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OBJETIVO DOCENTE

1. Revisar la fisiopatologia de la enfermedad de células falciformes
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2. Clasificar sus principales complicaciones osteoarticulares en funcion de su mecanismo
etiopatogénico

3. Describir e ilustrar los hallazgos por imagen en la anemia falciforme en el aparato locomotor

4. Destacar el papel de |la radiologia en su diagndstico diferencial y seguimiento




VALENCIA

20 - 23 MAYO 2026

&vl y
INTRODUCCION

La enfermedad de células falciformes es una hemoglobinopatia hereditaria autosdémica
recesiva causada por una mutacion puntual en el gen de la B-globina, que produce
hemoglobina S (HbS) en lugar de hemoglobina A.
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En condiciones de baja oxigenacion, los eritrocitos con HbS adquieren una forma
caracteristica de media luna o “falciforme” que incrementa su rigidez y fragilidad. Estas
alteraciones estructurales favorecen la hemdlisis y la obstruccion de pequenos vasos
sanguineos, originando anemia hemolitica cronica.

La forma mas frecuente y grave de la enfermedad es la homocigota (HbSS), aunque existen
otras mutaciones de la hemoglobina que pueden causar fenotipo falciforme. Afecta
principalmente a poblaciones de ascendencia africana, mediterranea, del Medio Oriente y
del sur de Asia.

Sus manifestaciones clinicas mas caracteristicas son las crisis vasooclusivas, el secuestro
esplénico, las infecciones por bacterias encapsuladas, los accidente cerebrovascular, el
sindrome toracico agudo y el carcinoma medular renal. También destacan sus numerosas
complicaciones osteoarticulares.
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Eritrocito normal

Eritrocito falciforme
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COMPLICACIONES OSTEOARTICULARES

Secundarias a crisis Secundarias ala Secundarias a Secuelas
vasooclusivas anemia cronica procesos infecciosos
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sauémicas | INFARTO OSEO

Osteonecrosis en la metafisis o diafisis de un

) ) Complicacion frecuente e infradiagnosticada, especialmente
hueso como resultado de la isquemia.

en la infancia. Se identifican en el 26% de nifos con
enfermedad de células falciformes, siendo mas prevalente en
el humero (53%), fémur (34%) y vértebras (12%). En adultos, la
El infarto 6seo costal es una posible causa de prevalencia supera el 50%, con mayor afectacion de fémury

sindrome toracico agudo. vértebras. /

Infartos agudos: pueden no ser visibles \
Infartos subagudos - crénicos: zonas de esclerosis, colapso dseo y deformidad

Radiografia

- .

TC

Lesidn esclerosa irregular o serpiginosa que rodea una radiolucencia metadiafisaria central.

Infartos agudos: T1 seial baja, T2 sefal alta mal definida, sefial central similar a la médula
Infartos subagudos — crénicos: T1y T2 senal periférica baja y central similar a la médula (doble linea) /

RM




Figura 1. Extenso infarto
dseo humeral en lactante
de 1 afio con enfermedad
de células falciformes. RM

que muestra un amplia

area medular de bordes
geograficos de senal baja
en T1, sin realce central
tras administracion de
gadolinioy con edema
dseo hiperintenso en DP
SPAIR.



Figura 2. Extensos infartos dseos femorales bilaterales y en ilion derecho y necrosis avascular de cabeza femoral izquierda en paciente de
16 afos con enfermedad de células falciformes. Radiografia donde se aprecia deformidad y esclerosis de la cabeza femoral izquierda. RM
mostrando areas hipointensas extensas en T1 por infartos 6seos en diafisis de ambos fémures, ilion derecho y lesion subcondral en cabeza
femoral izquierda, con hiperintensidad de sefial de morfologia serpiginosa en SPAIR por edema dseo.
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Afecta al 10-30% de los pacientes, siendo mas frecuente en
adultos jovenes y genotipos con anemia menos severa. La
cabeza femoral es la localizacion mas comun, siendo bilateral en

\ el 74%.
- /

Osteonecrosis en la epifisis de un hueso
como resultado de la isquemia.

Pueden no ser visibles inicialmente \
En estadios avanzados, se identifican colapso subcondral, esclerosis y deformidad articular.

