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Anemia de células falciformes en 
medicina de urgencias: una revisión 
basada en la evidencia

Resumen 

La anemia de células falciformes es un trastorno hematológico autosómico recesivo 
causado por una sustitución de un aminoácido en la cadena beta-globina de la he-
moglobina del adulto. Esta sustitución produce polimerización de la hemoglobina que 
resulta en glóbulos rojos en forma de hoz. Este proceso, además de generar eritrocitos 
rígidos, comienza una serie de eventos que incluyen cambios en la función de la 
membrana del eritrocito, distribución uniforme del volumen eritrocitario, alteraciones 
en la actividad del endotelio y aumento de la adherencia al endotelio vascular, lo 
que deriva en complicaciones de: crisis vasooclusivas, hipertensión pulmonar, dolor 
crónico, complicaciones isquémicas, anemia, infecciones neumocócicas y síndrome 
torácico agudo. Clínicamente la enfermedad se caracteriza por anemia hemolítica, 
que obstruye diferentes órganos progresivamente, con crisis vasooclusivas y dolor. El 
dolor es el síntoma más frecuente y el que más costos al sistema de salud genera, por 
sus consultas a Urgencias y hospitalizaciones. Estas crisis de dolor son de duración 
variable y pueden ocurrir en diferentes sitios del cuerpo, pero con mayor frecuencia 
en la columna vertebral, miembros inferiores en los adultos y en forma de dactilitis en 
los lactantes o recién nacidos. El tratamiento global para la anemia de células falcifor-
mes se basa en la hidroxiurea, trasfusión de glóbulos rojos, eritroaféresis, trasplante 
de células madre en pacientes seleccionados y recientemente ha surgido como nueva 
opción la glutamina. 
PALABRAS CLAVE: Anemia de células falciformes; urgencias médicas.

Abstract 

Sickle cell disease is an autosomal recessive hematological disorder caused by an 
amino acid substitution in the beta-globin chain of adult hemoglobin. This substitution 
produces polymerization of hemoglobin resulting in sickle-shaped red blood cells, 
this process in addition to generating rigid erythrocytes initiates a series of events that 
include changes in the function of the erythrocyte membrane, uniform distribution 
of erythrocyte volume, alterations in endothelial activity and increased adherence to 
the vascular endothelium, uniform distribution of erythrocyte volume, alterations in 
endothelial activity and increased adherence to the vascular endothelium, causing 
complications such as vaso-occlusive crises, pulmonary hypertension, chronic pain, 
ischemic complications, anemia, pneumococcal infections and acute chest syndrome. 
Clinically the disease is characterized by hemolytic anemia, which progressively oc-
cludes different organs, with vaso-occlusive crises and pain. Pain is the most frequent 
symptom and the one that generates most costs to the health system, due to emergency 
department visits and number of hospitalizations. These pain crises are of variable dura-
tion and can occur at different sites of the body, but most often in bones like the spine, 
lower extremities in adults and dactylitis in infants or newborns. The global treatment 
for sickle cell disease is based on the use of hydroxyurea, red blood cell transfusion, 
erythroapheresis, stem cell transplantation in selected patients and recently glutamine 
has appeared as a new choice. 
KEYWORDS: Anemia sickle cell; Emergencies.
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ANTECEDENTES 

La anemia de células falciformes es un trastorno 
hematológico autosómico recesivo causado 
por una sustitución de un aminoácido en la 
cadena beta-globina de la hemoglobina del 
adulto de ácido glutámico por valina en la 
sexta posición.1-7 Esta sustitución produce la 
polimerización de la hemoglobina y los glóbulos 
rojos quedan en forma de hoz, lo que ocasiona 
complicaciones isquémicas, crisis vasooclusivas, 
hipertensión pulmonar, dolor crónico, anemia, 
infecciones neumocócicas y síndrome torácico 
agudo.1,2,4,6

En la actualidad, los Centros para el Control 
y la Prevención de Enfermedades (CDC) no 
reportan una cantidad exacta de pacientes 
con anemia de células falciformes viviendo 
en Estados Unidos; sin embargo, estiman 
que en 2020 eran alrededor de 100,000.1,6-8 
También estimaron que 1 de cada 365 niños 
afroamericanos nacerán con anemia de células 
falciformes y 1 de cada 13 niños afroamerica-
nos nacerán con rasgo de células falciformes 
en Estados Unidos.1,8 Según el análisis siste-
mático del Global Burden of Disease Study, 
3.2 millones de personas viven con anemia de 
células falciformes, 43 millones de personas 
tienen el rasgo drepanocítico (es decir, son 
portadores de la mutación) y 176,000 mueren 
por complicaciones relacionadas con la ane-
mia de células falciformes al año.9

