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RESUMEN

La enfermedad de células falciformes, aunque infrecuente, es una patologfa con una alta comorbilidad; el ataque
cerebrovascular (ACV) y las malformaciones vasculates por deformidad endotelial, son complicaciones mayores
y catastroficas en las pacientes con alteraciones falciformes, es por esto que el adecuado seguimiento de estos
pacientes permite prevenir la alta tasa de complicaciones que esta enfermedad conlleva.

Se presenta el caso de una mujer de raza negra de 24 afios con enfermedad de células falciformes, con infartos
cerebrales en la adolescencia y quien durante su gestacién se complica con hemorragia intraventricular secundaria
a multiples malformaciones vasculares tipo Moyamoya, desarrollando un estado epiléptico convulsivo y deterioro
neurolégico irreversible.
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SUMMARY

Sickle cell disease, although infrequent, is a disease with high comorbidity, stroke and vascular malformations by
endothelial deformity are major and catastrophic complications in patients with sickle cell disease, which is why
proper monitoring of these patients can prevent the high rate of complications that this disease leads.

The situation of a 24 years old african-american woman with sickle cell disease and several strokes during ado-
lescence is exposed. The patient had a complicated pregnancy due to secondary intraventricular hemorrhage and
multiple vascular malformations type Moyamoya. She developed a convulsive status epilepticus and an irreversible
neurological impairment.
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INTRODUCCION

La enfermedad de células falciformes, afectaa 1
en 600 mujeres afroamericanas, y es la hemoglobi-
nopatia mas comun en los Estados Unidos (1). En
América Latina la prevalencia de anemia falciforme
es de 0.16/1.000 Las frecuencias de Hb S y Hb C
en poblacién de origen africano de paises del Caribe
son de 6.1 a 18% y de 0 a 5% respectivamente. En
estos esta incluida Colombia con 1.184 individuos
analizados con una frecuencia de 11.2% para Hb S

y 0% para Hb C (2).

El ataque cerebrovascular (ACV) es una com-
plicaciéon mayor y catastrofica en las pacientes con
enfermedad falciforme y segun el estudio coopera-
tivo (Cooperative Study of Sickle Cell Disease) el
53,9% de los casos son eventos isquémicos, seguido
pot un 34,2% de tipo hemorragico, 10,5% del tipo
isquemia transitoria y en 1,3% eventos isquémicos
y hemorragicos en forma simultanea (3).

El estudio retrospectivo realizado en Estados
Unidos, recopilando bases de datos de multiples
centros de atencidon obstétrica evalud la morbilidad
durante el embarazo de las pacientes con anemia de
células falciformes, y encontré que el 0,1% de las
pacientes tenfa de base esta enfermedad, sumando
un total de 17952 partos. Entre el grupo de mujeres
con esta enfermedad se detect6 un mayor riesgo de
complicaciones y se encontrd significancia estadistica
en la presentacion de trombosis venosa cerebral,
neumonia, trombosis venosa profunda, necesidad
de transfusiones, infeccién postparto, y sindrome
de respuesta inflamatoria sistémica. A la vez se
demostré que existia mayor riesgo de cardiomio-
patia, hipertensién pulmonar y anemia. Asi mismo,
hubo mayores complicaciones obstétricas como
preeclampsia y eclampsia, abrupcio de placenta,
sangrado anteparto, parto pretérmino, retardo del
crecimiento intrauterino, bacteriuria asintomatica e
infeccion urinaria (1).

La hemorragia intracerebral en las pacientes
embarazadas, segin analisis de base de datos de
pacientes en Estados Unidos es mas comun en las
pacientes de raza negra, con historia de hiperten-
sion, preeclampsia o eclampsia o en la hipertension
gestacional (4).

Se presenta este caso con el fin de realizar una
mejor evaluacién y una adecuada monitoria neuro-

légica en las pacientes en embarazo con enfermedad
de células falciformes que permita realizar cambios
tempranos en la terapéutica y detecte complicacio-
nes de forma oportuna para evitar complicaciones
mayores.

Presentacion de caso. Paciente de raza negra,
natural y procedente de San Pedro de los Milagros,
Antioquia, con antecedente de enfermedad de células
falciformes detectada a los 12 afios cuando presentd
déficit motor del hemicuerpo derecho, demostran-
dose en imagenes un ataque isquémico en territorio
de la arteria cerebral media izquierda. Desde ese
momento la paciente quedé con secuelas motoras.
Hacia los 15 afios present6 déficit en hemicuerpo
izquierdo secundatios a un segundo ataque cerebro-
vascular de arteria cerebral media derecha (Figura 1).
Desde este momento se inici6 tratamiento con acido
acetil salicilico, y en su evolucién requirié multiples
hospitalizaciones y transfusiones.

