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RESUMEN

La enfermedad de células falciformes (ECF) es una condicion genética con herencia
autosdmica recesiva, representa la anomalia hematoldgica hereditaria mas comin. Esta
enfermedad provoca una alteracion en la morfologia de los eritrocitos, debido a la
presencia de hemoglobina S (HbS), resultante de un cambio genético especifico. La ECF
desencadena hemolisis crénica, asplenia funcional, y episodios recurrentes de dolor
debido a eventos vaso oclusivos. La investigacion se describe como un método avanzado
de transfusion que reemplaza eritrocitos enfermos por células sanas. Esta técnica permite
reducir los niveles de hemoglobina S y prevenir la sobrecarga de hierro, mitigando
complicaciones graves como el accidente cerebrovascular isquémico y la vasculopatia
cerebral. Objetivo: Describir la enfermedad de células falciformes y los avances en el
tratamiento con la aféresis. Tipo de estudio: Estudio descriptivo que sintetiza
informacion actualizada de la enfermedad de células falciformes. Conclusiones: El
recambio de glébulos rojos es més util en situaciones en las que es importante no sélo
proporcionar capacidad de transporte de oxigeno, sino también disminuir las
complicaciones inmediatas de la enfermedad de células falciformes. El recambio de
glébulos rojos disminuye rapidamente la tasa de hemolisis, 1o que puede disminuir el
procesamiento hepatico de la bilirrubina, el dafio a las células tubulares renales y la

eliminacion del dxido nitrico por la hemoglobina libre liberada por las células falciformes.

Palabras clave: Enfermedad de Células Falciformes (ECF), Hemoglobina S (HbS),

aféresis terapéutica.



ABSTRACT
Sickle cell disease (SCD) is a genetic condition with autosomal recessive inheritance,
representing the most common inherited hematological abnormality. This disease causes
an alteration in the morphology of red blood cells, due to the presence of hemoglobin S
(HbS), resulting from a specific genetic change. SCD triggers chronic hemolysis,
functional asplenia, and recurrent episodes of pain due to vaso-occlusive events. The
research is described as an advanced transfusion method that replaces diseased red blood
cells with healthy cells. This technique allows reducing hemoglobin S levels and
preventing iron overload, mitigating serious complications such as ischemic stroke and
cerebral vasculopathy. Objective: To describe sickle cell disease and advances in
treatment with apheresis. Type of study: Descriptive study that synthesizes updated
information on sickle cell disease. Conclusions: Red blood cell exchange is most useful
in situations where it is important not only to provide oxygen-carrying capacity but also
to decrease the immediate complications of sickle cell disease. Red blood cell exchange
rapidly decreases the rate of hemolysis, which may decrease hepatic processing of
bilirubin, damage to renal tubular cells, and the scavenging of nitric oxide by free

hemoglobin released by sickle cells.

Keywords: Sickle cell disease (SCD), Hemoglobin S (HbS), Therapeutic apheresis



INTRODUCCION

La enfermedad de las células falciformes (ECF), también denominado rasgo
drepanocitico, se trata de una afeccion de la hemoglobina con herencia autosémica
recesiva (1). Representa la anomalia hematoldgica hereditaria mas prevalente a
nivel global. Su principal caracteristica reside en la alteracion morfoldgica de los
eritrocitos debido a la presencia de hemoglobina S (HbS) (2). Se hereda de manera
autosdmica codominante, lo que significa que ambos padres deben portar el gen
anormal para que un nifio nazca con la enfermedad, mientras que un solo gen
anormal resulta en el portador del rasgo falciforme, generalmente sin sintomas.
Cerca del 5% de la poblacion mundial es portadora de genes causantes de
hemoglobinopatias. Segun Weatherall la prevalencia del portador de HbAS en el

Caribe y América Central oscila entre 5-25 % (3).

