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Resumen
La anemia de células falciformes es una enfermedad autosómica recesiva que se 

caracteriza por hematíes rígidos que no pueden atravesar normalmente los capilares de los 
tejidos, y son destruidos y eliminados de la circulación. La escasa deformidad que tienen 
los glóbulos rojos falciformes facilita la formación de trombos y ocasiona oclusión vascular. 
Las complicaciones secundarias a la trombosis vascular son las que causan mayor impacto 
clínico. En este artículo revisamos las manifestaciones radiológicas de las complicaciones 
en el tórax de esta enfermedad. 

Summary
Sickle cell anemia is an autosomal recessive disease characterized by rigid Red Blood 

cells (RBCs) that cannot pass through the capillaries of the tissue, and are destroyed and 
removed from circulation. The low deformity of the RBCs eases thrombus formation and 
vascular occlusion. Complications secondary to vascular thrombosis have the greatest clinical 
impact. In this paper, we review the radiologic manifestations of chest complications which 
result from this disease.

Introducción
La anemia de células falciformes es una anemia 

hemolítica que se produce por una mutación genética 
que ocasiona un cambio de ácido glutámico por valina 
en la sexta posición de la cadena β de la hemoglobina. 
Cuando la hemoglobina de las células falciformes 
(HbS) está desoxigenada, es relativamente insoluble y 
tiene una alta tendencia a unirse con otras cadenas que 
contengan HbS, formando polímeros que distorsionan 
el eritrocito y lo vuelven rígido. El glóbulo rojo 
falciforme se adhiere fácilmente al endotelio y tiene 
limitada su capacidad para deformarse y pasar por los 
capilares, por lo que termina ocluyéndolos y causando 
isquemia tisular (1-6). Los eritrocitos falciformes son 
destruidos y removidos de la circulación, lo cual lleva 
a la anemia que generalmente es bien tolerada. Sin 
embargo, las complicaciones secundarias a la oclusión 
vascular son las que causan un mayor impacto clínico 
(1).

Epidemiología
Esta enfermedad hereditaria es un trastorno autosómico 

recesivo que afecta principalmente a los grupos de 
población con ascendencia africana, india, arábica y 
de países del mediterráneo (7-9). En Estados Unidos se 
estima que alrededor de 100.000 personas padecen esta 
condición. La expectativa de vida ha aumentado debido a 
los avances en las medidas terapéuticas, con un promedio 
de 42 años de edad para los hombres y 48 años de edad 
para las mujeres. No obstante, el aumento en la expectativa 
de vida ha incrementado la incidencia de enfermedades 
crónicas en diferentes órganos (2,10,11). 

Complicaciones agudas
Síndrome torácico agudo

Se define como opacidades pulmonares de reciente 
aparición en la radiografía de tórax, en un paciente con 
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Figura 1. Radiografía de tórax. a) Proyección frontal. b) Proyección lateral. Niño 
afroamericano de 6 años de edad, hospitalizado por un síndrome torácico agudo secundario 
a una neumonía. Se observa una densa consolidación del lóbulo inferior derecho, claramente 
delimitada por la cisura mayor (flecha). 

antecedente de anemia de células falciformes que presenta fiebre, 
dolor torácico, taquipnea y tos (12-16). Es la causa más común de 
enfermedad pulmonar en estos pacientes y es responsable del 25 % 
de las muertes. Se presenta entre el 15 y el 43 % de esta población y 
su frecuencia varía con la edad; en los niños ocurren 24,5 eventos por 
cada 100 pacientes al año, mientras que en los adultos acontecen 8,8 
eventos por cada 100 pacientes al año (2,17). Aunque los niños son más 
propensos que los adultos a desarrollar esta entidad, los adultos tienen 
una tasa de mortalidad más elevada (4,3% vs 1,8%, respectivamente). 
Los episodios son recurrentes hasta en el 80 % de los casos (18,19).

El mecanismo responsable aún no está completamente comprendido. 
Se cree que es una forma específica de lesión pulmonar aguda que puede 
progresar a un síndrome de dificultad respiratoria del adulto (SDRA). 
La lesión pulmonar es ocasionada por varios procesos patológicos 
que pueden coexistir y, a menudo, es difícil establecer una causa 
específica (2).

