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RESUMEN

Introduccion: El aumento de la expectativa de vida de pacientes con drepanocitosis provoca que
se sumen comorbilidades y disfuncion crénica de érganos a las manifestaciones clinicas de la
enfermedad.

Objetivos: Analizar las alteraciones renales, neuroldgicas y sensoriales que aparecen en
pacientes con drepanocitosis como manifestaciones de la disfuncion organica crénica.
Métodos: Se realiz6 una revision de articulos publicados en los ultimos 10 afios con el uso de
los buscadores PubMed, SciELO y Google Académico. Los términos de busqueda fueron:
drepanocitosis, disfuncion organica, mortalidad, proteinuria, enfermedad renal crénica, infarto
cerebral silente, trastornos neurocognitivos, retinopatia, sordera neurosensorial.

Andlisis y sintesis de la informacion: El efecto combinado de afectacion glomerular, tubular e
intersticial trae consigo una disminucion paulatina de la funcion renal. La progresion a la
enfermedad renal cronica terminal es comun y se asocia a un incremento de la mortalidad. Las
complicaciones del sistema nervioso central también pueden tener un impacto negativo en la
supervivencia o provocar secuelas que influyen en la calidad de vida de los enfermos. Las
afectaciones sensoriales tienen repercusiones biopsicosociales. Se describen aspectos

relacionados con la prevalencia, diagndstico y tratamiento de estas complicaciones.
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Conclusiones: Un seguimiento de los pacientes basado en estrategias para prevenir y
diagnosticar de forma precoz las manifestaciones de disfuncion cronica de 6rganos, puede
disminuir las consecuencias desfavorables de estas complicaciones.

Palabras clave: drepanocitosis; enfermedad renal cronica; infarto silente; retinopatia, sordera.

ABSTRACT

Introduction: The increase in life expectancy of patients with sickle cell disease causes co-
morbidities and chronic organ dysfunction to be added to the clinical manifestations of the
disease.

Objectives: To analyze the renal, neurological and sensory alterations that appear in patients
with sickle cell disease as manifestations of chronic organic dysfunction.

Methods: A review of the articles published in the last ten years was carried out using the search
engines PubMed, SciELO and Google Scholar. The search terms were: sickle cell disease, organ
dysfunction, mortality, proteinuria, chronic kidney disease, silent cerebral infarction,
neurocognitive disorders, retinopathy, sensorineural deafness

Analysis and synthesis of information: The combined effect of glomerular, tubular and
interstitial involvement leads to a gradual decline in kidney function. Progression to end-stage
chronic kidney disease is common and is associated with increased mortality. Central nervous
system complications can also have a negative impact on survival or cause sequelae that influence
the quality of life of patients. Sensory impairments have biopsychosocial repercussions. Aspects
related to the prevalence, diagnosis and treatment of these complications are described.
Conclusions: A follow-up of patients based on strategies to prevent and diagnose early the
manifestations of chronic organ dysfunction can reduce the unfavorable consequences of these
complications.

Keywords: sickle cell disease; chronic kidney disease; silent infarction; retinopathy; deafness.
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Introduccion

Los avances en el manejo de la drepanocitosis y en el acceso a los cuidados de salud traen consigo
aumento en la expectativa de vida de los pacientes y la existencia de una poblacién creciente de
adultos envejecidos. En estos enfermos se suman comorbilidades, que de forma aguda o cronica
repercuten en los sistemas cardiorrespiratorio, renal y nervioso central. Las manifestaciones de
disfuncion crénica de 6rganos (DCO) se hacen mas frecuentes y llegan a dominar el cuadro
clinico de la enfermedad. Las alteraciones cardiorrespiratorias fueron tratadas en la primera parte
de esta revision. En esta segunda, se analizaron las renales y las del sistema nervioso, con
mencién de las complicaciones cronicas neurosensoriales mas relevantes.

Por lo que el objetivo del trabajo fue analizar las alteraciones renales, neuroldgicas y sensoriales que

aparecen en pacientes con drepanocitosis como manifestaciones de la disfuncion organica crénica.

Métodos

Se realizé una revision de los articulos publicados en los Gltimos 10 afios acerca del tema, con el
uso de los buscadores PubMed, SciELO y Google Académico.

Se emplearon los descriptores MeSH (por sus siglas en inglés, medical subject headings) y DeCS
(descriptor de ciencias de la salud). Los términos de basqueda fueron: anemia de células
falciformes, disfuncion organica, mortalidad, proteinuria, enfermedad renal cronica, infarto
silente, trastornos neurocognitivos, sordera neurosensorial y retinopatia.

Se consideraron ademas articulos relevantes, que constituyen hitos en algunos de los contenidos
revisados, aunque tuvieran mas de 10 afnos de publicados y que aparecieron como “articulos

relacionados”. Se hizo un analisis y resumen de la bibliografia revisada.