De este modo, se trata de una anemia severa que se origina debido a la alteracién
genética que sustituye un aminoacido polar (acido glutdmico) por otro no polar
(valina) en la sexta posicidn de la cadena beta de la hemoglobina. Este cambio

resulta en una disminucion de la capacidad de unién con el oxigeno (2).

Las personas afectadas suelen experimentar hemolisis crénica, provocada por la
deformidad de los glébulos rojos, asi como asplenia funcional y episodios

recurrentes de dolor desencadenados por eventos vaso oclusivos (4).

El impacto social y en la calidad de vida de los individuos afectados por la ECF es
considerable. Esta enfermedad no solo conlleva un amplio espectro de
complicaciones médicas, como episodios dolorosos, infecciones frecuentes,

problemas en el crecimiento y riesgo de accidentes cerebrovasculares, sino que
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también implica una carga emocional y psicoldgica significativa. Las personas con
ECF pueden enfrentar desafios en su vida cotidiana, incluyendo limitaciones en sus
actividades, absentismo escolar o laboral y un aumento en la necesidad de atencién
médica. Ademas, la ECF tiene un marcado componente racial y étnico, siendo mas
prevalente en personas de raza negra y parda. Esto plantea desafios adicionales en
términos de equidad en salud, ya que estas poblaciones pueden enfrentar barreras
para el acceso a la atencion médica, estigmatizacién y discriminacion. En Brasil,
por ejemplo, la ECF es una preocupacion de salud publica debido a la significativa
poblacidn afrobrasilefia. El pais ha implementado programas de cribado neonatal y
politicas de salud publica para mejorar el diagndstico y tratamiento de esta
enfermedad, reconociendo su impacto en la calidad de vida y la necesidad de

abordajes integrados y multidisciplinarios para su manejo (5).

JUSTIFICACION

La investigacion sobre la aféresis terapéutica en la ECF cobra una importancia
critica en el contexto de la hematologia pediatrica. Esta enfermedad, una de las méas
prevalentes y genéticamente determinadas, conlleva numerosas complicaciones que
afectan significativamente la calidad de vida de los pacientes, especialmente los
nifios. El tratamiento de la anemia falciforme, marcado por una serie de retos
clinicos, ha evolucionado con el tiempo, incluyendo el desarrollo de terapias
transfusionales avanzadas como la aféresis terapéutica. Esta técnica, que permite la
extraccion selectiva de eritrocitos enfermos y su reemplazo por células sanas,

representa un avance significativo en el manejo de esta enfermedad.
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La justificacion para investigar mas a fondo la aféresis terapéutica radica en su
potencial para mitigar las complicaciones graves asociadas con la anemia
falciforme, incluyendo los riesgos de accidente cerebrovascular isquémico y
vasculopatia cerebral. Estas complicaciones pueden tener un impacto devastador en
la salud y el desarrollo de los nifios afectados. Ademas, la aféresis terapéutica ofrece
una alternativa para reducir los niveles de hemoglobina S y prevenir la sobrecarga
de hierro, problemas comunes en pacientes sometidos a terapias transfusionales

tradicionales.

La investigacion en esta area es vital no solo para mejorar los resultados clinicos y
la calidad de vida de los pacientes, sino también para optimizar los protocolos de
tratamiento y expandir el acceso a esta terapia. La transicion de intercambios
manuales a automatizados y la posibilidad de utilizar esta técnica en pacientes mas
jovenes y de menor peso representa un area particularmente prometedora de
estudio. Explorar estas posibilidades podria conducir a mejoras significativas en la
eficiencia del tratamiento, la comodidad del paciente y la reduccion de los tiempos

de procedimiento.

OBJETIVO

Describir la enfermedad de células falciformes y el avance en el tratamiento con la
aféresis.

13



CUERPO

Definicion

La ECF se presenta como una condicion genética de herencia autosémica recesiva
que se caracteriza por la presencia de hemoglobina S, donde se produce una
sustitucion del aminoacido acido glutdmico por valina en la posicion seis de la
cadena B de la hemoglobina (6). Esto favorece su polimerizacidn en situaciones de
falta de oxigeno o deshidratacion, generando células con forma de hoz que

ocasionan obstruccion microvascular, reduccion de la perfusion y hemolisis cronica

(7).

