminuyeron los requerimientos de oxíge-

no de forma inmediata, y desaparecieron la fiebre y el

dolor costal en menos de 24 h, excepto en el caso más

grave asociado a embolia grasa. En un episodio modera-

do pero prolongado, con recaídas al intentar retirar la

medicación, la exanguinotransfusión parcial realizada a

los 14 días permitió el alta hospitalaria en 24 h.

Se pautaron corticoides a 5 pacientes durante el ingre-

so (21,7%).

En 3 pacientes con episodios repetidos de STA se ini-

ció tratamiento con hidroxiurea. Ninguno de ellos tuvo

nuevos episodios de STA durante el tratamiento, con

seguimientos de 4 meses, 1 año y 6,6 años, respectiva-

mente.

DISCUSIÓN
Debido a la creciente inmigración en España está au-

mentando la incidencia de drepanocitosis en nuestro me-

dio10. En la comunidad de Madrid se ha descrito un caso

de rasgo falciforme cada 400 recién nacidos y un caso de

anemia falciforme cada 6.000 recién nacidos11.

El STA produce una gran morbimortalidad en la drepa-

nocitosis. La mayoría de nuestros pacientes (10/12) refe-

rían haber tenido algún episodio de STA a lo largo de su

vida, aunque fuera en su país o en otra unidad. En adul-

tos supone la segunda causa de hospitalización, detrás de

las crisis vasooclusivas y es la primera causa de mortali-

dad por episodio agudo4,12. En nuestra serie, representó

el 36,5 % del tiempo total de ingreso, y fue la segunda

causa de ingreso junto con las crisis vasooclusivas, siendo

las infecciones la causa más frecuente de ingreso, a dife-

rencia de lo que ocurre en el adulto. Además, las infec-

ciones fueron la etiología predominante del STA, como

también han referido otros autores6, justificando el he-

cho de que los episodios de STA sean más frecuentes en

la infancia, tengan predominio estacional y disminuyan

con la edad6,13. Por otro lado, las propias infecciones pue-

den desencadenar crisis vasooclusivas14 y embolias gra-

sas15. Las bacteriemias son infrecuentes, alrededor del

2%16. En nuestra serie sólo se observó un caso de bacte-

riemia (por neumococo) en un lactante, donde aparecen

con más frecuencia6.

En un paciente con anemia ferropénica concomitante,

dos de los episodios (uno de ellos muy grave) se desen-

cadenaron pocos días después de iniciar tratamiento con

hierro oral. El primero de ambos, que coincidió con palu-

dismo subclínico como factor favorecedor de crisis vaso-

oclusivas, ya se ha referido9. En los 2 casos, se produjo

una respuesta reticulocitaria muy llamativa con incre-

mento de la cifra de hemoglobina. Posiblemente pudiera

haber contribuido el incremento de la concentración eri-

trocitaria de hemoglobina (CHCM), lo cual favorecería la

polimerización de la hemoglobina S17, junto con la res-

puesta reticulocitaria, ya que son precisamente estos he-

matíes jóvenes los que muestran mayor adhesividad al

endotelio vascular18.

Respecto a la sintomatología, los casos menores de

3 años presentaban hepatomegalia y dificultad respiratoria

al ingreso significativamente con más frecuencia, mien-

tras que el dolor torácico o la palpación costal anormal

sólo aparecía en los mayores, aunque aquí las diferencias

no eran significativas, debido al escaso número de pa-

cientes. Estos hallazgos podrían justificarse por la mayor

relación del STA con infecciones en los niños de menor

edad en los que la afectación pulmonar aparece más pre-

cozmente y el incremento de infarto pulmonar en los ma-

yores secundariamente a crisis vasooclusivas óseas toráci-

cas o infartos costales19, que puede no ponerse de

manifiesto en el momento del ingreso.

La realización de una radiografía de tórax es obligada

para el diagnóstico, aunque en la mitad de los casos será

normal al ingreso2 (66 % en nuestra serie) y no se pone

de manifiesto hasta pasados una mediana de 2,5 días2.

Como han observado también otros autores, la sintoma-

tología al ingreso resulta en ocasiones inespecífica, y sólo

la evolución y una gran sospecha determinarán el diag-

nóstico del cuadro2. La evolución clinicorradiológica y su

gravedad es peor en el grupo de mayor edad1,6, con ma-

yor duración de la dificultad respiratoria y de la fiebre,

mayor necesidad de analgesia y afectación pulmonar bi-

lateral o con derrame, predominantemente de los lóbulos

basales16, como se observa en nuestros pacientes. Es pro-

bable que la presencia de un porcentaje mayor de he-

moglobina fetal en los niños pequeños, que actúa como

factor protector impidiendo la polimerización de la he-

moglobina S, evite en éstos que la inflamación local de
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origen infeccioso se acompañe de falciformación, oclu-

sión vascular e infarto tisular, evitando el círculo vicioso y

la progresión de la enfermedad, como ocurrirá en cambio

en los mayores, en los que, además, los fenómenos va-

sooclusivos tienen un mayor peso etiológico.