Los pacientes con anemia de células falciformes 
tienen gastos muy altos en atención médica, más 
de mil millones de dólares al año solo en Estados 
Unidos y la esperanza de vida tiene una mediana 
de entre 45 y 58 años, en comparación con la 
esperanza de vida general en Estados Unidos de 
78.2 años.6,10

La anemia de células falciformes es causada por 
la homocigosidad del alelo beta-S (βS) (ubica-
do en el cromosoma 11p15.5), que difiere del 

alelo β de tipo salvaje por un polimorfismo de 
un solo nucleótido en el que GTG que es susti-
tuido por GAG en el sexto codón del gen de la 
globina β.3,5,7,11,12 La herencia homocigótica de 
la mutación βS (HbSS) o coherencia de βS con 
otras mutaciones como βC (HbSC), βD (HbSD), 
βO (HbSO/Arab), βE (HbSE) o un alelo de 
β-talasemia (HbS/β -thal0 o HbS/β-thal+) conduce 
a otras formas de anemia de células falciformes 
a través de múltiples mecanismos moleculares 
y celulares interrelacionados.1,7,13-16 Cuadro 1

En el caso de México, la enfermedad puede va-
riar según las regiones y la etnia de la población. 
En algunos estudios se han encontrado casos de 
mutación en la HbS identificados como variantes 
Bantu y Benin, coexistentes en pacientes de la 
costa este y el noreste del país.18 Otras altera-
ciones en la molécula de la hemoglobina como 
la HbD punjab, la HbC y la HbO Arab pueden 
generar fenómenos falciformes similares a los 
ocurridos con la Hb S, mutaciones que se en-
contraron en estudios realizados en México.19,20

Fisiopatología de la enfermedad

La anemia de células falciformes es una hemog-
lobinopatía de carácter genético, causada por 
una sustitución puntual de un aminoácido en 
la posición seis del gen de la subunidad beta 
de la globina (p.Glu6Val), lo que termina en 
la producción de la hemoglobina S (HbS). La 
mutación puede ser heredada de forma homo-
cigótica (HbSS) o heterocigótica con otras cinco 
mutaciones asociadas con la variedad de la 
severidad clínica.21,22,23

Cuadro 1. Genotipos1,13,14,17

Genotipo Característica

HbSS Síntomas hematológicos y clínicos severos

HbSC
Síntomas más leves pero  con mayor propensión 
a la retinopatía falciforme proliferativa

HbSβ0-thal Síntomas hematológicos y clínicos severos
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Cuando la hemoglobina S se desoxigena requiere 
un proceso de cristalización, generando políme-
ros asociados entre si que deforman la estructura 
del glóbulo rojo y le otorga su característica 
forma drepanocítica, irreversible debido a la 
ciclicidad del proceso. Al reducir el contenido 
de agua y hierro en el eritrocito aumenta su 
densidad.21,22 Este proceso, además de generar 
eritrocitos rígidos, comienza una serie de even-
tos que incluyen cambios en la función de la 
membrana del eritrocito, distribución uniforme 
del volumen del eritrocitario, alteraciones en la 
actividad del endotelio y aumento de la adhe-
rencia al endotelio vascular.21,22 

Las complicaciones vasooclusivas derivadas del 
proceso descrito son un escenario complejo, en 
la actualidad no del todo comprendido, pero se 
sabe que involucra diferentes tipos celulares: 
drepanocitos, reticulocitos, células endoteliales 
anormalmente activadas, leucocitos, plaquetas 
y factores del plasma.21,24 La activación del en-
dotelio, junto con el aumento en la adhesión 
de los eritrocitos y los leucocitos, es precedida 
por la formación de agregados heterocelulares, 
lo que termina en obstrucción de los capilares, 
bloqueo del flujo sanguíneo y una lesión por 
isquemia-reperfusión.21,25