Analisis y sintesis de la informacion

Nefropatia de la anemia falciforme (AF) y enfermedad renal crénica (ERC)

El compromiso renal es comun en la drepanocitosis. Se han descrito varias anomalias

estructurales y funcionales del rifion tales como:

- Defectos de la concentracion y acidificacion de la orina.
- Hematuria benigna o asociada con necrosis de las papilas renales.
- Funcion tubular proximal supranormal, con incremento del flujo plasmatico renal efectivo y

del rango de filtracion glomerular (FG).
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- Glomerulopatia falciforme: albuminuria-proteinuria, insuficiencia renal crénica.

- Fracaso renal agudo.®?

Estos trastornos aparecen como resultado de alteraciones hemodinamicas secundarias a los
fendmenos de isquemia-reperfusion que ocurren en la medula renal, con producciéon de
prostaglandinas vasodilatadoras y de éxido nitrico, que se manifiestan por un incremento de la
excrecion de creatinina y reabsorcion de fosfato y de f2-microglobulina.®4

Un sello distintivo de la nefropatia de la drepanocitosis es la hiperfiltracion (FG superior a 130
mL/min/1,73 m? en las mujeres y de 140 mL/min/1,73 m? en los hombres). Se describe en 51 %
de los pacientes, en particular en individuos jovenes y en los que tienen altos niveles de
hemolisis.®®") El dafio tubular provoca enuresis en los nifios, dificultad en la concentracion de
la orina e incremento del riesgo de deshidratacion, lo que puede precipitar una crisis vasoclusiva
dolorosa (CVD).

La necrosis de las papilas renales por infartos provoca hematuria. La hiperfiltracién conduce al
deterioro glomerular con proteinuria. El efecto combinado de afectacion glomerular, tubular e
intersticial acarrea una disminucion progresiva de la funcion renal.“68)

La enfermedad renal cronica definida como la existencia de anomalias en la estructura o funcion
del rifion por tres 0 mas meses,® es una complicacion potencialmente grave y frecuente que
afecta entre 12 y 21 % de los adultos con drepanocitosis. Su prevalencia aumenta con la edad.
En los mayores de 40 afios es superior al 50 %.6%) Es el fallo organico crénico que mas se
relaciona con defunciones y con mortalidad temprana en el 16 al 18 % de los pacientes. 213
Para evaluar el grado de deterioro de la funcion renal, se utiliza la estimacion del FG (eFG).(
Varios métodos se han propuesto con este propdsito, sin embargo, no existe consenso para el que
debe ser usado en pacientes con drepanocitosis. Las ecuaciones tradicionales basadas en los
niveles de creatinina, tienden a sobreestimar el FG verdadero, y las mediciones con marcadores
exogenos como inulina, iotalamato **™Tc-DTPA o >Cr-EDTA, resultan caras y poco practicas
para realizar un seguimiento de la funcion renal.®

La cistatina C es eliminada exclusivamente por filtracion glomerular y sus niveles se
correlacionan con el FG en pacientes con ERC y drepanocitosis.®

La albuminuria es un biomarcador relevante en la deteccion precoz del deterioro de la funcion
renal en pacientes con AF, hecho que se demuestra entre el 10 y 35 % de los nifios y en mas del
60 % de los adultos y puede pronosticar mortalidad temprana.®*'"®) Solo la albuminuria
persistente, definida como la que se demuestra en al menos dos ocasiones en determinaciones

anuales, debe considerarse como indicador de enfermedad renal.®
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Algunos estudios longitudinales reportan la resolucion espontanea de la albuminuria en la mitad
de los casos a los tres afios de seguimiento.® Otros que el riesgo de proteinuria no varia en el
tiempo.*Y Con mayor frecuencia, se comunica progresion de la proteinuria con la edad y que la
relacion albimina/creatinina >100 mg/g predice albuminuria persistente, la cual se asocia al
desarrollo de ERC.4?

En los enfermos con genotipo SS y SB° se calcula que el deterioro del FG es 2,05 mL/min/1,73
m?por afio.*? La disminucién “rapida” del FG (mayor de 3,0 mL/min/1,73 m?afio), se asocia
con aumento de la mortalidad (hazard ratio [HR]: 2,07; IC 95%: 1,039-4,138; p=0,04).(229
Existen varias recomendaciones para prevenir complicaciones renales en pacientes con

drepanocitosis:

- Evitar la deshidratacion y el uso prolongado de drogas nefrotoxicas como los
antinflamatorios no esteroideos.

- Reducir el nivel de hemoglobina (Hb) S.

- Aumentar la produccion de Hb F.