Patogenia

El origen de la ECF radica en una mutacion genética especifica que afecta la
hemoglobina, una proteina vital en los glébulos rojos responsable del transporte de
oxigeno. La condicion es causada por una mutacién en el gen que codifica la cadena
beta de la globina, una parte integral de la molécula de hemoglobina. Esta mutacion
es de tipo autosémico recesivo, lo que significa que para que un individuo
manifieste la enfermedad, debe heredar dos copias del gen mutado, una de cada
padre. Si solo hereda una copia, se convierte en portador del rasgo falciforme, lo

que generalmente no conduce a sintomas de la enfermedad (8).

El aspecto mas crucial para la precipitacion fisiopatoldgica de la ECF es la
polimerizacion de los eritrocitos, que varia significativamente con el porcentaje de
hemoglobina S. La polimerizacion irreversible ocasiona que los eritrocitos

adquieran una forma anormal en "hoz", alterando sus propiedades fundamentales,
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principalmente su capacidad de deformabilidad. Estas modificaciones en los
cambios conformacionales de la membrana eritrocitaria llevan a la destruccién de

los gl6bulos rojos (9).

Este proceso conlleva a la generacion de estasis vascular en el flujo venular de la
microcirculacion, principalmente en las sinusoides esplénicas. Este fendmeno
provoca vaso-oclusion y un aumento en la adherencia de los reticulocitos y
leucocitos, formando complejos heterocelulares con los eritrocitos. Este conjunto
de eventos resulta en obstruccién e hipoxia local, vinculdndose con un proceso
proinflamatorio que se manifiesta mediante la migracion de neutrdéfilos al endotelio
y la alteracion del tono vasomotor debido a la regulacion insuficiente de sustancias
potencialmente vasodilatadoras, como el éxido nitrico. Ademas, la regulacion
anormal de la hemostasia, en Gltima instancia, genera células drepanociticas que

afectan la membrana endotelial (9).

Asimismo, la participacion del sistema de coagulacién desempefia un papel crucial
en la patogénesis de la anemia de células falciformes (ACF). Se reconoce a la ACF
como una condicion protrombdtica que se asocia con la activacion sostenida del
sistema de coagulacion. Esto se manifiesta mediante un aumento en los niveles
plasmaticos de fragmentos de protrombina 1, 2 y complejos trombina-antitrombina,
que sirven como indicadores de la generacion de trombina [4b]. Ademas, se ha
observado evidencia de una mayor activacion plaquetaria y expresion de moléculas
de adhesion que facilitan la union a mas fibrindgeno (aiibf - ). La enfermedad de
células falciformes también esta vinculada con niveles elevados de factor Von

Willebrand (VWEF) en el plasma (10).
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Fisiopatologia

La ECF engloba desde una alteracion genética puntual hasta un mal funcionamiento
sistémico que resulta en dolor. La circulacion de glébulos rojos falciformes
conlleva a diversos problemas fisiopatologicos, como hemolisis,
hipoxia/reperfusion, isquemia, inflamacion excesiva y liberacion de hemoglobina
por la ruptura de los glébulos rojos, disfuncién vascular, dafio a los érganos y
obstruccion vascular. Cada uno de estos aspectos puede contribuir a un entorno

microscdpico perjudicial que activa los mecanismos nociceptivos del dolor (11).

Esta mutacion genética, aunque da lugar a complicaciones significativas, se cree
que surgio y se mantuvo en la poblacion humana debido a su beneficio protector
contra la malaria. En &reas donde la malaria es endémica, como en partes de Africa,
portar una sola copia del gen mutado (es decir, tener el rasgo falciforme)
proporciona cierta resistencia contra la malaria, un beneficio que ha favorecido la
supervivencia de los portadores del gen en estas regiones. Sin embargo, cuando se
heredan dos copias del gen, resulta en la manifestaciéon completa de la ECF, una

condicién que puede ser desafiante y requiere manejo médico cuidadoso (8).

