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Resumen

La anemia por células falciformes es una de las principales causas de ictus isquémico en la infancia, generalmente relacionado con
estenosis de las arterias de la circulacién anterior. Presentamos los resultados de los estudios realizados a un nifio con drepanocitosis
en tratamiento con hidroxiurea, sin manifestaciones neurolégicas. Se confirma a través de la ecografia Doppler transcraneal y el
estudio de Imagen por Resonancia Magnética la existencia de estenosis en las arterias cerebrales medias, un patron de Moyamoya en
la circulacion cerebral e infartos hemodinamicos.
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Summary

Sickle cell disease is one of the main causes of ischemic stroke in the childhood, generally related with stenosis of the arteries of the
anterior carotid circulation. We present the results of the studies carried out in a patient with sickle cell with no history of stroke, in
treatment with hidroxyurea. Transcraneal Doppler and Magnetic Resonance Imaging demonstrated the existence of stenosis in medial
cerebral arteries and a Moyamoya pattern in the cerebral circulation with hemodynamic ischemic lesions.
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Introduccion

La anemia de células falciformes es la forma mas frecuente de hemoglobinopatia estructural y la principal causa de infarto cerebral en
la infancia.1 Antes de la segunda década de la vida aproximadamente el 17 % de los enfermos con drepanocitosis pueden presentar
manifestaciones isquémicas y en el 70 % de los casos, si no son tratados adecuadamente, estas recurren.2

En el curso de la drepanocitosis la isquemia cerebral puede ser el resultado de estenosis u oclusion de los segmentos proximales,
principalmente, de las arterias de la circulacion anterior y la porcion distal de las carétidas internas.2,3 En este situacion, la deteccion
con el Doppler transcraneal (DTC) de velocidades de flujo altas es un indicador indirecto de estenosis en las arterias intracraneales,
que permite guiar el tratamiento preventivo del

ictus isquémico.4

El objetivo de este trabajo es presentar los resultados de las investigaciones realizadas a un enfermo con drepanocitosis tratado con
hidroxiurea, en el que se encuentran estenosis de las arterias cerebrales medias y un patron de Moyamoya en la circulacién cerebral.

Caso clinico

Varon de 11 anos de edad, con drepanocitosis diagnosticada a los 3 meses de edad, sin antecedentes de ictus isquémico. La
hemoglobina en el momento de nuestra evaluacion era de 64 gramos/ litro y el tratamiento consistia en hidroxiurea (dos afos de
establecido), captopril y acido folico.

Es enviado para evaluacion y seguimiento del estado de la circulaciéon cerebral con DTC, segun un protocolo de atenciéon médica
previamente establecido. El estudio fue realizado con un equipo T2 de la firma DWL. Las velocidades de flujo medio en las arterias
cerebrales medias (ACM) y anteriores (ACA) se exploraron a través de la ventana temporal. La arteria carétida interna, en su porcién
extracraneal fue evaluada a través de la ventana submandibular hasta una profundidad de 55 mm, en la que se registraron vfm de 32
cm/segundo en la derecha y de 56 cm/segundo. En las bifurcaciones carotideas y ACMs se registraron espectros con turbulencia y
velocidades de flujo superiores a los 200 cm/segundo (lado derecho 205 cm/segundo y del izquierdo 207), sugestivas de estenosis en
esos segmentos. En la ACA derecha la vfm era de 126 cm/segundo y en el lado contrario de 108 (Figura 1).
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Figura 1. A. Ecografia Doppler Transcraneal. Sonogramas de las arterias cerebrales medias con velocidades de flujo medio superiores a los 200

cm/segundo y turbulencia. B. Estenosis de los dos segmentos proximales de las cerebrales medias y patrén de Moyamoya bilateral. Mo se visua-

liza la porcion intracraneal de la carétida interna izquierda. C. Lesiones isquémicas en territorio limitrofe entre la cerebral media y anterior en el
hemisferio izquierdo.

Previo consentimiento del familiar, se le indico un estudio de angio-Resonancia Magnética (técnica de Time of Flight, equipo Phillips de
0.23 T), en el que se demostrd la existencia de estenosis bilateral en los segmentos proximales de las ACMs y una red de vasos
colaterales en los territorios profundos de ambas cerebrales medias. Con técnica de FLAIR, se demostrd la existencia de pequenas
lesiones de aspecto isquémico en el territorio en limitrofe entre la ACM y ACA en el hemisferio izquierdo (figura 1).

Discusién

El DTC posee ventajas que lo convierten en la técnica mas utilizada en la practica clinica para evaluar el estado de la circulaciéon
cerebral en tiempo real.4 Con el propdsito de identificar los enfermos con drepanocitosis en riesgo de enfermedad cerebrovascular el
parametro utilizado son los niveles de velocidad de flujo media en las ACMs.5 Adams RJ y cols,5,6 fueron los primeros en evaluar la
utilidad del DTC para pesquisar el riesgo de ictus isquémico en casos con anemia por células falciformes, y demostraron que
velocidades de flujo medio mayores de 170 cm/segundo en las arterias cerebrales medias constituyen un indicador de riesgo para
desarrollar un infarto cerebral.

En la anemia por células falciformes las alteraciones moleculares de la hemoglobina inducen la proliferacion de la capa intima arterial a
expensas de los fibroblastos y las células musculares lisas, con escaso componente inflamatorio asociado. En este contexto, la
oclusion del vaso es la consecuencia de una estenosis, de la formacion de trombos o de la liberacién de émbolos.7,8 Por otro lado, la
obstruccion microvascular recurrente y la hemolisis cronica, caracteristicas de esta enfermedad afectan la funcién de las células
endoteliales lo que trae como resultado una disminucion de la liberacion de oxido nitrico (efecto vasodilatador) y aumento de la
secrecion de endotelina 1, sustancia cn un potente efecto vasoconstrictor sobre las arteriolas cerebrales.8 En condiciones normales, la
disminucién de la presion de perfusion en un territorio arterial, por ejemplo en el caso de una estenosis proximal es compensada por el
aumento de la resistencia en las arteriolas para lograr mantener el flujo sanguineo cerebral. En enfermos con drepanocitosis la
capacidad de autorregulacion cerebral ante variaciones en las presiones de perfusiéon se dafia antes de la aparicion de manifestaciones
clinicas de isquemia.9

Estudios con imagen por RM en enfermos con hemoglobina SS sin historia previa de enfermedad cerebrovascular demuestran que
entre el 17 y 35 % de los casos tienen lesiones isquémicas10,11 con predominio por los territorios limitrofes o en la frontera de las
grandes arterias cerebrales, y la sustancia blanca adyacente.10 Este patron topografico de las lesiones en la resonancia ha sido
explicado por la existencia de estenosis en los grandes vasos con caida de la perfusion distal11 y por enfermedad de pequefios vasos
que pudiera estar en relacion con el fallo de los mecanismos de autorregulacién.9

En un pequefio porcentaje de enfermos con drepanocitosis los cambios estenoéticos progresivos en las porciones distales de las
carotidas internas y de sus ramas en el circulo arterial de Willis provocan la formacion de una red de arterias perforantes dilatadas que
actan como colaterales.12 Esta situacion radiolégica conocida como Moyamoya, descrita por primera vez en un caso con
drepanocitosis por Stockman y cols 7, duplica el riesgo de eventos cerebrovasculares isquémicos en pacientes menores de 18 afos
tratados con transfusiones exclusivamente.12
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