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ABSTRACT

Introduction: cardiovascular alterations contribute to the morbidity of adult patients with sickle cell 
disease, as a clinical expression of chronic organ damage. Sickle cell disease is a generic term assigned to a 
group of genetic disorders characterized by a predominance of hemoglobin S(HBS) and clinically expressed 
in homozygous or double heterozygous patients. 
Development: alterations in cardiac morphology and function were identified from the earliest cases of 
sickle cell disease. The prevalence of cardiac involvement in adult patients with sickle cell disease has been 
estimated to be as high as 82 %. 
Conclusions: patients with sickle cell disease exhibit a high prevalence of cardiovascular alterations, 
including the need for regular cardiovascular monitoring in this population.
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RESUMEN 

Introducción: las alteraciones cardiovasculares contribuyen a la morbimortalidad del paciente adulto 
con drepanocitosis, como expresión clínica del daño crónico de órganos. Caracterizadas por alteraciones 
genéticas donde predomina la hemoglobina S (HbS) y que tiene expresión clínica en el paciente homocigótico 
o doble heterocigótico. 
Desarrollo: las alteraciones en la morfología y funciones cardíacas fueron identificadas desde los primeros 
casos de drepanocitosis. Se ha estimado la prevalencia de compromiso cardíaco en pacientes adultos con 
drepanocitosis hasta en un 82 %. 
Conclusiones: los pacientes con drepanocitosis presentan una alta prevalencia de alteraciones 
cardiovasculares, incluyendo hipertensión pulmonar y disfunción ventricular, lo que subraya la necesidad de 
un monitoreo cardiovascular regular en esta población. 
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INTRODUCCIÓN
La alteración genética de la drepanocitosis consiste en una mutación puntual en el gen que codifica la cadena 

© 2024; Los autores. Este es un artículo en acceso abierto, distribuido bajo los términos de una licencia Creative Commons (https://
creativecommons.org/licenses/by/4.0) que permite el uso, distribución y reproducción en cualquier medio siempre que la obra original 
sea correctamente citada 

1Facultad de Ciencias Médicas de Artemisa, Hospital “Ivan Portuondo”. Artemisa, Cuba.
2Universidad de Ciencias Médicas de La Habana, Instituto de Hematología e Inmunología. La Habana, Cuba
3Facultad de Ciencias Médicas de Artemisa, Hospital General Docente Comandante Pinares. Artemisa, Cuba.

Citar como: García Salgado A, Agramonte Llanes OM, Gámez Pérez A. Sickle Cell Disease and Cardiovascular Damage: Understanding the 
connection and straregies for prevention. Health Leadership and Quality of Life. 2024; 3:.667. https://doi.org/10.56294/hl2024.667   

Enviado: 17-06-2024          Revisado: 04-09-2024          Aceptado: 08-12-2024          Publicado: 09-12-2024

Editor: PhD. Prof. Neela Satheesh    

Autor para la correspondencia: Anelys García Salgado 

https://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.56294/hl2024.667
https://doi.org/10.56294/hl2024.667
https://orcid.org/0000-0001-6611-8421
mailto:anelysgarcía142@gmail.com?subject=
https://orcid.org/0000-0003-0880-9149
mailto:oagramonte@infomed.sld.cu?subject=
https://orcid.org/0000-0003-4431-1153
mailto:anadely67@infomed.sld.cu?subject=
https://creativecommons.org/licenses/by/4.0
https://creativecommons.org/licenses/by/4.0
https://doi.org/10.56294/hl2024.667
https://orcid.org/0000-0002-6474-2594
mailto:anelysgarcía142@gmail.com?subject=


https://doi.org/10.56294/hl2024.667

β de la globina, causando el reemplazo de ácido glutámico por valina en la posición 6 de la cadena aminoacídica. 
Esta sustitución de un aminoácido hidrofílico por uno hidrofóbico trae como consecuencia la polimerización de 
la hemoglobina cuando esta es desoxigenada, desencadenando una cascada de daño repetitivo a la membrana 
celular del eritrocito, hemólisis, disfunción múltiple de órganos y efectos devastadores en pacientes y por 
consiguiente en los familiares.(1)