El bazo constituye el primer érgano afectado en la ECF, evidenciandose
hipoesplenismo en la mayoria de los nifios antes de los 12 meses de edad. La
vasoclusion esplénica recurrente conduce a una progresiva fibrosis y atrofia del
organo, culminando en autoesplenectomia generalmente alrededor de los 5 afios en
el caso de la ECF. La lesion esplénica se manifiesta como una complicacion
silenciosa, gradual y potencialmente letal en los lactantes. En cuanto al sistema

hepatobiliar, cualquier nifio con dolor hepéatico, aumento de ictericia y presencia de
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colelitiasis debe ser considerado sospechoso de una crisis hepatica severa, siendo
la colelitiasis la complicacion mas comdn, responsable en algunos casos de
complicaciones graves. Respecto a las complicaciones renales, la ECF se asocia
con diversas anomalias estructurales y funcionales del rifion que pueden

evolucionar hacia insuficiencia renal cronica y enfermedad renal terminal (12).

Epidemiologia

La ECF es una de las hemoglobinopatias mas comunes a nivel global, y su
prevalencia es particularmente alta en regiones donde la malaria ha sido o es
endémica, lo que se cree que ha favorecido la seleccidén natural de este rasgo
genético (5). Ante esto, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) y la
Organizacion de Naciones Unidas (ONU) han catalogado la anemia de células
falciformes como un desafio de salud publica, ya que cada afio se documentan

300,000 nacimientos a nivel mundial con hemoglobinopatia (13).

15 millones de personas afectadas por la ECF residen en Africa, mientras que los
paises desarrollados representan solo el 10% de los casos (14). De este modo, la
frecuencia de la ECF varia entre el 10% y el 40% en la region del Africa ecuatorial,
y en los descendientes afroamericanos, puede observarse en hasta un 8% de la
poblacién (15). Esta enfermedad ocupa el tercer lugar como causa principal de
hospitalizaciones y mortalidad pediatrica (12). La region del Africa subsahariana
muestra los indices mas elevados relacionados con la ACF, albergando el 75% de
todos los pacientes y el 70% de los nacimientos con esta condicion a nivel mundial

(14).
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En paises de Africa occidental como Ghana y Nigeria, la prevalencia de la ACF
sigue siendo significativa en regiones como el noreste de Nigeria, atribuible a
factores como la pobreza, la falta de acceso a servicios de salud y la limitada
educacion sanitaria; aproximadamente el 20% al 30% de la poblacion se ve
afectada. La gravedad de la enfermedad varia considerablemente de una persona a
otra. En 1973, la esperanza de vida promedio para un paciente con ECF era de
apenas catorce afios; no obstante, en paises de altos ingresos, una persona con ECF
puede tener una expectativa de vida de cuarenta a sesenta afios gracias a los avances
en la deteccion y tratamiento de la enfermedad (12).

Lamentablemente, algunos nifios afectados no logran superar los cinco afios de
vida. Nigeria se considera el pais con la mayor endemia de células falciformes en
la region del Africa subsahariana, afectando entre el 2% y el 3% de su poblacion

total (14).

La ECF afecta a mas de 100,000 personas en los Estados Unidos (16). Segun las
estimaciones de las Naciones Unidas en 2008, entre 20 y 25 millones de personas
en todo el mundo conviven con la ECF, siendo las personas de ascendencia africana
las méas afectadas. En el afio 2004, se documentaron alrededor de 113,000 ingresos
hospitalarios relacionados con ECF en los Estados Unidos. Los costos hospitalarios
estimados para ese afio ascendieron a $488 millones. Comparando con estimaciones
previas para el periodo de 1989-1993, que eran de $475 millones anuales, se
observa un incremento aproximado del 3% en el costo de hospitalizacion entre 1993

y 2004 (17).