Radiografia

Area de hipointensidad en T1 y hiperintensidad en T2/STIR en la regidn subcondral (doble linea en T2)
La clasificacion de Ficat y Arlet se utiliza para estadificarla

e Técnicas cuantitativas como DIXON permiten evaluar la fraccidon grasa de la médula 6sea, pudiendo
servir como biomarcador de complicaciones /




Figura 3. Necrosis
avascular de la tréclea
humeral en paciente de 11
anos con enfermedad de
células falciformes. Area
subcondral geografica
hipointensa en T1 y sefal
heterogénea en T2 DIXON,
asociada a infarto 6seo
metafisario. En la
secuencia T2 sagital se
observa un fragmento
osteocondral libre en el
capitellum humeral como
complicacidn asociada.



Figura 4. Necrosis avascular
de la cabeza femoral
izquierda en vardon de 16
afos con enfermedad
falciforme. Area subcondral
geografica hipointensa en
RM con secuencias T1 axial y
coronal, delimitada por linea
serpiginosay deformidad del
contorno articular. Esclerosis,
geodas subcondrales y
aplanamiento e irregularidad
del contorno articular en TC

axial y coronal.



Figura 5. Necrosis avascular
de cabeza humeral en
paciente de 17 ainos con
enfermedad de células
falciformes. RM con
secuencias T2 coronales y
axiales sin y con técnica de
supresion grasa mostrando
un area subcondral
geografica de senal
hiperintensa en relacidon con
NAV. Adicionalmente, area
hiperintensa en el vientre
muscular del deltoides en
relacidon con infarto muscular.
En radiografia AP esclerosis y
aplanamiento de la cabeza
humeral.
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Inflamacién dolorosa aguda de los dedos de manosy Principalmente en lactantes y nifios pequefios, con
pies, bilateral y simétrica, causada por infartos dseos y una incidencia anual estimada de 10 episodios por
de partes blandas secundarios a vaso-oclusién de la 100 afos-nino. Es la primera manifestacion en
\_ microcirculacién digital. muchos niflos con enfermedad falciforme,
K especialmente en menores de 2 afos. J
p . _— Antes de los 6 meses de edad se
e Tumefaccién de * Resolucion asocia a sindrome toracico agudo,
panteslulanca * Formacion de hueso periostico accidente cerebrovascular y mayor
* No alteracion osea * Esclerosis intramedular mortalidad, considerandose
e Destruccion cortical leve
\ _/ N y L marcador de enfermedad severa y
k peor prondstico. /

3




Figura 6. Dactilitis en lactante de 1 afio con enfermedad falciforme. RM con secuencias coronal y sagital T1 y axial y sagital STIR donde se
evidencia en el segundo metatarsiano y partes blandas adyacentes hipointensidad en T1 e hiperintensidad en STIR en relacion con edema.
Adicionalmente, marcada hipointensidad de seiial de |la tibia distal, retropie y mediopie en T1 como dato de reconversion medular.
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El infarto 6éseo asociado con hemorragia es una
complicacién muy poco comun. Puede presentarse en
cualquier hueso, siendo mas frecuente en huesos
largos como fémur, tibia y humero.

Necrosis isquémica del hueso y médula secundaria a
episodios de vasooclusion, caracterizada por
hemorragia intramedular y destruccion dsea.

En RM se visualizan areas Favorable en episodios agudos, con
medulares parcheadas de . resolucidon en dias o semanas.
L . , Incluye principalmente la . .
hiperintensas en T1y T2 sin caida s e o Existe riesgo de secuelas como
o : osteomielitis, artritis séptica, : . .
de sefal en fase opuesta ni . . osteonecrosis, deformidad 6sea o
: . osteonecrosis avascular y crisis L :
contenido graso, con ausencia de L. limitacion funcional.
. . vasooclusiva sin infarto. e
realce tras administracion Peor prondstico si hay retraso en el

contraste intravenoso. / j diagndstico o se asocia a infeccic')n/




Figura 7. Infartos dseos
hemorragicos subagudos en
paciente de 1 afoy 7 meses
con enfermedad de células

falciformes. RM con secuencias
T1 precontraste y técnica de
sustraccion coronalesy T2
DIXON axial. Se evidencian en
ambos huesos iliacos areas
parcheadas de hipersenal en T1
y T2 que no muestran caida de
senal en fase opuesta ni
contenido graso. Presentan
ausencia de realce tras
administracion de contraste.
Ademas, se observa reemplazo
de la totalidad de la médula por
médula 6sea hematopoyética
en secuencias T1.
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HIPERPLASIA MEDULAR | DEFORMIDADES ESQUELETICAS