La paciente presentaba un deterioro cognoscitivo
importante no cuantificado por pruebas neurop-
sicolégicas pero que necesitaba supervision para
sus actividades diarias y tenia dependencia para su
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autosostenimiento. El estudio genético confirmo el
compromiso homocigoto de una enfermedad de
células falciformes. Los padres eran primos y tenfan
rasgos heterocigotos para la enfermedad.

Alos 24 anos de edad la paciente quedd en emba-
razo, el control prenatal se realiza por alto riesgo
obstétrico (ARO). Durante la gestacién requirié
hospitalizaciones por crisis dolorosas, transfusiones
por anemia, y estudios del feto por posible retardo
del crecimiento intrauterino (RCIU). A las 34 sema-
nas de gestacion, presentd cefalea subita intensa e
inconciencia, minutos después desarrollé convulsio-
nes generalizadas sin recuperar conciencia postictal.

Ingres6 al hospital local con Glasgow 7/15
(O1VIMS5) con cifras tensionales elevadas
(PA:180/100), con nuevas crisis convulsivas se
intub6 la paciente y remitié a centro obstétrico
especializado. Se realiz6 reanimacién avanzada, se
controlaron las crisis convulsivas y se llevo a cesa-
rea de urgencia, obteniendo un fruto de bajo peso
para la edad gestacional, peso 1600gt, talla 43cm. El
recién nacido fue trasladado a la unidad de cuidados
intensivos pedidtrico, se le documenta una estenosis
de rama pulmonar derecha, por lo cual se remitié a
centro cardiovascular.

La paciente fue trasladada a la unidad de cuidados
intensivos. No recuperé su estado de conciencia a
pesar de suspender anestésicos y sedantes. Se realiz6
una tomografia de cerebro, que mostré hemorragia
intraventricular masiva (Figura 2). Se considerd como
diagnostico hemorragia intraventricular y estado
convulsivo secundarios a hipertensioén inducida por
el embarazo con probable sindrome de HELLP.

Se remitio a centro especializado con Unidad de
Cuidados Intensivos Neurolégicos (UCIN). Ingresé
con Glasgow para paciente intubada 3T(O1M1),
isocorica normorreactiva, con mirada conjugada
desviada a la izquierda, espasticidad generalizada,
hiperreflexia y rigidez nucal.

Se brind6 soporte ventilatorio, y monitoreo
invasor y para el control de la hipertension arte-
rial se utiliza labetalol. Ante la sospecha de estado
epiléptico convulsivo se realiza video monitoreo
electroencefalografico continuo, evidenciando
multiples descargas de puntas y ondas agudas bilate-
rales de predominio parietal izquierdo. Se controlan
las crisis hiperténicas con fenitoina y midazolam

HEMORRAGIA VENTRICULAR MASIVA BILATERAL.

endovenosos. Sin embargo persisten crisis sutiles
de chupeteo, clonias palpebrales y mirada desviada
a la izquierda que se controlan con adicién de feno-
barbital parenteral.

Se realiz6 ventriculostomia externa con drenaje
parcial de la hemorragia ventricular. La presion
arterial se continuo modulando con antihiperten-
sivos orales.

En los examenes realizados nunca se registro
proteinutia, elevacién de transaminasas, prolonga-
ci6én de tiempos de coagulacion ni elevacion de acido
arico. Con lo anterior se descartd sindrome HELLP.

Una arteriografia realizada durante la primera
semana de evolucidon mostrd estenosis de la carotida
izquierda con adelgazamiento distal de la vascula-
tura cerebral con neoformacién y colateralizaciéon
de circulacion externa con la interna conformando
un patrén tipico de sindrome moyamoya (Figuras
3 a 6). Bl control imagenoldgico hacia los 15 dias
de hospitalizacién evidencié una disminucién del
50% en el volumen del sangrado intraventricular.
La paciente logrd llegar a un alertamiento espon-
taneo sin contenido de la conciencia ni respuesta
al llamado. A los 45 dias de evolucién logra salir de
UCIN con traqueostomia percutanea y nutricién
por gastrostomia.
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ESTENOSIS CAROTIDA IZQUIERDA Y NEOVASCULARIZACION. La
ARTERIOGRAFIA MUESTRA EL PATRON TiPICO DE HUMO O MOY-
AMOYA POR EL ADELGAZAMIENTO VASCULAR DISTAL Y LA NEO-
VASCULARIZACION SECUNDARIA A LA ESTENOSIS Y OCLUSION DE
LOS VASOS PROXIMALES.

FIGURA 4.

NEOVASCULARIZACION DEL TERRITORIO DE LA ARTERIA CERE-
BRAL MEDIA DERECHA.