Hay diferentes entidades que causan el síndrome torácico agudo. 
En el estudio multicéntrico de síndrome torácico agudo (MACSS – 
Multicentre Acute Chest Syndrome Study) realizado por Vichinsky 
y cols., en 538 pacientes con anemia de células falciformes que 
presentaron 671 episodios de síndrome torácico agudo, se encontraron 
diferentes etiologías para este cuadro: causa desconocida (45,7 %), 
tromboembolismo pulmonar (16,1  %), embolismo graso (8,8  %), 
infección por Chlamydophilia pneumoniae (7,2  %), infección por 
Mycoplasma pneumoniae (6,6 %), infección viral (6,4 %), bacterias 
típicas (4,5 %) e infecciones mixtas (3,7 %) (20).

Los niños con anemia de células falciformes son 100 veces más 
susceptibles de desarrollar neumonía que los otros niños, debido a 
que su sistema inmunológico está gravemente comprometido por la 
autoesplenectomía, la alteración de la función fagocítica y los defectos en 
la opsonización. La tasa de recurrencia de las infecciones es del 30 % (19).

El tromboembolismo pulmonar ocurre debido al estado de hiper-
coagulabilidad que tienen estos pacientes (21). Puede contribuir tanto a 
generar un síndrome torácico agudo como al desarrollo de la enferme-
dad crónica pulmonar, relacionada con la anemia de células falciformes 
(2,22). El embolismo graso es consecuencia de los infartos óseos. El 
diagnóstico se confirma con el lavado broncoalveolar que demuestra 
más del 5 % de macrófagos cargados de lípidos (23-26).

En la radiografía de tórax de los pacientes con síndrome torácico 
agudo es frecuente encontrar uno o múltiples focos de consolidación 
(figuras 1, 2). Las radiografías no permiten diferenciar si las consoli-
daciones se deben a una neumonía o a un infarto; para confirmar este 
último debe demostrarse en la tomografía computarizada TC un trombo 
en una de las ramas de la arteria pulmonar, asociado con una consolida-
ción periférica de morfología triangular (figura 3). El derrame pleural 
es común, aunque tampoco ayuda a diferenciar las causas infecciosas 
de las no infecciosas (19,27).

En la TC de tórax es frecuente identificar un patrón de perfusión en 
mosaico (figura 4). Bhalla y colaboradores reportaron áreas de vidrio 
esmerilado debido a zonas de edema hemorrágico causado por isquemia 
irreversible o por exceso de perfusión (figura 2). Cuando se observan 
los focos de consolidación es más usual que reflejen infartos y menos 
probable, neumonías (27,28). Los hallazgos radiológicos del embolismo 
graso son inespecíficos e incluyen opacidades alveolares difusas, aéreas 
de vidrio esmerilado, nódulos centrilobulillares y subpleurales que 
representan el edema alveolar, las microhemorragias y la respuesta 
inflamatoria secundaria a la isquemia (29) (figura 2).

Cardiomegalia y edema pulmonar
El aumento en el tamaño de la silueta cardiaca en estos pacientes es 

el resultado de la sobrecarga de volumen que ocurre luego de una rea-
nimación hídrica vigorosa para el tratamiento de las crisis falciformes. 
Esto es más acentuado en pacientes que tienen una disminución de la 
función renal debido a microinfartos en el riñón. Además de una car-
diomegalia, es frecuente encontrar una cefalización del flujo pulmonar 
con el subsecuente desarrollo de líneas septales y si el cuadro progresa, 
termina en la instauración de un edema pulmonar alveolar (30) (figura 5). 

a

b
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Figura 2. Imágenes axiales de TC de tórax en ventana para pulmón, de dos pacientes que cursaron con un síndrome torácico agudo de diferente etiología. a) Hombre de 26 años de 
edad con disnea. La TC demostró una opacidad en vidrio esmerilado y una consolidación de ambos lóbulos inferiores. También se observaron múltiples nódulos centrilobulillares con 
densidad en vidrio esmerilado en el lóbulo medio. La evolución radiológica y clínica fue consistente con una hemorragia alveolar. b) Hombre de 40 años de edad con fiebre y tos. La 
TC evidenció unas consolidaciones del espacio aéreo en ambos lóbulos inferiores consistentes con el diagnóstico clínico de neumonía. 

Figura 3. Imágenes axiales de TC de tórax con medio de contraste. Paciente hospitalizado por un síndrome torácico agudo secundario a un embolismo pulmonar. Hay un trombo agudo en 
la arteria para el lóbulo inferior derecho (flechas blancas) que se extiende hacia una arteria segmentaria y ocasiona un infarto pulmonar en el segmento basal posterior (cabezas de flecha).