18



En Latinoamérica, se estima que hay entre 100.000 y 150.000 personas con ECF,
siendo especialmente comun en paises como Haiti, Brasil, Colombia y Venezuela
(1). En Colombia, no se cuenta con un estudio de prevalencia a nivel nacional, pero
se dispone de resultados de varios trabajos que proporcionan informacion sobre la
epidemiologia de la enfermedad en ciertas regiones. Se estima que la cifra anual de
nacimientos con rasgo drepanocitico (heterocigotos) alcanza aproximadamente los
20.000 nifios, en contraste con los 500 nifios que nacen anualmente homocigotos
HbS (7).

En Ecuador, se estima que alrededor del 16% de la poblacion de ascendencia
africana padece anemia de células falciformes, segin datos del Ministerio de Salud
de aquel pais.

Un estudio de cohorte llevado a cabo entre los afios 2000 y 2013 indic6 que
aproximadamente 1 de cada 12,400 pacientes pediatricos que buscaban atencion en
la emergencia del Hospital Pediatrico Francisco Icaza Bustamante tenia esta
enfermedad, y el 56,93% de los casos correspondia a individuos del género

masculino (18).

Sintomas y signos de la ECF

Los sintomas clinicos de la ECF abarcan una variedad de eventos de obstruccion
vascular en distintos 6rganos, dando lugar a crisis dolorosas, microinfartos y otras

implicaciones (19).

La frecuencia e intensidad del dolor en la enfermedad de celulas falciformes
aumenta con el paso del tiempo, y un grupo de nifios desarrolla un sindrome de

dolor crénico durante la adolescencia y la edad adulta, ademas de experimentar
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episodios recurrentes de dolor agudo. Se ha observado que aproximadamente el 30-
40 % de los adolescentes y adultos con esta enfermedad sufren de dolor crénico a
diario, y los episodios intermitentes de dolor agudo se superponen al dolor crénico,
impactando negativamente en la calidad de vida relacionada con la salud. Estas
personas enfrentan una esperanza de vida de alrededor de 50 afios debido a
complicaciones severas, como el sindrome toracico agudo, infartos en huesos largos
y diversos 6rganos como el rifién, asi como infecciones derivadas de bacterias

encapsuladas como el Streptococcus pneumoniae (11).

La tasa de mortalidad en nifios afectados por la ECF es elevada, entre el 60% a 90%
de los nifios con ECF fallecen antes de los cinco afios de edad, especialmente en
casos donde la atencion médica o la adherencia al tratamiento son deficientes. Sin
embargo, con los actuales enfoques de manejo médico, la esperanza de vida de los
pacientes con esta condicion se acerca a los 50 afios. Sin embargo, la mitad de los
pacientes que alcanzan dicha edad ha experimentado lesiones organicas
permanentes debido a la vasculopatia subyacente. Las posibles complicaciones de
la anemia de células falciformes pueden incidir en diversos 6rganos y sistemas,
manifestandose de manera variada (13).

Dentro de las consecuencias derivadas de esta enfermedad se encuentran las
complicaciones renales, denominadas nefropatia falciforme (NF). La NF engloba
diversos trastornos tanto a nivel glomerular como tubular, incluyendo fenédmenos
como hematuria, hipostenuria, disfunciones tubulares y fallos renales, tanto de
forma aguda como cronica. Estos hallazgos pueden manifestarse en etapas
tempranas de la infancia, incrementando el riesgo de complicaciones y mortalidad

(20).
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En pacientes con ECF, se han registrado manifestaciones bucales comunes que
incluyen reduccién del flujo salival, niveles elevados de biopelicula,
hipomineralizacion del esmalte y presencia de caries dental. Factores de riesgo
adicionales, como ingresos frecuentes, tratamientos farmacoldgicos y préacticas
deficientes de higiene bucal, aumentan la susceptibilidad a la caries dental en
individuos con ECF. La caries dental puede resultar en la destruccion de los tejidos
duros dentales, generando complicaciones como pulpitis y periodontitis periapical,
que podrian convertirse en focos de infeccion durante crisis falciformes debido a
un suministro sanguineo comprometido. La relacion entre la ECF y la caries dental
ha suscitado considerable interés entre profesionales medicos e investigadores

clinicos (21).