La hemoglobina S, es una proteína alterada, la cual forma polímeros o agregados fibrilares cuando se 
encuentra desoxigenada, incrementando la rigidez de la membrana eritrocitaria y generando células dismórficas 
denominada drepanocitos. Su elevada rigidez impide el tránsito adecuado a través de la microcirculación, lo 
que conlleva a una hemólisis y aumento de la viscosidad sanguínea que favorece la trombogénesis y oclusión 
vascular. Como consecuencia de la disfunción endotelial, proliferación vascular, estrés inflamatorio y oxidativo 
se desarrolla una vasculopatía proliferativa que, junto a la aparición de isquemia y microinfartos, produce 
daños en la circulación cerebral, renal, esplénica y cardiopulmonar.(2)

Existen diversos estudios que centran su atención en las implicaciones cardiovasculares y pulmonares de 
la drepanocitosis como puntos críticos de la evolución crónica de esta entidad, y factores determinantes del 
pronóstico. Con los avances en el estudio de esta enfermedad se ha adquirido un mayor conocimiento de 
las características clínicas, hemodinámicas y ecocardiográficas de aquellas complicaciones; sin embargo, no 
existen aún parámetros bien definidos para el diagnóstico temprano de las mismas.(2)

Las alteraciones en la morfología y funciones cardíacas fueron identificadas desde los primeros casos 
descritos de drepanocitosis. La cardiomegalia fue la principal alteración cardiovascular encontrada en la 
primera descripción realizada. Algunos autores hallaron también dilatación e hipertrofia como manifestaciones 
importantes de la anemia crónica.(3)

 En la primera revisión sistemática de los resultados cardiovasculares, se concluyó que los cambios 
morfológicos y funcionales son más severos que los encontrados en otras anemias, debido a los largos períodos 
de anemia severa que experimentan las personas con drepanocitosis. Además, la dilatación y disfunción 
ventricular izquierda han sido descritas tanto en adultos como en población pediátrica, siendo considerados 
riesgo independiente de mortalidad. Se ha estimado la prevalencia de compromiso cardíaco en pacientes 
adultos con drepanocitosis hasta en un 82 %.(4)

DESARROLLO
La consecuencia hemodinámica de una reducida capacidad para el transporte de oxígeno es la causa del 

aumento del gasto cardíaco (GC), el cual puede incrementarse hasta un 50 % durante el reposo en pacientes 
con drepanocitosis y hemoglobinemias de 60 a 80 g/L. El aumento del GC es mayor en la drepanocitosis que 
en otras anemias, independientemente del nivel de hemoglobinemia, el cual se presenta principalmente por 
un volumen sistólico mayor, que deriva del aumento de la precarga por la dilatación cardíaca, y aumento de la 
poscarga por disminución de la resistencia vascular periférica. El GC se eleva de forma temprana en estados 
poco severos, y se traduce en los hallazgos clínicos de circulación hiperdinámica, soplos y dilatación de cámaras 
cardíacas. Dichas alteraciones auscultatorias se observan con niveles de hemoglobina más altos que en otras 
anemias.(5)

En la drepanocitosis, así como en otras anemias crónicas, existe una doble carga impuesta sobre el sistema 
cardiovascular, el efecto hemodinámico de la anemia per se, asociado al daño directo al miocardio por acción 
de las células falciformes. La sobrecarga de hierro es un factor adicional en la patogénesis de la disfunción 
cardíaca especialmente en pacientes politransfundidos. Los diversos mecanismos fisiopatológicos antes descritos 
se perfilan como acciones adaptativas a las anormalidades producidas por la enfermedad, y su persistencia 
demuestra porqué es poco habitual que el examen cardiológico de un paciente con drepanocitosis sea normal.(6)

La cardiomegalia es el hallazgo cardiovascular más frecuente en los pacientes con drepanocitosis, y 
generalmente se debe a dilataciones auriculo ventriculares izquierdas. Se ha encontrado un aumento en el 
índice de masa ventricular derecho en el 28 % de los pacientes, en contraste con el 80 % de aumento en el índice 
de masa ventricular izquierdo. Además, se ha identificado que el agrandamiento del ventrículo derecho ocurre 
más tardíamente que el izquierdo. La menor frecuencia de ampliación del ventrículo derecho permite pensar 
que las alteraciones encontradas no son efecto único de la sobrecarga volumétrica de la anemia crónica ya que 
si así fuera las cavidades derechas se afectarían en un mayor número de pacientes.(7)