Los pacientes con drepanocitosis deben recibir profila-

xis antibiótica con penicilina desde los 3 meses de edad,

lo que en un estudio aleatorizado implicó un descenso

del 84% en la incidencia de infección20, y vacunarse fren-

te a gérmenes encapsulados. El paciente con STA se be-

neficiará de una correcta hidratación y oxigenación, un

adecuado uso de analgesia que permita una respiración

profunda y evite la hipoventilación21, inspirometrías in-

centivadas por el mismo motivo, que previenen eficaz-

mente la aparición de nuevos infiltrados22, broncodilata-

dores coadyuvantes2 junto con una cobertura antibiótica

de amplio espectro que incluya un macrólido, dada la

frecuencia de infecciones por Chlamydia pneumoniae y

Mycoplasma pneumoniae2,15. Se debe evitar la sobrehi-

dratación o un uso excesivo de narcóticos, que podrían

empeorar el cuadro de STA1.

En la mayoría de los casos es necesario realizar una

transfusión2, tanto por la anemización como para favore-

cer la oxigenación. Todas las ETP o eritrocitaferesis de

nuestra serie pertenecieron al grupo de mayor edad, con

procesos más graves, y se acompañaron de una respues-

ta clínica inmediata, como han descrito otros autores13,

más llamativa que con las transfusiones simples. En la

actualidad no existe evidencia para comparar la eficacia

de las transfusiones simples frente a la ETP en los episo-

dios de STA. Se recomienda realizar una transfusión sim-

ple en casos de anemia grave y ETP o eritrocitaferesis

en cuadros graves, con hipoxia significativa o progresión

clínica rápida, en donde haya menor grado de anemia1.

Estos últimos procedimientos tienen la ventaja de que,

junto con el incremento de hematíes disminuyen para-

lelamente el porcentaje de hemoglobina S, evitando el

círculo vicioso de hipoxia/falciformación, y se recomien-

da alcanzar un porcentaje de hemoglobina S inferior al

30 %23. Es posible que el uso precoz de este procedi-

miento pueda acortar la estancia hospitalaria incluso en

episodios moderados, como sugiere nuestra experiencia

en un caso. Si se realiza transfusión simple, debe evitarse

sobrepasar 10 g/dl de hemoglobina para evitar el incre-

mento en la viscosidad, que podría exacerbar el cuadro

de STA o desencadenar un accidente cerebrovascular1,23.

El uso de corticoides puede ser beneficioso, aunque se

asocia a un mayor índice de reingresos en las 72 h si-

guientes al alta24. En nuestra serie, aunque su empleo

produjo una desaparición rápida de la fiebre y mejoría

del dolor costal, se observa una relación directa con las

recaídas febriles durante el ingreso, al retirar la medica-

ción, aunque se hiciera lentamente. Su utilización en

adultos es aún más discutible: Huang et al25 comunica-

ron los casos de 2 pacientes con drepanocitosis, en los

que se produjo un deterioro clínico con acentuación del

dolor, embolismo graso y coma tras ser tratados con cor-

ticoides. En adultos, el tejido adiposo es mayor y puede

hipertrofiarse con los corticoides, favoreciendo el embo-

lismo graso; además, pueden inducir o empeorar la ne-

crosis avascular ósea26. El empleo de óxido nítrico po-

dría también ser eficaz, al mejorar el flujo sanguíneo

pulmonar y disminuir la adherencia del hematíe al endo-

telio3. En nuestros pacientes no se ha empleado, ya que

se desconoce en qué momento y cómo debería hacerse

en estos cuadros.

Algunos pacientes presentan episodios recurrentes de

STA. Estos pacientes tienden a desarrollar una enferme-

dad pulmonar crónica, con una mortalidad precoz13,27 y

se benefician de tratamientos transfusionales, con hidro-

xiurea o trasplante de médula ósea2,28,29. En nuestro es-

tudio, el 69% de los episodios de STA se dieron en 3 de

los 12 pacientes. La presencia en condiciones basales

de una hemoglobina fetal baja, leucocitosis o concentra-

ciones relativamente elevadas de hemoglobina en pa-

cientes homozigotos se asocian a una mayor morbilidad

de la enfermedad y un riesgo más alto de STA recurren-

tes4,13, como se observó en 2 de los 3 casos. La sensibi-

lización a inhalantes y asma en la tercera paciente po-

dían haber contribuido igualmente a la recurrencia de

estos episodios18. En los 3 pacientes se pautó tratamien-

to con hidroxiurea (tabla 2), que actúa aumentando la

proporción de hemoglobina F y disminuyendo la cifra de

leucocitos, así como la adherencia del hematíe al endo-

telio vascular, inhibiendo la cascada inflamatoria que in-

terviene en la falciformación28,30. El tratamiento fue muy

eficaz, sobre todo en uno de nuestros pacientes con

9 episodios previos de STA, ya que representó un des-

censo del 87% del tiempo de hospitalización, no habien-

do vuelto a presentar ningún episodio de STA tras

6,6 años de seguimiento.

En resumen, el STA es una complicación frecuente en

la drepanocitosis y, en niños, la mayoría de las veces está

desencadenado por infecciones. Su diagnóstico no es fácil

al ingreso, tanto por las múltiples formas de presentación,

como por la normalidad radiológica, y cursa de forma

más grave en pacientes mayores de 3 años.
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