Posteriormente se genera hemólisis de los eritro-
citos, liberación de hemoglobina al plasma, lo 
que inactiva el óxido nítrico y genera radicales 
libres de oxígeno y, a su vez, liberación de me-
diadores inflamatorios, aumento de la expresión 
del VCAM-1 y otras moléculas de adhesión y un 
estado de hipercoagulabilidad, finalmente la ge-
neración de más hemoglobina S y perpetuación 
del fenómeno hipóxico.23,24

Manifestaciones clínicas y complicaciones

Clínicamente la anemia de células falciformes 
se caracteriza por la anemia hemolítica, que  
conduce a la obstrucción de diferentes órganos 
progresivamente, con crisis vasooclusivas y do-

lor. Este tipo de anemia puede tener variaciones 
en las concentraciones de hemoglobina, hemato-
crito y reticulocitos entre los periodos de crisis.26

El dolor es el síntoma más frecuente y el que 
más costos al sistema de salud genera, por sus 
consultas a Urgencias y las hospitalizaciones. 
Estas crisis de dolor son de duración variable y 
pueden manifestarse en diferentes sitios del cuer-
po, pero con mayor frecuencia en los huesos; de 
la columna vertebral, los miembros inferiores 
en los adultos y en forma de dactilitis en los 
lactantes o recién nacidos. Las crisis agudas se 
pueden desencadenar por estímulos como el aire 
o agua fría, la baja humedad en el ambiente, la 
deshidratación, el estrés, consumo de alcohol y 
la menstruación en mujeres, y pueden durar días 
o semanas. La frecuencia varía según el geno-
tipo. En el estudio de Shah y colaboradores los 
pacientes acudían al servicio de urgencias más 
de tres veces al año, por crisis.27 El dolor crónico 
es de carácter silente y constante debido a la 
sensibilización del sistema nervioso. El pacien-
te en el periodo sin crisis puede tener palidez, 
ictericia, esplenomegalia, bajo peso y descenso 
en las concentraciones de hemoglobina.26,28,29 

En relación con los estudios paraclínicos los 
hallazgos en el hemoleucograma incluyen: leu-
cocitosis, anemia normocítica en el 50% de los 
casos, microcítca en el otro 50%, normocrómica 
en el 69,6% e hipocrómica en el 30.4%.26,30 En 
el estudio realizado por Kidwell et al se encontró 
que los pacientes con más crisis y quienes acu-
dían con más frecuencia al servicio de urgencias 
tenían aumento en el recuento de neutrófilos, 
bilirrubina total y menor valor de volumen cor-
puscular medio.27 

Las complicaciones más comunes asociadas 
con la anemia de células falciformes son la 
necrosis avascular, comúnmente en la cadera y 
en el fémur, aumento del riesgo de infecciones 
por microorganismos capsulados como Strepto-
coccus pneumoniae y Haemophillus influenzae 
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secundarias a la asplenia funcional. Respecto a 
las complicaciones pulmonares, en el estudio de 
Maioli y su grupo se encontró que el 93.5% de 
los pacientes incluidos tuvieron anormalidades 
en las imágenes de tórax, y entre las alteracio-
nes más comunes el síndrome torácico agudo. 
El accidente cerebrovascular ocurre en el 27% 
de los niños antes de los 6 años y en el 39% de 
ellos a los 18 años.22,31,32 En otras complicaciones 
se encuentran el secuestro esplénico agudo, con 
esplenomegalia asociado con descenso de las 
concentraciones de hemoglobina del 20% del 
valor basal. En el Cuadro 2 se nombran otras 
complicaciones.29,33

Crisis vasooclusivas 

Los episodios de dolor agudo ocasionados por 
células falciformes o crisis vasooclusivas son un 

fenómeno multifactorial causado por la adhe-
sión y agregación de drepanocitos, plaquetas, 
neutrófilos y otras células sanguíneas en la mi-
crocirculación. Este proceso activa nociceptores 
y libera citocinas proinflamatorias que empeoran 
la obstrucción vascular, generan hipoxia tisular, 
inflamación por isquemia y reperfusión y, por 
último, dolor intenso.35,36

Además de ser la manifestación clínica más 
frecuente de la anemia de células falciformes, 
las crisis vasooclusivas son la principal causa de 
mortalidad y hospitalización en estos pacientes 
y uno de los predictores de muerte más comu-
nes.36,37,38