 La isquemia crónica de ventrículo hipertrofiado podría ser uno de los factores que favorece la afección 
específica del ventrículo izquierdo. Además de la cardiomegalia, se ha encontrado aumento del grosor del 
tabique interventricular y contractilidad anormal. Son hallazgos habituales el latido hipercinético, soplo sistólico 
grado II a III/IV ampliamente irradiado y contracciones prematuras, en conjunto con síntomas sugestivos de 
compromiso a este nivel como disnea, ortopnea, entre otros; hasta un 10 % de los pacientes pueden presentar 
derrame pericardíco.(8)

Durante la adultez, la sobrecarga volumétrica y los cambios cardiovasculares de larga data facilitan el 
desarrollo eventual de disfunción ventricular izquierda con disminución de la fracción de eyección. El 
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desarrollo de insuficiencia cardíaca congestiva (ICC) en niños y jóvenes adultos se explica primordialmente 
por las complicaciones derivadas del daño de las células falciformes, y no por el efecto hemodinámico de la 
anemia en sí. Algunos autores afirman que la insuficiencia cardiaca congestiva en la infancia se relaciona con 
enfermedad miocárdica de base.(8) 

Se han descrito anormalidades en el llenado ventricular y la fracción de eyección durante el ejercicio en niños 
con drepanocitosis, además de infarto de miocardio secundario a embolia grasa derivada de complicaciones 
durante una crisis dolorosa. Sin embargo, es poco frecuente la cardiopatía isquémica en la población pediátrica.
(8,9)

Los adultos por su parte, a pesar de las frecuentes sospechas de infarto de miocardio como posible causante 
del síndrome torácico agudo, el infarto rara vez es confirmado, y puede deberse más frecuentemente a 
enfermedad de pequeño vaso que a oclusión arterial. En cuanto a la presión arterial, en comparación con otros 
tipos de anemias, los pacientes con drepanocitosis suelen tener cifras altas para el grado de hemoglobinemia. 
Esta particularidad se ha denominado hipertensión arterial (HTA) «relativa», y puede deberse al daño generado 
por las células endoteliales y el óxido nítrico, además del daño renal. Se sabe que, a mayor presión arterial en 
estos pacientes, mayor es el riesgo de infarto cerebral y menor es la supervivencia general.(10,11)

La muerte súbita e inexplicable es frecuente en adultos con drepanocitosis y podría tener su origen en 
la inestabilidad eléctrica. El uso de narcóticos puede generar prolongación del intervalo QT y arritmias de 
tipo torsades de pointes en estos pacientes. Se ha demostrado también disfunción del sistema nervioso 
autónomo, que podría estar relacionada con muerte súbita.(12) Las medidas de la dimensión de la aurícula 
izquierda, del diámetro del ventrículo izquierdo al final de la sístole y de la diástole, el grosor de la pared 
posterior del ventrículo izquierdo y del tabique interventricular, además de la masa ventricular izquierda, son 
significativamente mayores en pacientes con drepanocitosis entre los uno y los 15 años de edad en comparación 
a los pacientes sin drepancitosis.(13)

Se ha observado que un tercio de los niños con drepanocitosis se evidencia, disfunción diastólica del 
ventrículo izquierdo, lo cual se correlaciona con los niveles de hemoglobina. En relación al daño valvular se 
ha visto que el prolapso valvular mitral (PVM) predomina en un 25 % de los pacientes con drepanocitosis, y 
generalmente viene acompañado de un clic y/o soplo sistólico.(14) Esta inesperada alta prevalencia de prolapso 
de la válvula mitral se debe a anormalidades en el colágeno o tejido elástico. En el Instituto de Hematología 
e Inmunología se realizó un estudio observacional donde se determinó que las alteraciones cardiovasculares 
representaban la tercera causa de muerte en estos pacientes.(15)

CONCLUSIONES
La drepanocitosis es considerada en Cuba un problema de salud por la prevalencia del estado de portador 

sano que es de 3,08 %. La expectativa de vida de estos pacientes se ha incrementado en el mundo y en nuestro 
país hasta edades cercanas a la 6ta década de la vida, por lo que muchos de estos pacientes arriban a esa edad 
con manifestaciones de daño crónico de órganos con repercusión importante en el sistema cardiovascular.
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