Alteraciones estructurales dseas secundarias a la

|

hiperplasia medular crénica y alteraciones en el Mas frecuentes en nifios con enfermedad de larga
crecimiento dseo. Incluyen el craneo en cepillo y el evolucidon y anemia cronica severa.
ensanchamiento metafisario. \_
CRANEO EN CEPILLO ENSANCHAMIENTO METAFISARIO PRONOSTICO
5% de pacientes Comun en huesos largos Reflejan la cronicidad y severidad
Estriaciones verticales en la Aumento de didmetro de las metéfisis de la anemia y la actividad

calota Adelgazamiento cortical hematopoyética extramedular,

Trabeculacién grosera siendo utiles para el seguimiento

evolutivo y calculo del riesgo de

Resultado de la expansiéon de la  Secundario a remodelacién dsea por . 1
complicaciones ortopédicas.

diploe por hiperplasia medular hiperplasia medular

Tabla 1. Deformidades esqueléticas en la enfermedad de células falciformes. /



Figura 8. Craneo en cepillo en paciente de 16 anos. Escanograma y TC sagital con ventana 6sea donde se visualiza trabeculacion vertical
prominente de |la calota. RM FLAIR axial donde se aprecia engrosamiento e hipointensidad de sefial del diploe craneal y extensas areas

de encefalomalacia quistica frontales y parietales derechas secundarias a accidente cerebrovascular en contexto de crisis vasooclusiva.
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Prevalencia alta en adultos jovenes con anemia

Reduccion de la masa osea y alteracion de la falciforme, reportandose osteopenia en 45-72% y
microarquitectura dsea, con incremento de riesgo de osteoporosis en 8-40% segun la localizacion
fracturas. La osteopenia se diagnostica por anatémica, siendo la columna lumbar la mas afecta.
densitometria 6sea (DXA) con T-score entre -1y -2.5, En nifios y adolescentes, la prevalencia también es
& y la osteoporosis con T-score < -2.5. significativa y mas severa en el fenotipo HbSS, bajo

/ indice de masa corporal, déficit de vitaminaD y
anemia cronica.

Los hallazgos radiolégicos incluyen disminucion de la
densidad 6sea en DXA y deformidades vertebrales, La baja densidad dsea no siempre se asocia a
fracturas por fragilidad y adelgazamiento cortical en fracturas, pero si a mayor prevalencia de dolor dseo y
Y radiografia convencional. D complicaciones ortopédicas.




Figura 9. Radiografias de
columna toracica
anteroposterior (AP) y
lateral de un paciente de
11 afiosy de columna
total AP y lateral de un
paciente de 14 ainos,
ambos con anemia
falciforme. Se objetiva
pérdida de altura central
de cuerpos vertebrales y
osteopenia.
Incidentalmente,
colelitiasis en la primera
imagen (hallazgo con
recuencia aumentada en
enfermedad falciforme).
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HiperpLASIA MEDULAR | HEMIATOPOYESIS EXTRAMEDULAR
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Afecta al 10-30% de los pacientes, siendo mas frecuente en

Osteonecrosis en la metafisis o diafisis de un adultos jovenes y genotipos con anemia menos severa. La
hueso como resultado de la isquemia. cabeza femoral es la localizacién mas comun, siendo bilateral en
\_ el 74%.

Masas expansivas
Remodelacidon dsea

Senos
CEIEREREIES

TC: masas hipodensas
RM: masas de sefal intermediaen T1y T2
Frecuentemente con contenido graso sin destruccion ésea

Paravertebrales

Hepatomegalia

[ oo JRtemtr
/

Esplenomegalia




Figura 10.
Hematopoyesis
extramedular en
paciente de 15 aios con
anemia falciforme. RM
con secuencias T1, T2,
STIR y DP axiales donde
se objetivan masas
paravertebrales
bilaterales bien definidas
con sefal similar al
musculo esquelético en
T1, T2y DPy
discretamente
hiperintensas en STIR,
sin destruccidn dsea
asociada.
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HipErpLASIA MEDULAR | RECONVERSION MEDULAR

Proceso por el cual la médula dsea amarilla (inactiva,
rica en grasa) retorna a médula roja
(hematopoyéticamente activa) en respuesta a la
anemia cronica y la demanda aumentada de

Frecuente en pacientes pediatricos con anemia
falciforme, especialmente crénica severa. Se observa
tanto en el esqueleto axial como en el apendicular.
Puede persistir toda la vida.