DISCUSION

El termino moyamoya fue introducido por
Suzuki y Takaku en 1957 por el aspecto angiogra-
fico de la circulacién colateral cerebral en humo de
cigarrillo o fumarola (en japonés “moyamoya”). En
esta entidad existe una esteno-oclusion de multiples
vasos intracraneales con aparicién de colaterales

del poligono de Willis, leptomeningeas o con
formacion de aneurismas u otras malformaciones
arteriovenosas. Cuando existen colaterales entre
circulacién anterior y posterior o entre la circulacion
intracraneana y la extracraneana existe mayor riesgo
de hemorragia intracraneana. En la enfermedad de
moyamoya existe predisposicién genética, en cambio,
en aquellos pacientes sin la enfermedad pero con el
patrén anglografico tipico existe una enfermedad de
base (sindrome de moyamoya) que los predispone
a desarrollar el dafio vascular, como la ateroesclero-
sis en ancianos, la neurofibromatosis, la esclerosis
tuberosa, la tuberculosis, el sindrome de Down y la
enfermedad de células falciformes (5-6). Dobson
describi6é 44 pacientes con enfermedad de células
falciformes y demostré que aquellos con sindrome
o patrén angiografico de moyamoya tuvieron mas
riesgo de eventos cerebrovasculares recurrentes (7).

No existe un tratamiento especifico para la
enfermedad de células falciformes pero se han
encontrado multiples abordajes terapéuticos que
pueden aminorar la progresion de la enfermedad y
las complicaciones derivadas de la misma.

La hidroxiurea disminuye el nimero de crisis
dolorosas, el sindrome toraxico agudo, las hospita-
lizaciones y la necesidad de transfusiones (8,9). Las
transfusiones son parte fundamental en el manejo
de los pacientes con anemia de celulas falciformes,
en general disminuyen el riesgo de un primer ataque
cetebrovascular, como demostrd el estudio STOP
(Stroke Prevention Trial in Sickle Cell Anemia study)
(10), también disminuye el ACV recurrente, la pro-
gresion de la lesion pulmonar, las crisis dolorosas y
las complicaciones perioperatorias (11).

Dada la asociacién con malformaciones vas-
culares por deformidad endotelial y sus deletéreas
complicaciones neurolégicas, se recomienda estudiar
angiograficamente los pacientes con anemia falci-
forme tan pronto como se diagnostique la enferme-
dad y hacer un seguimiento para considerar la opcién
quirargica en casos de encontrar patrones vasculares
tipo moyamoya (5,6). La cirugia de bypass extracra-
neal-intracraneal o encefaloduroarterio-sinangiosis
ha demostrado seguridad y efectividad en casos selec-
cionados (12). En un reporte de caso se demostrd
una menor recurrencia de infartos cerebrales con
estabilizacion de las velocidades del flujo sanguineo
cerebral luego de la cirugfa de bypass cerebral (13).
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NEOVASCULARIZACION DEL TERRITORIO DE LA ARTERIA CERE-
BRAL MEDIA DERECHA. OBSERVESE LA COLATERALIZACION CON
LA CIRCULACION EXTRACRANEANA.

NEOVASCULARIZACION EN TERRITORIO DE CIRCULACION POSTE-~
RIOR

Se debe enfatizar en la asesorfa genética dada la
altisima morbimortalidad que tienen las pacientes
con anemia de células falciformes (1,4).

El estado epiléptico convulsivo es una compli-
cacion que se puede presentar en los pacientes con
ataque cerebrovascular, y segun analisis de base de
datos en Estados Unidos, se puede presentar en el
0.3% de los pacientes con un evento hemorragico

(14).

En casos de complicaciones neuroldgicas deriva-
das o no de la gestacién se recomienda la monitoria
neurolégica multimodal en una unidad de cuidado
intensivo neurolégico que permita realizar cambios
tempranos en la terapéutica y detecte complicacio-
nes de forma oportuna para evitar complicaciones
mayores (15-18).

Este reporte de caso coincide con lo informado
en la literatura, pues la paciente presenta secuelas de
ACV recurrentes asociadas a el patrén de moyamoya
en la angiografia. Este caso es interesante pues la
paciente ademas se presenta con un estado epiléptico,
complicaciéon que debe tenerse en cuenta, mas aun
cuando los pacientes no se alerten adecuadamente
luego de retirar la sedacién profunda o los anestési-
cos o si se aprecia deterioro de conciencia asociado
a movimientos sutiles de ojos, parpados o cara, caso
en el cual estaria conformando un estado convulsivo
o un estado parcial sutil que debe monitorizarse
con clectroencefalografia y video mientras se trata
adecuadamente.
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