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Resumen

La enfermedad por células falciformes (ECF) es una patologia en aumento en el mundo y
en nuestro pais. Debido a los avances en el tratamiento y la mejor expectativa de vida hay
mas mujeres con ECF que tienen embarazos.En estos casos, los riesgos para la madre y
el hijo son mayores que para la poblacion general. Por este motivo que se requiere de un
equipo multidisciplinario que trabaje en forma protocolizada, para lograr los mejores resul-
tados. En este documento presentamos los principios generales para el manejo de la mujer
con ECF durante el embarazo y puntualizamos la necesidad de mas estudios para fortale-
cer la evidencia cientifica en esta poblacion.

Abstract

Sickle cell disease (SCD) is a growing pathology in the world and in our country. Due to ad-
vances in treatment and improved life expectancy, more women with SCD are having preg-
nancies. In these cases, the risks for mother and child are higher than for the general
population. For this reason, a multidisciplinary team working in a protocolized way is requi-
red to achieve the best results. In this document we present the general principles for the
management of women with SCD during pregnancy and point out the need for more studies
to strengthen the scientific evidence in this population.
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INTRODUCCION

La enfermedad por células falciformes (ECF) es una
de las alteraciones genéticas mas comunes a nivel
mundial. Se estima que anualmente 332000 recién
nacidos presentan alguna hemoglobinopatia; y de
estos, 275,000 corresponden a hemoglobinopatia S
o enfermedad de células falciformes [1]. La ECF se
acompana de importante morbi-mortalidad, con un
promedio de vida estimado entre 42 y 53 afios en
los hombres, y entre 48 y 58 afios para las mujeres.
Esta expectativa de vida es mucho mayor que hace
algunas décadas y se debe a las medidas de pre-
vencion, el tratamiento oportuno de las complica-
ciones y nuevas terapias de avanzada que incluyen
el trasplante alogénico de células hematopoyéticas
y terapias génicas [2] (Ver Figura 1 - Mapa de la
prevalencia de ECF en el mundo).

En Panama, de acuerdo a un estudio, en el que se
realizaron electroforesis de hemoglobina a 850 pa-
cientes de la consulta externa escogidos al azar, el
18.58% era heterocigoto con hemoglobina AS, 6.0%
homocigoto para hemoglobina S y 1.29% era hete-
rocigoto con hemoglobina SC [3].

En otra encuesta en la que se hizo electroforesis de
hemoglobina en 777 estudiantes, se encontré un

18% de portadores AS [4]. Todo ello indica que la
ECF es una condicion prevalente en Panama. Por
todo lo anterior, el nimero de mujeres con ECF y
embarazo ha aumentado y se espera que siga en
incremento. De alli la importancia de normas de
atencion para esta poblacion.

Fisiopatologia y complicaciones

La fisiopatologia de la ECF esta fundamentada en
la sustitucion del acido glutamico por valina en la
sexta posicion de la cadena beta, lo que lleva al
cambio en el plegamiento de la proteina desoxige-
nada, favoreciendo el “sickling” (forma de media
luna o de hoz) [5].

Los genotipos que causan estas manifestaciones son
el paciente homocigoto para la Hemoglobina S (SS),
asi como genotipos combinados con otras
hemoglobinopatias. Los genotipos més frecuentes son
la hemoglobinopatia SC y la S-betatalasemia (Ver
figura 2). Ademas, la enfermedad también esta asoci-
ada a alteraciones de la adhesion plaquetaria, la co-
agulacion, cambios oxidativos e inflamatorios [5].

Todas estas alteraciones llevan a complicaciones
agudas y crénicas que causan una menor expec-

Figura 1. Nacimientos con anemia de células falciformes por pais en 2015.
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Figura 2. Fenomeno de sickling

Sickle Cell Anemia Gene

g

IM2023

Modificado de: The National Heart, Lung, and Blood Institute (NHLBI) - http://www.nhlbi.nih.gov/health/health-topics/topics/sca/ y de
Kato GJ, et al. Sickle cell disease. Nat Rev Dis Primers. 2018;4:18010. Derechos reservados. IMI 2023.
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Tabla 1. Complicaciones Maternas durante el
embarazo en pacientes con ECF

Aumento de mortalidad materna. RR 18.5 (95% IC,
8.63-39.72)

Sindromes hipertensivos del embarazo (preclampsia-
eclampsia).

Enfermedad tromboembdlica.