Por lo general, el dolor agudo provocado por 
las crisis vasooclusivas se ubica en la región 
lumbar o extremidades, aunque también puede 
aparecer en el tórax, el abdomen e incluso ser 
migratorio. Este dolor se clasifica en: agudo o 
crónico, somático o visceral, unilateral o bila-
teral, localizado o difuso y puede variar de leve, 
moderado a severo.33,38

Los episodios vasooclusivos dolorosos agudos 
son los más frecuentes en estos pacientes y 
según los criterios del ACTTION–APS–AAPM 
Pain Taxonomy (AAAPT) para clasificarlos como 
agudos el paciente debe tener dolor de nueva 
duración, mayor o igual a dos horas, pero menor 
a 10 días, sumado a signos por vasooclusión que  
se muestran en el Cuadro 3.39

Además, la AAAPT estableció dos posibles defi-
niciones diagnósticas adicionales:

1. Dolor agudo ante el dolor crónico por 
enfermedad de células falciformes.

2. Dolor agudo en curso con dolor crónico 
con o sin signos de vasooclusión.39

Clínicamente las crisis vasooclusivas agudas se 
han descrito en cuatro fases cuyo comportamien-

Cuadro 2. Complicaciones asociadas con la anemia de 
células falciformes23,31,34

Órgano afectado Manifestación

Hígado

Crisis hepática 

Secuestro hepático 

Colecistitis aguda 

Bazo
Secuestro esplénico

Infecciones a repetición

Sistema nervioso central Accidente cerebrovascular 

Ojo

Retinopatía 

Oclusión de arteria retinal 
central 

Infarto orbital

Sistema reproductor 
masculino

Priapismo

Pulmones Síndrome torácico agudo 

Hematológicas

Crisis aplásicas

Anemia hemolítica

Coagulopatías 

Riñón
Nefropatía

Hematuria 

Hueso Necrosis avascular
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to puede clasificarse en creciente-resolutivo, se 
describen en el Cuadro 4.40,41

Síndrome torácico agudo

El síndrome coronario agudo engloba sus causas 
en diversas afecciones: neumonía, embolismo 
graso, infarto de la arteria pulmonar por oclu-
sión de células falciformes, infarto de costillas, 
tromboembolismo pulmonar o infección.42,43

Es tres veces más común en niños que en adultos; 
sin embargo, en estos últimos su severidad es 
mayor, así mismo, es la complicación que más 
frecuente se asocia con las crisis vasooclusivas, 
siendo la segunda causa de hospitalización y la 
primera causa de muerte en los pacientes con 
anemia falciforme.44

El pilar fundamental del tratamiento es una 
adecuada ventilación, además del uso de oxí-

geno, antibióticos, transfusiones sanguíneas 
o intercambio sanguíneo, broncodilatadores, 
analgésicos y posibles vasodilatadores.45

Complicaciones neurológicas

El accidente cerebrovascular manifiesto y los 
infartos cerebrales silentes son las complica-
ciones neurológicas más comunes en pacientes 
con anemia de células falciformes. El accidente 
cerebrovascular manifiesto se caracteriza por 
un déficit neurológico de tipo isquémico o 
hemorrágico generado por diversos factores: 
disminución de oxígeno en sangre, vasculo-
patía cerebral por células falciformes, sumado 
a factores de riesgo como: infartos previos, 
riesgo cardiovascular y anemia. Las lesiones 
silentes son las que se detectan en la resonancia 
magnética y que miden, al menos, 3 mm en 
su dimensión lineal mayor en dos planos de la 
imagen y sin hallazgos neurológicos localiza-

Cuadro 3. Criterios diagnósticos de crisis vasooclusiva aguda39

Dolor de nuevo inicio, con una duración mayor o igual a 2 horas, pero que no haya coexistido por más de 10 días

Signos de crisis vasooclusivas agudas

1. Dolor focal o sensibilidad a la palpación en la región informada del dolor.

2. Al movimiento de la región informada se genera dolor focal.

3. Disminución del rango movimiento o debilidad en la región informada del dolor.

Cuadro 4. Fases de la crisis vasooclusiva aguda40,41

Fase Duración aproximada Signos y síntomas

Prodrómica 1 a 2 días
Entumecimiento, parestesias o dolor leve en las áreas que evolucionarán a 
dolorosas

Inicial 1 a 3 días 
Aumento en la intensidad del dolor, ansiedad y miedo
Laboratorio: drepanocitosis, aumento del ancho de distribución eritrocitaria, 
reticulocitosis, leucocitosis y trombocitopenia

Establecida 4 días.

