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RESUMEN

La incidencia de accidente cerebrovascular (ACV) en los pacientes diagnosticados de anemia de células falciformes 
es del 1%. Su expresión es muy inespecífica y requiere un alto índice de sospecha. Objetivo: Describir la forma de pre-
sentación clínica más frecuente del ACV en este grupo de riesgo, así como la estrategia diagnóstico-terapéutica más 
apropiada. Descripción del caso: Niño de 4 años diagnosticado de anemia falciforme que presenta torpeza motora de la 
mano derecha en las últimas horas. La exploración pone de manifiesto una dificultad para la manipulación fina de dicha 
mano, junto con una afasia que no existía previamente. Se realiza un TAC cerebral que muestra una isquemia aguda 
en el territorio de la arteria cerebral media. Se lleva a cabo una exanguinotransfusión con posterior normalización de 
la exploración neurológica. Conclusiones: La realización de eco-doppler transcraneal en niños con anemia falciforme 
permite identificar sujetos con alto riesgo de presentar un ACV e instaurar medidas de prevención primaria. Respec-
to al manejo del ACV isquémico, el objetivo es la reducción de los niveles de hemoglobina S en sangre periférica por 
debajo del 30% y, para ello, es preciso realizar de forma urgente una exanguinotransfusión e instaurar un régimen 
hipertransfusional como profilaxis secundaria.
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Stroke secondary to sickel cell anemia 

ABSTRACT

The incidence of stroke in patients diagnosed with sickle cell anemia is of 1%. Its clinical expression is non-specific and 
requires a high level of suspicion. Objective: To describe the most frequent clinical presentation of stroke in this risk group 
and the most appropriate diagnostic-therapeutic strategy. Case description: 4-year-old patient, previously diagnosed with 
sickle cell disease, who enters the emergency department with right-hand clumsiness for the past few hours. The physical 
examination reveals diff iculties with fine motor tasks using the right hand, and aphasia, which was not previously present. 
A brain CT scan is performed revealing acute middle cerebral artery ischemia. Exchange transfusion is performed with im-
provement of the neurological examination. Conclusions: The performance of transcranial Doppler ultrasound in children 
with sickle cell anemia can identify patients with high risk of stroke and therefore implement primary prevention measures. 
Regarding the treatment of an ischemic stroke, the main goal is the reduction of HbS levels below 30%. This requires an 
urgent exchange transfusion and the establishment of a hypertransfusional regimen as secondary prophylaxis.
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Introducción

La anemia de células falciformes es una enfermedad emer-
gente en nuestro medio debido a la alta tasa de migración. 
Se trata de una enfermedad genética autosómica recesiva, 
con mayor incidencia en la raza negra, caracterizada por 
la producción de hemoglobina S (HbS), la cual provoca 
una distorsión del hematíe dándole la morfología caracte-
rística de hoz, ocasionando secundariamente oclusión de 
la microvascularización y hemólisis en todos los órganos y 
sistemas. Se estima que una cuarta parte de los pacientes 
afectados presentará manifestaciones neurológicas y tan 
solo el 1% sufrirá un accidente cerebrovascular (ACV). 
La inclusión de esta enfermedad dentro del programa de 
cribado neonatal ha aumentado su diagnóstico precoz, 
permitiendo instaurar medidas profilácticas y terapéuticas 
tempranas dirigidas a disminuir su morbimortalidad y sus 
secuelas(1). En los pacientes con diagnóstico confirmado 
se recomienda la realización de eco-doppler transcraneal 
(eco-DTC) anual que permite identificar a aquellos con 
alto riesgo de sufrir un ACV. Los valores de velocidad 
media ponderada en el tiempo de la máxima (TAMM) 
en la arteria cerebral media por encima de 180 cm/s en 
dos o más determinaciones indican la necesidad de iniciar 
régimen hipertransfusional con el objetivo de mantener 
una HbS inferior a 30%(2,3).

La forma más frecuente de ACV en estos pacientes 
es la isquémica, cuya expresión más característica es un 
déficit neurológico focal, aunque en la mayoría de las oca-
siones los signos y síntomas son inespecíficos. Por esto, 
el diagnóstico requiere un alto índice de sospecha. Dado 
que estos pacientes tienen un riesgo conocido y que el 
diagnóstico más probable en un paciente con anemia fal-
ciforme que presenta sintomatología neurológica aguda 
es el de ACV, se debe reconocer precozmente y realizar 
un manejo agresivo, que marque favorablemente su evo-
lución(4,5). El objetivo es describir la forma de presentación 
clínica más frecuente del ACV en este grupo de riesgo, así 
como la estrategia diagnóstico-terapéutica más apropiada.