g eritropoyesis. U J
Los hallazgos radioldgicos incluyen la presencia de médula roja en sitios Es un marcador indirecto de la g
donde normalmente predomina la médula amarilla en adultos, como las severidad de la anemiay la
metafisis de huesos largos y el craneo. En RM se manifiesta como areas actividad eritropoyética, siendo

de baja intensidad en T1 y alta intensidad en T2, similares a la médula relevante para el seguimientoy la
roja, con disminucion de la fraccion grasa en técnicas cuantitativas como diferenciacion de otras patologias

\\ DIXON. j k medulares. /




D

Figura 11. Reconversion
medular difusa en varon
de 15 afios con
enfermedad de células
falciformes. Se observa
sefal bajaenTly
persistencia de médula
roja, asociada a necrosis
avascular de la cabeza
femoral izquierda con area
subcondral hipointensa en
T1, cambios heterogéneos
en T2 DIXON y
aplanamiento y esclerosis
subcondral de la cabeza
femoral. Cambios
degenerativos avanzados
en femoroacetabulares en
radiografia AP.
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INFEcclosas | OSTEOMIELITIS

Infeccion del hueso y médula ésea, generalmente
secundaria a bacteriemia en el contexto de disfuncion
esplénica y crisis vaso-oclusivas. Los patdgenos mas
frecuentes son Salmonella spp. (menores de 12 afios)

\_ y Staphylococcus aureus. VAN )

Es comuUn en ninos con anemia falciforme, con una
incidencia estimada de 1-2% anual.

)

Los hallazgos radioldgicos incluyen, en fases tempranas, edema medular y partes blandas en RM, con realce
medular y peridstico tras administracion de contraste. La presencia de colecciones subperidsticas mayores de 4
mm, defectos corticales y realce periférico son sugestivos de infeccion. En ultrasonido, la elevacion periostal y la

coleccion liquida son hallazgos sensibles en las primeras fases. En radiografias convencionales, los cambios

aparecen tardiamente e incluyen ostedlisis, destruccidn cortical y reaccion periostal.

/




- =
—

neecciosas | OSTEOMIELITIS

Y , - Figura 12. Osteomielitis
: | . w. ot W aguda de cuello femoral
: ' derecho por
Staphylococcus
aureus sensible a
meticilina (SASM) en
paciente de 8 afios con
enfermedad falciforme.
RM con secuencias T1,
T2 STIR, PDW TSE SPAIR y
técnica de sustraccion
donde se evidencia
edema medular del
cuello femoral derecho y
CEIRNJEES
adyacentes y realce de
los mismos tras
administracion de
gadolinio, sin colecciones
organizadas.




MIELITIS

Figura 13.
Osteomielitis de tibia
distal izquierda en
paciente de 11 anos
con enfermedad de
células falciformes.
RM con secuencias T1
y PD con saturacion
grasa en todos los
donde se evidencia
edema medular de la
metafisis tibial distal y
partes blandas
adyacentes, asi como
pequeia coleccion
compatible con
absceso de Brodie.



Figura 14. Osteomielitis del polo inferior de la rotula en paciente de Figura 15. Osteomielitis de la base del segundo metatarsiano

11 afios con enfermedad de células falciformes. RM con secuencias por Salmonella spp. en lactante de 5 meses con enfermedad
T1y PD con saturacidn grasa sagitales donde se evidencia edema de células falciformes. Radiografias donde se objetiva lisis
medular en polo inferior rotuliano y grasa de Hoffa con pequefio focal de la base del segundo metatarsiano con afectacion

absceso rotuliano. Mismo paciente que en la figura 13. cortical y reaccion peridstica.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL \ OSTEOMIELITIS VS INFARTO OSEO
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Biomarcadores (PCR y leucocitos) Elevacion significativa Normales o elevacion leve
Imagen Ecografia Coleccion subperidstica igual o > 4 Coleccidn subperidstica <4 mm
mm Ausencia de elevacion periostal

Elevacion periostal

RM Colecciones subperidsticas Edema medular
Destruccion cortical y realce Sin destruccidén cortical ni realce
T1 fat sat: senal baja T1 fat sat: senal alta
Cultivos Positivos (diagndstico definitivo) Normalmente negativos