En los hombres con ECF, los problemas relacionados con la reproduccién abarcan
anomalias en los espermatozoides, hipogonadismo y disfuncién eréctil (DE). Se
reporta que hasta el 91% de los hombres con ECF experimentan anormalidades en
los espermatozoides, evidenciadas por un recuento y densidad bajos, motilidad
deficiente y una mayor proporcion de morfologia anormal. Ademés, se ha
observado un retraso en la pubertad en general en individuos con ECF. El
hipogonadismo, que se manifiesta en hasta el 24% de los hombres con ECF, puede
presentarse como una produccion insuficiente de testosterona, infertilidad,

disfuncion eréctil y falta de libido (22).

Por ultimo, se evidencid de la existencia que la ECF experimentaron

complicaciones neurologicas significativas. Estas anomalias cerebrales incluyen
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una variedad de condiciones, que van desde infartos cerebrales hasta otras

complicaciones neuroldgicas mas sutiles, pero igualmente significativas.

Los infartos cerebrales en pacientes con ECF son una preocupacion primordial.
Estos pueden presentarse en formas cronicas y agudas, variando en términos de
sintomas y severidad. Los infartos agudos suelen manifestarse con sintomas
neuroldgicos claros y pueden ser detectados rapidamente. Por otro lado, los infartos
crénicos a menudo pueden ser asintomaticos en sus etapas iniciales, pero con el
tiempo pueden causar dafios significativos y duraderos en el tejido cerebral.
Ademas de los infartos, la vasculopatia es una complicacion grave en la ECF. Esta
condicién, caracterizada por el estrechamiento y la oclusion de los vasos cerebrales,
aumenta significativamente el riesgo de accidentes cerebrovasculares. La
identificacion de areas con flujo sanguineo reducido o estenosis es crucial para la
gestion y el tratamiento de la ECF. Los cambios en la sustancia blanca también son
un &rea de interés en la evaluacion de las complicaciones neuroldgicas en la ECF.
Estos cambios pueden incluir atrofia y lesiones de la sustancia blanca y estan
asociados con déficits cognitivos. La observacion de alteraciones en la
microestructura de la sustancia blanca puede revelar dafios cerebrales mas difusos.
La exploracion de cambios en la conectividad y actividad cerebral también ha
arrojado luz sobre los posibles mecanismos subyacentes de los déficits cognitivos
y neuroldgicos en pacientes con ECF. Estos estudios han proporcionado

informacion valiosa sobre como esta enfermedad afecta la funcion cerebral (23).
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Investigaciones de la enfermedad de células falciformes y la aféresis

terapéutica

Existen diversos estudios relacionados en la aplicacion de la aféresis en el

tratamiento de ECF.

En Francia, la eritroaféresis, una técnica de intercambio de transfusion mecanico
realizada en separadores de células, ha demostrado ser particularmente eficaz para
reducir los niveles de hemoglobina S y prevenir la sobrecarga de hierro, siendo, a
menudo, la preferida tanto en adultos como en nifios mayores. En la unidad
pediatrica de aféresis del hospital Robert-Debré de Paris, se realizaron 938
eritroaféresis durante el afio 2020.

Este procedimiento ha demostrado ser bien tolerado incluso en nifios con un peso
inferior a 25 kg, siempre que se tomen las precauciones necesarias como se indica:
Frecuencia: formas agudas, 1 sesion para lograr un nivel de HbS < 30%; formas
cronicas, 1 sesion cada 3-4 semanas para mantener el nivel de HbS < 30%, y de
mantenimiento, cada 4-5 semanas para mantener un nivel de HbS < 50%.