Cúspide del dolor, sumado a fiebre y signos de inflamación, puede haber 
derrame articular y depresión
Laboratorio: reticulocitosis, leucocitosis, trombocitopenia y aumento de 
células densas

Alivio 3 días
Alivio de los síntomas del dolor y normalización de los parámetros de 
laboratorio
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dos de la lesión, por lo que a menudo pasan 
inadvertidas.46,47

Shah y coautores encontraron que de 22,631 
pacientes con complicaciones relacionadas con 
anemia falciforme, el 8.5% tuvieron enfermedad 
cerebrovascular y de 3,493 ingresos a Urgencias 
por complicaciones neurológicas, el 12.5% fue-
ron por convulsiones y el 9.8% por accidente 
cerebrovascular.27

Necrosis avascular

También llamada necrosis isquémica u osteo-
necrosis es una complicación frecuente en 
adultos que se caracteriza por una oclusión en el 
suministro de sangre ocasionada por las células 
falciformes que resulta en tejido óseo necrótico. 
Afecta estructuras como la cabeza femoral y 
humeral, los cuerpos vertebrales, cuyas arterias 
son más susceptibles a la oclusión y tiende a ser 
más severa cuando afecta el área de la cadera.48

El tratamiento de esta complicación es sintomáti-
co e incluye el control del dolor con analgésicos 
opioides o no opioides y terapia física.49

Priapismo 

Desde el punto de vista clínico, el priapismo se 
caracteriza por una persistencia de la erección, 
no consecuente con el deseo sexual y que no 
desaparece después del orgasmo. Es dolorosa, 
sensible y sin desentumecimiento. Puede ocurrir 
horas después de una erección inicial y puede 
ser repetitiva e irreversible. Por último, puede 
provocar impotencia o disfunción eréctil, secun-
daria a fibrosis corporal.50,51,52

El priapismo característico de la anemia fal-
ciforme es el isquémico, o también llamado 
venooclusivo, que se asocia con una disminu-
ción o falta de flujo sanguíneo cavernoso, por 
la obstrucción drepanocítica, rigidez corporal 
y dolor.52

Evaluación del paciente en Urgencias 

Sin importar la causa de la consulta en Urgen-
cias por complicación de la anemia de células 
falciformes, los pacientes deben atenderse en 
la primera hora después de su llegada al centro 
médico.53 

Los episodios dolorosos suelen ser diagnostica-
dos por los mismos pacientes, sin que por ello el 
médico deje de identificar otras causas de dolor, 
como el síndrome torácico agudo o el accidente 
cerebrovascular y siempre estar alerta de otras 
afecciones no dolorosas pero potencialmente 
peligrosas. En la actualidad se carece de pruebas 
que demuestren de manera objetiva el dolor, solo 
se cuenta con puntuación del dolor que refieran 
los pacientes, pero que no se correlaciona, en 
la mayoría de los casos, con sus signos vitales.23 

En caso de fiebre o infección es necesario practi-
car estudios paraclínicos: hemograma completo, 
radiografía de tórax y uroanálisis.23

En pacientes con signos y síntomas cardiovas-
culares es decisivo descartar la aterosclerosis de 
grandes arterias. Si se establece el diagnóstico 
de infarto agudo de miocardio, se prefieren las 
medidas intervencionistas en lugar de los trom-
bolíticos porque no existen muchos estudios con 
estos fármacos que demuestren superioridad y 
seguridad.23

Tratamiento del paciente con enfermedad de 
células falciformes: intervención farmacológica

En términos generales, el tratamiento global de 
pacientes con anemia de células falciformes se 
fundamenta en la indicación de hidroxiurea, tras-
fusión de glóbulos rojos, eritroaféresis, trasplante 
de células madre en pacientes seleccionados y, 
recientemente, con glutamina.54 

El tratamiento farmacológico de esta enfermedad 
se divide en: de apoyo (profilaxis y control de 
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la fiebre, suplementación con folato, terapias 
modificadoras de la enfermedad) y curativo.55