Tabla 2. Diagndstico diferencial entre osteomielitis e infarto éseo.
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INFecciosas | ARTRITIS SEPTICA
Infeccién aguda articular por invasion bacteriana del espacio Menos frecuente que la osteomielitis. La
sinovial, con destruccion de cartilago y riesgo de dafo incidencia en adultos es del 3%, predominando
articular permanente. La susceptibilidad se incrementa con en grandes articulaciones (cadera y rodilla). Los
la disfuncion esplénica y la mayor frecuencia de bacteriemia./ patogenos mas comunes son Staphylococcus
k aureus y Salmonella spp. )
En fases tempranas, aumento del volumen articular y derrame sinovial visible
en ultrasonido, util para guiar la artrocentesis. En las radiografias los cambios Menos favorable en pacientes
son tardios e inespecificos, como ensanchamiento del espacio articular y con anemia falciforme, con
erosion subcondral. La RM es la modalidad mas sensible mostrando derrame mayor riesgo de
articular, edema de partes blandas, realce sinovial con contraste y, en casos complicaciones y recurrencia,
avanzados, destruccion del cartilago y erosidn ésea. La TC puede identificar requiriendo un diagndstico y

\ abscesos y complicaciones asociadas, pero no es de eleccion. / tratamiento precoz. /




Figura 16. Osteomielitis y
artritis séptica en
paciente de 17 aios
enfermedad de células
falciformes. RM con
secuencias STIR coronal,
T1 precontraste coronal y
axial y T1 con saturacioén
grasa postcontraste
sagital donde se
evidencia edema de la
base del primer
metatarsiano, primera
cufia y partes blandas
adyacentes, asi como leve
derrame en la
articulacion
cuneometatarsiana del
primer radio.
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Degeneracion cronica del cartilago articular y estructuras Se presenta a edades mas tempranas que en la
subyacentes, secundaria a dafio isquémico repetido, poblacidn general. La cadera es la articulacion
necrosis avascular e inflamacién crénica en la articulacion. mas afectada, seguida por el hombro y la
En el contexto de la enfermedad de células falciformes, rodilla. El riesgo aumenta con la edad, duracion
\_ suele ser consecuencia de osteonecrosis previa. ) de la enfermedad y el antecedente de necrosis
avascular. -/

Los hallazgos radioldgicos incluyen disminucion del espacio
articular, esclerosis subcondral, osteofitos marginales y
deformidad articular, similares a los observados en la en la artrosis idiopética, con mayor probabilidad
artrosis primaria, pero con mayor frecuencia de colapso de requerir intervencién quirdrgica.
\ 0seo y fragmentacion subcondral por necrosis previa. Yy, \ y

La progresion suele ser mas rapida y severa que




Figura 17. Artrosis
avanzada en
paciente adulto con
antecedente de
NAV de cabeza
humeral en la
infanciay
enfermedad de
células falciformes.
RM con secuencias
T1 coronal y sagital
y 2D MERGE axial
donde se
evidencian cambios
degenerativos
avanzadosy
derrame articular.
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Aumento patoldgico de la densidad mineral ésea, generalmente focal o Menos frecuente que la
regional, secundario a episodios repetidos de isquemia dsea por crisis osteopenia/osteoporosis, su
vaso-oclusivas. Se asocia a una disminucion de la resorcion dsea y prevalencia puede alcanzar el 15%
alteraciones en el eje RANKL/osteoprotegerina, lo que reduce la actividad en densitometria ésea, siendo

osteoclastica favoreciendo la acumulacion de matriz ésea. - mas comun a mayor edad y con el
antecedente de multiples infartos

0seos. /

Los hallazgos radioldgicos incluyen areas de densidad 6sea aumentada,
con T-score > +2.5 en densitometria de columna lumbar o cadera. En
radiografias convencionales, pueden observarse zonas de esclerosis focal
en huesos largos y vértebras sin deformidad. En RM se manifiesta como
regiones de baja sefal en T1y T2, que corresponden al aumento de la crénico.
\_ densidad mineral dsea. - k

No se asocia a mayor riesgo de
fractura, pero si a dolor éseo
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Figura 18.
Osteosclerosis en
paciente de 14 aios
con enfermedad de
células falciformes. TC
coronal y sagital donde
se muestran cuerpos
vertebrales de la
columna dorsal con
morfologiaen Hy
densidad aumentada.
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CONCLUSIONES

1. Las complicaciones osteoarticulares en la anemia falciforme son frecuentes, multifactoriales y
determinantes de la calidad de vida.

| N

2. Su clasificacidon en grupos fisiopatologicos facilita un enfoque diagndstico sistematico.

3. El conocimiento de sus manifestaciones radioldgicas permite un diagndstico precoz,
diferenciacion de entidades de manejo urgente e instauracion de medidas terapéuticas
dirigidas a reducir secuelas y discapacidad.
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