Caso clínico

Varón de 4 años de raza negra, afectado de anemia de cé-
lulas falciformehomocigotas, en tratamiento con penicilina 
e hidroxiurea. El último control analítico se encontraba 
dentro de los objetivos esperables, con una hemoglobina 
fetal (HbF) por encima del 20%, y el último estudio eco-
DTC estaba en rango de normalidad. Es traído a Urgen-
cias por presentar torpeza motora y escasa movilidad de 
la mano derecha en las últimas 12 h. En la exploración 

neurológica destaca dificultad para la manipulación fina 
con la mano derecha. La fuerza y la sensibilidad están con-
servadas en las cuatro extremidades, y los reflejos osteo-
tendinosos se hallan presentes; el resto de la exploración 
física es anodina.

En las determinaciones analíticas destaca una Hb de 
8g/dL y en la electroforesis de hemoglobina se objetiva 
un valor de HbS del 76% y HbF del 21,3%.

Durante su estancia en Urgencias, la madre refiere 
un habla incomprensible de manera súbita. Ante la afa-
sia sobreañadida, se sospecha la posibilidad de ACV y se 
solicita un TC cerebral sin contraste que muestra un área 
hipodensa corticosubcortical temporoparietal izquierda, 
sugestiva de isquemia aguda en el territorio de la arteria 
cerebral media (figura I). Se realiza una exanguinotransfu-
sión total a través de vía femoral, consiguiendo una HbS 
del 21,6%. A lo largo del ingreso se produce una mejoría 
progresiva hasta la normalización completa de la explora-
ción neurológica.

Como medida de prevención secundaria se progra-
man eritroaféresis automatizadas a través de una vía cen-
tral cada cuatro semanas. En la actualidad, los controles 
clínicos y analíticos se encuentran dentro de los objetivos 
esperables, continúa el seguimiento en las consultas de 
Hematología, Neurología y Rehabilitación y no ha presen-
tado ninguna secuela.

Figura 1. �TAC craneal: infarto en la zona de la arteria cerebral 
media.
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de recurrencia del ACV es mayor en los primeros tres 
años (hasta un 20%), por ello, es fundamental instaurar un 
régimen hipertransfusional como profilaxis secundaria(6).

Resulta fundamental en el seguimiento de estos pa-
cientes un abordaje mutidisciplinar con la colaboración 
activa de las diferentes especialidades implicadas (Pedia-
tría, Hematología, Neurología y Rehabilitación).
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Discusión

En la infancia, el ACV isquémico es poco frecuente y repre-
senta el 15% de todos los ictus. Su incidencia aproximada 
es de 1,8 por cada 100.000 niños al año. La importancia 
de esta entidad radica en su morbimortalidad: entre el 6%-
10% de los niños que sufren un ACV fallecen, más del 20% 
sufre una recurrencia y el 70% padece secuelas(4-6).

Aproximadamente en la mitad de los pacientes que 
presentan un déficit neurológico focal se encuentra un 
factor de riesgo; en la infancia, los principales responsables 
son: las enfermedades hematológicas, las infecciosas, las 
cardiopatías congénitas, las vasculitis, los trastornos meta-
bólicos y los procesos oncológicos(4,5).

Los niños con anemia falciforme constituyen un grupo 
de riesgo de sufrir un ictus isquémico. Las posibilidades 
que presentan de sufrir un ictus antes de los 20 años son 
de un 11%. Con la introducción de medidas de control 
como la realización anual de eco-DTC, podemos iden-
tificar sujetos con alto riesgo de presentar un ACV, lo 
que permite instaurar medidas de prevención primaria e 
iniciar un régimen hipertransfusional. Estas medidas logran 
reducir la probabilidad de sufrir un ACV del 11% al 1%(4-7).

El manejo de un ACV isquémico en un niño afectado 
de anemia falciforme difiere del de un ACV al uso, no se 
recurre a la fibrinólisis ni a trombectomía, sino que el ob-
jetivo es la reducción de los niveles de HbS en sangre pe-
riférica por debajo del 30% y para ello es preciso  realizar 
de forma urgente una exanguinotransfusión(4,6). El riego 