La hidroxiurea es el único tratamiento modifi-
cador de esta enfermedad. Su mecanismo de 
acción consiste en elevar la producción de 
hemoglobina fetal (HbF) que, a su vez, aumenta 
la vida de los eritrocitos, disminuye la tasa de 
hemolisis y, por tanto, la de reticulocitos. Gracias 
a su acción en la médula ósea puede causar mie-
losupresión y alterar las tres líneas celulares.55,56 
Entre sus indicaciones están las clínicas y las 
preventivas; entre ellas: todos los niños con este 
diagnóstico mayores de nueve meses, cuadro 
clínico característico de la enfermedad, Doppler 
transcraneal alterado, prevención secundaria de 
accidente cerebrovascular, pacientes en quienes 
la trasfusión de glóbulos rojos no es una op-
ción, protección de órgano blanco en adultos, 
enfermedad renal crónica en tratamiento con 
eritropoyetina, adultos con tres o más episodios 
de crisis vasooclusivas en los últimos 12 meses, 
anemia crónica sintomática severa y síndrome 
torácico agudo recurrente.34,54,55,57 Este medica-
mento es de riguroso seguimiento por sus efectos 
adversos; por lo tanto, debe vigilarse rutinaria-
mente al paciente con hemograma completo, 
creatinina, pruebas hepáticas y electroforesis 
de hemoglobina.34

La glutamina es un aminoácido con participa-
ción en el transporte de nitrógeno que permite 
la protección de los glóbulos rojos y el daño 
oxidativo, lo que deriva en la disminución de 
hospitalizaciones por crisis agudas de células 
falciformes.34,54,55 

El tratamiento farmacológico de las urgencias 
en pacientes con anemia de células falcifor-
mes varía según la manifestación clínica o la 
complicación.53 En relación con el control del 
dolor crónico, que es uno de los síntomas más 
frecuentes, las guías de la American Society 
of Hematology (2020) sugieren iniciar un ci-
clo corto de 5 a 7 días de antiinflamatorios 

no esteroideos. No se recomienda iniciar con 
opioides en pacientes con dolor de comienzo 
reciente: está indicado en quienes son resistentes 
a las medidas terapéuticas iniciales.53 Para los 
pacientes con dolor resistente se sugieren las 
trasfusiones, solo en este grupo, no de manera 
profiláctica ni para disminuir los episodios de 
crisis dolorosas.23,53,57

En los servicios de Urgencias, para controlar 
el dolor agudo, debe iniciarse con opioides, 
el más recomendado y seguro en adultos y 
niños es la morfina a dosis de 0.1 mg/kg o, en 
su defecto, hidromorfona a dosis de 0.015 mg/
kg. El paracetamol y los AINES se indican como 
tratamiento coadyuvante y en conjunto con los 
opioides, sin olvidar que estos fármacos deben 
prescribirse con precaución en pacientes con 
daño a órgano blanco.21,58 Otros medicamentos 
que forman parte de la terapia coadyuvante in-
cluyen: líquidos, antihistamínicos, antieméticos 
y oxígeno en caso de hipoxia.58 

Por lo que se refiere al síndrome torácico agudo, 
el pilar del tratamiento farmacológico son las 
cefalosporinas y macrólidos, oxígeno suple-
mentario, analgesia y líquidos endovenosos.23,57 

Cuándo pensar en transfusión y cuándo en 
eritroaféresis

El principal objetivo con los pacientes con 
diagnóstico de anemia de células falciformes 
al transfundirles glóbulos rojos de manera 
convencional o practicar la eritroaféresis es 
reemplazar los glóbulos rojos defectuosos y 
disminuir las concentraciones de hemoglobina 
S (HbS) alrededor de un 30%. En el caso de la 
trasfusión convencional pueden aumentar las 
concentraciones de hemoglobina, y ello causar 
hiperviscosidad.22 La diferencia entre ambas 
medidas terapéuticas es que la eritroaféresis 
permite una trasfusión de mayor cantidad de 
glóbulos rojos que una trasfusión convencional, 
mediante un dispositivo de aféresis. Otra de sus 
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el daño a los órganos diana o las complicacio-
nes, solo así habrá de disminuir la morbilidad y 
brindarle al paciente una mejor calidad de vida.
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