Aumento en las complicaciones de la ECF (Dolor
agudo y crénico, infecciones, sindrome toracico
agudo, secuestro esplénico).

Acentuacion de la anemia.
Proteinuria, deterioro de funcién renal.
Disfuncion hepatica o deterioro de la enfermedad

hepatica preexistente.

Tabla 2. Complicaciones del hijo durante el
embarazo en pacientes con ECF

Aumento de mortalidad fetal y neonatal.

Prematuridad.

Problemas de crecimiento. (Retardo de crecimiento
intrauterino y pequeno para la edad gestacional).

Tabla 3. Recomendaciones sobre Medicamentos
Suspender:
-hidroxiurea,
-Inhibidores de enzima convertidora de angiotensina
-Bloqueadores de los receptores de angiotensina,
-Terapias de quelacion de hierro
-nuevos productos (crinzalizumab)
Manejo del Dolor:
-Tener un plan ante las crisis vasooclusivas
-Indicar opiaceos cuando se ameriten, aunque
aumenta el riesgo de sindrome de deprivacion en el
producto.

tativa de vida de los pacientes, y el detrimento de
su calidad de vida [6]. La enfermedad es sisté-
mica y afecta a todos los érganos de la economia
(Ver figura 3).

ECF y Embarazo. Implicaciones de la madre y el
hijo

Las complicaciones los pacientes con ECF, se in-
crementan durante el embarazo, debido al aumento
en los requerimientos del organismo en la mujer
gestante, sobre todo a nivel cardiopulmonar. Para
dar recomendaciones hay limitaciones por la es-
casez de estudios, el nivel de evidencia de los mis-
mos y la heterogeneidad de las poblaciones en
aspectos como tipo de hemoglobinopatia, condi-
ciones basales de las pacientes y acceso a recur-
sos de salud [5,6,7]. No se han desarrollado
sistemas de puntuaciéon de riesgos. Sin embargo,
algunos principios son los siguientes:

a. Los estudios sugieren mayor morbilidad para la
madre SS, que para las que tienen otros genoti-
pos, como SC y S-betatalasemia.

b. Para el hijo, los riesgos parecen ser similares en
los diferentes genotipos maternos.

c. A mayor compromiso organico de la madre
antes de la gestacion, mayor riesgo para ella y
su hijo.

Un factor importante para las complicaciones
materno-fetales son los cambios en la placenta. Se
ha encontrado en estudios anatomopatoldgicos in-
fartos placentarios, necrosis de vellosidades, con-
gestion vascular y depésitos de fibrina y de
eritrocitos falcémicos con hemoglobina S. También
hay diferencias en las estadisticas de las complica-
ciones maternas y fetales, pero se describe un au-
mento de la morbi-mortalidad del binomio madre
hijo [7,10] (Ver Las tablas 1y 2).

Principios de manejo de la paciente con ECF,
antes, durante y después de su embarazo

Las recomendaciones presentadas a continuacién
son extraidas de diversas guias para el manejo de
la paciente con ECF. También Ila Sociedad
Panamefa de Hematologia esta trabajando en unas
guias nacionales que tienen un capitulo sobre el
embarazo [7,8-10].

Algunos aspectos fundamentales son:

a. El manejo de las pacientes debe ser interdisci-
plinario, incluyendo a un hematélogo, un obste-
tra con experiencia en embarazos de alto
riesgo, otras especialidades (neonatologia, car-
diologia, neumologia, entre otras). Ademas,
debe haber un laboratorio y un banco de sangre
con las facilidades y la experiencia de pruebas
especializadas y manejo de hemocomponentes.

d. El seguimiento 6ptimo debe iniciar antes del em-
barazo. Debe incluir consejeria genética, edu-
cacion sobre riesgos y la optimizacion de las
condiciones de la paciente antes del embarazo.

e. Se debe continuar la evaluacion de la paciente
durante todo su embarazo y en el puerperio y se
debe evaluar al hijo durante todas las etapas y
contar con una unidad de neonatologia.

Aspectos especiales en el seguimiento de la pa-
ciente embarazada con ECF

Toda mujer con ECF debe tener un seguimiento
bajo los parametros de alto riesgo, durante su
gestacion. Sin embargo, hay algunos cuidados es-
peciales para esta poblacion son los siguientes:

a. Se recomienda la profilaxis con penicilina y la
vacunacion contra encapsulados y hepatitis.
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Figura 3. Complicaciones sistémicas de la ECF.