Calculo de volumen: RE para alcanzar la cifra de HbS que se va a eliminar y el
hematocrito deseado. Mantener la hipovolemia con suero salino al 9%.

Células de reemplazo: hematies con HbS negativos y leucorreducidos y, si es

posible, compatibles con los antigenos E, C y Kell. (24).

Las indicaciones para el recambio de globulos rojos en casos agudos de enfermedad
de celulas falciformes incluyen sindrome toracico agudo, sindrome neuroldgico

agudo, crisis vasooclusiva que conduce a insuficiencia multiorganica, colestasis
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intrahepatica, preoperatorio para anestesia general y priapismo. recambio de
glébulos rojos se puede realizar utilizando un sistema automatizado o manualmente,
el primero tiene varias ventajas. El recambio de glébulos rojos automatizado se
realiza a través de una maquina de aféresis que separa los glébulos rojos (RBC) de
la sangre completa y los elimina y reemplaza selectivamente ml por ml con glébulos
rojos del donante solo y/o soluciones coloides/cristaloides, minimizando asi los

cambios de fluidos y las variaciones en la presion arterial. (25).

El recambio de glébulos rojos es mas util en situaciones en las que es importante
no solo proporcionar capacidad de transporte de oxigeno, sino tambien disminuir
las complicaciones inmediatas de la enfermedad de células falciformes. El
reemplazo de células falciformes por células normales puede ayudar a prevenir una
mayor vasooclusion, aungue la vasooclusion preexistente puede no revertirse. El
recambio de globulos rojos también disminuye rapidamente la tasa de hemolisis, lo
que puede disminuir el procesamiento hepéatico de la bilirrubina, el dafio a las
células tubulares renales y la eliminacion del 6xido nitrico por la hemoglobina libre

liberada por las células falciformes (26).

Los estudios informaron que la tasa de aloinmunizacion varia del 2% al 6% de todos
los pacientes que reciben transfusiones de glébulos rojos, pero en pacientes con

anemia falciforme multitransfundidos, la tasa puede ser tan alta como el 36% (27).

En los nifios pequefios con un peso corporal, una altura y un volumen sanguineo
total bajos, corren el riesgo de sufrir hipovolemia relativa y complicaciones

metabdlicas durante el procedimiento. Ademas, el acceso venoso periférico es
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limitado entre los nifios pequefios, lo que requiere un acceso venoso alternativo a
corto o largo plazo. Estos dos factores limitantes principales requieren adaptaciones
de los procedimientos y un seguimiento posterior durante y después de las sesiones

(28)

Un beneficio adicional de contar con un servicio de aféresis es que, al utilizar el
mismo equipo y las mismas habilidades, también se puede realizar el recambio
plasmatico terapéutico (RPT). Como el plasma de los pacientes con anemia
falciforme contiene una gran cantidad de sustancias potencialmente dafiinas, como
citocinas proinflamatorias, hemoglobina libre y moléculas protrombdticas, el RPT
puede desempefiar un papel importante en el tratamiento de las complicaciones

agudas o cronicas de dichos pacientes (29)
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CONCLUSIONES

1. El recambio de glébulos rojos ha surgido como alternativa terapéutica para
la enfermedad de células falciformes. Esta técnica ha mostrado la reduccion
de los niveles de hemoglobina S y en la prevencién de la sobrecarga de
hierro, aspectos cruciales en el tratamiento de la enfermedad de células

falciformes.

2. Este enfoque terapéutico ha mejorado los resultados clinicos en nifios,
siendo igualmente prometedor para pacientes adultos. La transicion de los
recambios manuales a los automatizados ha mejorado la eficiencia del
tratamiento y la comodidad del paciente, lo cual es crucial para una

enfermedad que requiere un manejo a largo plazo.
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ANEXOS

Anexo N°1 Fisiopatologia general de la ECF
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Anexo N°2 Fisiopatologia de la ECF

Deoxygenated erythrocyte with polymerisation of HbS
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Nota: Ogu et al. (22).