Figura 4. Imágenes axiales en ventana de 
pulmón de TC de tórax. Se identifica un sutil 
patrón de perfusión en mosaico (flechas). Esta 
zona presenta vasos de menor tamaño y en 
menor cantidad que las regiones adyacentes y 
el pulmón derecho. 
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Figura 5. Radiografía de tórax, proyección frontal. Los vasos pulmonares de los lóbulos 
superiores son de mayor tamaño que los de los lóbulos inferiores, lo cual indica una 
cefalización del flujo. También se observa una cardiomegalia y un edema pulmonar en 
fase intersticial. 

Complicaciones crónicas
Enfermedad pulmonar crónica relacionada con la 
enfermedad de células falciformes

Se desconoce la prevalencia de esta enfermedad. Hay discrepancia 
en la información presentada en la literatura porque algunos autores 
consideran que aproximadamente la mitad de los pacientes tienen una 
evidencia de enfermedad pulmonar crónica intersticial, sin embargo, 
otros opinan que solo se presenta en el 4 % (2,28). Se caracteriza por 
hallazgos radiológicos de fibrosis pulmonar, deterioro de la función 
pulmonar de moderado a grave, y, en su forma más grave, por el 
desarrollo de hipertensión pulmonar y cor pulmonale. Se ha informado 
en pacientes jóvenes en la segunda década de la vida y el pronóstico 
es desfavorable, debido a que, aproximadamente a los 7 años después 
del diagnóstico, ocurre la muerte. (2,31).

El principal factor de riesgo son los episodios recurrentes del 
síndrome torácico agudo. Aquino y cols., hicieron una correlación 
entre la severidad y la extensión de las alteraciones intersticiales en la 
TC y el número de episodios previos del síndrome torácico agudo (32).

La radiografía de tórax demuestra un patrón reticular fino gene-
ralizado. También se observa una cardiomegalia, que es secundaria 
al aumento del flujo causado por la anemia, y en los casos severos se 
pueden identificar signos de hipertensión pulmonar (19,32).

Los hallazgos encontrados en la TC de tórax reflejan cicatrices 
de pequeños infartos pulmonares a repetición que llevan a la fibrosis. 
Se incluyen las bronquiectasias por tracción, el engrosamiento de los 
septos interlobulillares, las bandas parenquimatosas y la distorsión de 

la arquitectura pulmonar (figura 6). El patrón en panal de abeja es un 
hallazgo infrecuente. La distribución de estas alteraciones es parcheada 
y predominantemente basal. La oclusión permanente de los capilares 
pulmonares puede desarrollar una hipertensión pulmonar, que se 
manifiesta radiológicamente con el aumento en el tamaño del tronco 
principal de la arteria pulmonar y con la hipertrofia del ventrículo derecho 
(19,28,33,34).

Hipertensión pulmonar
Es la complicación crónica pulmonar más grave de la anemia de 

células falciformes y ejerce un impacto importante porque presenta 
una alta mortalidad. La prevalencia está entre el 21 y el 40 %, y se 
ha documentado incluso en niños pequeños a partir de los 3 años de 
edad (2,35). La etiología de la hipertensión pulmonar en los individuos 
con anemia de células falciformes es probablemente multifactorial, 
causada por hipoxemia crónica, trombosis in situ, disminución en la 
disponibilidad del óxido nítrico, lesión parenquimatosa y vascular, 
embolismo graso, hepatopatía crónica y asplenia. Una vez establecido 
el cuadro de hipertensión pulmonar, este se acentúa por episodios 
oclusivos vasculares, ejercicio y hemólisis (36,37). 

Los hallazgos en la radiografía de tórax incluyen el aumento en el 
tamaño de las arterias pulmonares centrales con amputación y pérdida 
de la atenuación distal, así como una cardiomegalia de predominio en el 
ventrículo derecho. La TC de tórax demuestra el aumento en el tamaño del 
tronco principal de la arteria pulmonar y en las arterias segmentarias, en 
relación con el bronquio adyacente (pérdida de la relación arteria-bronquio), 
hipertrofia del ventrículo derecho, dilatación de la aurícula derecha, y patrón 
de atenuación de perfusión en mosaico (30,36,38) (figura7). 