Alteracion cognitiva
Meningitis, stroke*
Hiperbilirrubinemia
Crisis hepatica*
Calculos biliares*

Albuminuria, isostenuria, lesion
renal

Necrosis papilar*

Pubertad tardia, disfuncion eréctil
Priapismo*

Necrosis avascular

Infarto 6seo, osteomielitis*

IMI2023

Retinopatia

Glaucoma post-hifema*
Infarto de retina*
Sindrome toraxico agudo*

Cardiopatia, disfuncion
diastélica

Anemia, leucocitosis

Sepsis*

Asplenia

Infarto y secuestro esplénico *
Complicaciones de embarazo
Ulceras en piel

Dolor crénico

Las complicaciones que estan marcadas con asterisco corresponden a aquellas que se manifiestan de forma aguda. El
resto de las complicaciones son de manifestacion de forma crénica. Modificado de: Kato GJ, et al. Sickle cell disease. Nat

Rev Dis Primers. 2018;4:18010.

b. Las pacientes con ECF tienen mayor riesgo de

enfermedad tromboembdlica, hipertension y
trastornos hipertensivos del embarazo. Se re-
comienda profilaxis contra enfermedad trom-
boembdlica en toda paciente hospitalizada,
embarazada y con ECF. También se debe discu-
tir con el grupo obstétrico el uso y dosis de aspi-
rina.

c. El seguimiento debe incluir hemograma con

reticulocitos peridédico en todo el embarazo y
demas parametros de hemolisis. Evitar otros
factores contributarios a la anemia como fer-
ropenia o deficiencias de vitamina B12 o acido
félico.

d. La funciéon de drganos blanco, (corazén, pul-

mones, ojos, riflones) debe ser seguida antes,
durante y después del embarazo.

e. Las crisis dolorosas o vasooclusivas y otras

complicaciones como el sindrome toracico
agudo, son mas frecuentes durante el em-
barazo, deben detectarse y tratarse temprana-
mente. También puede ocurrir la exacerbacion
de complicaciones cronicas.

uso de medicamentos propios de la
hemoglobinopatia como hidroxiurea y analgesia,
requieren de la asesoria de hematologia o espe-
cialistas capacitados en este aspecto (Ver tabla 3).

Tabla 4. Recomendaciones sobre transfusiones en
ECF y embarazo

-Acordar un objetivo de hemoglobina a mantener, en
condicion basal y admisiones

-Las transfusiones profilacticas disminuyen el riesgo de
crisis, pero aumentan riesgo de aloinmunizacion,
sobrecarga de hierro y reacciones transfusionales. No
hay evidencia clara de la mejor opcion.

-Los recambios eritrocitarios tienen las mismas
indicaciones que para el resto de las personas con
ECF.

-Verificar aloinmunizacion previa con el rastreo de
anticuerpos, (Coombs indirecto) e historial de la
paciente.

-Compatibilidad minima para el sistema ABO, D, Cd,
Ed (sistema Rh) y K

-Compatibilidad adicional basada en aloinmunizacion
previa

-Premedicar las transfusiones con acetaminofén,
antihistaminicos y corticoides

-Leucorreducir los hemocomponentes

-Vigilar la transfusion, preferible transfundir en el dia y
vigilando a la paciente

-Tener metas de nivel de hemoglobina y de % de
hemoglobina S que se desea lograr

- Vigilar por aloinmunizacion y por enfermedad
hemolitica neonatal
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g. La indicacién de las transfusiones ha sido uno
de los puntos mas estudiados en pacientes con
ECF y embarazo [11,15] (Ver tabla 4).

h. Las complicaciones también pueden presen-
tarse durante el puerperio, por lo que el
seguimiento debe continuar en este periodo.

CONCLUSIONES

Las personas con ECF han mejorado su expecta-
tiva y calidad de vida en las ultimas décadas. Esto
ha causado que mas mujeres con ECF se embara-
cen. El embarazo es posible, pero tiene mas riesgos
para la madre y el hijo, que en la poblacién general.
Por lo tanto, el manejo protocolizado, planificado,
multidisciplinario y con un equipo capacitado es
necesario para el mejor pronéstico de madre e hijo.
En nuestro pais, en donde hay alta prevalencia de
esta condicion y hay pocos hematdlogos, sobre
todo en areas del interior del pais, es necesario que
los demas profesionales conozcan esta patologia y
los principios de manejo en las pacientes gestantes.
Se requiere mayor investigacion a nivel nacional e
internacional en esta poblacion.
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