Cardiomegalia secundaria a la anemia crónica 
La dilatación de las cámaras cardiacas e hipertrofia del ventrículo 

izquierdo son secundarias a una falla cardiaca de alto gasto que resulta de 
la anemia crónica (39) (figura 8). Los pacientes con niveles de hemoglobina 
inferiores a 7 mg/dL, presentan un incremento del volumen sanguíneo y 
desarrollan un estado hemodinámico hiperquinético. El resultado es que el 
aumento en el gasto cardiaco favorece la dilatación e hipertrofia del mio-
cardio. En las imágenes, esto se traduce como cardiomegalia (30,40,41).

Alteraciones esquéleticas en el tórax
Hematopoyesis extramedular

Es un mecanismo compensatorio para producir glóbulos rojos 
por fuera de la médula ósea debido a que ésta no alcanza a suplir la 
demanda. La hematopoyesis extramedular en el tórax es encontrada 
ocasionalmente en pacientes con anemia de células falciformes (42,43).

Su patogénesis no es clara. Se ha propuesto que se origina de la 
médula ósea que se hernia a través de la cortical de las costillas o de las 
vértebras. En las radiografías de tórax se identifican masas homogéneas 
y bien delimitadas que están localizadas en el mediastino posterior y 
menos frecuentemente en los espacios intercostales. La TC de tórax 
permite realizar una mejor caracterización de estas lesiones; también, 
identificar masas paravertebrales uni o bilaterales, con densidad de 
tejidos blandos, de contornos bien definidos, a veces lobuladas, que no 
erosionan los cuerpos vertebrales ni las costillas, y en algunas ocasiones 
están asociadas con masas subpleurales (42,44) (figura 9). 
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 Figura 6. a) Radiografía de tórax, proyección AP de un paciente masculino de 24 años de edad, con un antecedente de múltiples episodios de síndrome torácico 
agudo, que desarrolló fibrosis pulmonar y una cardiomegalia secundaria a la anemia de células falciformes. Existen unas opacidades intersticiales reticulares 
diseminadas en ambos pulmones. b) TC de tórax, ventana para pulmón. La imagen axial muestra una marcada distorsión de la arquitectura pulmonar asociada 
con bronquiectasias, opacidad en vidrio esmerilado y engrosamiento del intersticio intra e interlobulillar. También se identifican unas zonas de panal de abeja en 
el pulmón izquierdo (flecha).

Figura 7. a) Radiografía de tórax, proyección PA. Existe un aumento en el tamaño del tronco principal de la arteria pulmonar (flecha negra). b) CT con medio de contraste, 
del mismo paciente, confirma una marcada hipertensión pulmonar precapilar (flecha blanca). 

Figura 8. Radiografías de tórax, 
proyecciones frontales de dos 
pacientes diferentes con anemia de 
células falciformes. a) Se identifica 
una cardiomegalia global y un edema 
pulmonar en fase intersticial. En este 
paciente, la cardiomegalia hace parte 
de un cuadro agudo de un edema 
pulmonar. b) Se trata de otro paciente 
que presenta una cardiomegalia 
secundaria a una anemia crónica, sin 
signos de falla cardiaca. 

a b

a b

a b
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El comportamiento con el medio de contraste es variable. Algunas 
realzan mientras que otras no. Estas masas presentan un crecimiento 
lento y no requieren de una confirmación histológica (43,45). Si se 
considera necesario, se puede confirmar con el Tc-99 (19,46). 

Vértebras en forma de H
Son ocasionadas por los infartos de los platillos vertebrales debido 

a una oclusión microvascular que, asociada con un sobrecrecimiento 
de los centros de osificación secundarios adyacentes, resulta en unos 
platillos vertebrales cóncavos que dan la apariencia de la vértebra en 
H. (47) (figura 10). Esta morfología también se conoce como vértebra 
en pescado (30,48). También puede ocurrir un aumento compensatorio 
de la vértebra, lo cual ocasiona una deformidad que se ha descrito como 
vértebra en torre (48-50).

Conclusión
La anemia de células falciformes es una enfermedad con una alta 

mortalidad y morbilidad. Sus complicaciones en el tórax son numerosas 
y frecuentes, por lo que los radiólogos deben familiarizarse con estos 
hallazgos. Pueden coexistir los cambios agudos y los crónicos. Aunque 
los hallazgos radiológicos no son específicos, es importante entender las 
manifestaciones de estas complicaciones para que el radiólogo pueda 
sugerir su diagnóstico. 
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