- Inhibicion del sistema renina-angiotensina-aldosterona

Algunos estudios sustentan el uso de trasfusiones y de hidroxiurea (HU) en el tratamiento de la
nefropatia de la drepanocitosis."?% Estos enfermos pueden tener resistencia a la eritropoyetina
(Epo) y necesitar de transfusiones frecuentes. Para la prevencion y tratamiento de la
hemosiderosis deben indicarse quelantes del hierro. La combinacion de HU con Epo puede ser
la opcidn de eleccion en las etapas iniciales.®?

En el estudio BABY HUG, el tratamiento con HU por 24 meses no mostrd beneficios en la
reduccion de la hiperfiltacion pero si en la hipostenuria.3?% El estudio HUSTLE si demostrd el
efecto en el descenso de la hiperfiltracion.

El uso de inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina o de bloqueadores del receptor
de angiotensina puede reducir la afectacion renal por disminucion de la presion intraglomerular
y de la proteinuria.(26:27:28.29)

Seria factible el uso combinado de estas intervenciones terapéuticas para lograr una accion
sinérgica favorable. Sin embargo, una revision sistematica de los estudios publicados, concluye
gue no existen evidencias suficientes de su empleo en la prevencion o reduccion de las
complicaciones renales en pacientes con AF.?%

La progresion a ERC terminal es comdn y se asocia a incremento de la mortalidad.G?
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Los beneficios del trasplante renal son moderados, aunque se consigue mejor supervivencia que
con el régimen de didlisis crénica.

Se describe aumento del riego de morir en los enfermos con drepanocitosis al compararse con
otros pacientes sometidos a trasplante (HR: 2,03; 1C 95 %: 1,31-3,16)CY e incremento de la
supervivencia en los sometidos a trasplante, respecto a los que permanecieron en diélisis.®?
Deben considerarse el riesgo de desarrollar CVD por el uso de esteroides, de infecciones por la

inmunosupresion prolongada y las complicaciones relacionadas con la anestesia y la cirugia.®®

Manifestaciones neurologicas

Las complicaciones del sistema nervioso central (SNC) con frecuencia dejan secuelas
devastadoras en pacientes con drepanocitosis. En orden de frecuencia se describen:

- Infarto cerebral silente (ICS) (39 % a los 18 afios)

- Cefalea aguda y crénica (36 % de los nifios)

- Deterioro neurocognitivo (25 %)

- Convulsiones (7 — 10 %)

- Infarto isquémico sintomatico (1 % de nifios sometidos a pesquisa efectiva de factores de
riesgo y profilaxis. 11 % de los no sometidos a pesquisa)

- Accidente vascular encefalico (AVE) hemorragico (3 % de nifios y 10 % de adultos).(43%

En Africa, continente con mayor prevalencia de la enfermedad, se describe una incidencia menor
de estos trastornos, lo que probablemente se deba a subestimacién en la informacion al
respecto.®

Un estudio de cohorte realizado antes de 1990, demostré que a los 40 afos el 20 % de los
pacientes con genotipo SS'y el 10 % de los SC, habian sufrido un AVE.G"

La incidencia de un primer infarto en personas con drepanocitosis es 500 — 1 280 por 100 000
por afio, muy superior a la observada en afroamericanos menores de 35 afios (12 por 100 000
personas por afio).??

Los AVE hemorragicos son 30 veces mas frecuentes en quienes sufren de drepanocitosis que en
el resto de la poblacion. La elevada tasa de hemorragia subaracnoidea, se relaciona con alta
prevalencia de aneurismas intracraneales (forma de vasculopatia moya-moya), descrita en
aproximadamente el 10 % de adultos, sin manifestaciones neuroldgicas, a los que para pesquisa

de ICS se les realizo resonancia magnética (RM).C®
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En 1997, se evidencio mediante el estudio STOP (del inglés The Stroke Prevention Trial in Sickle
Cell Anemia) que las transfusiones periodicas pueden prevenir el primer episodio de infarto
cerebral en nifios susceptibles.®%

Otras investigaciones desarrolladas entre 2005 y 2014 (STOP-2, TWITCH, SWITCH, SIT),
establecieron las pautas de tratamiento en la prevencion primaria y secundaria del infarto
cerebral 40414243 1 3 prevalencia en nifios con Hb SS y SB® que viven en paises con ingresos
altos, disminuyd 10 veces, después de la adopcion de estas recomendaciones terapéuticas y de la
pesquisa de pacientes de riesgo mediante ecografia Doopler transcraneal (EcoDT).“4

La EcoDT permite medir la velocidad del flujo sanguineo en las arterias del poligono de Willis
y es la prueba de eleccion para detectar los pacientes con mayor riesgo de desarrollar un infarto
cerebral. Debe realizarse anualmente a todos los pacientes SS y SB° entre los 2 y 16 afios.“®
Las estenosis arteriales condicionan una aceleracion del flujo sanguineo detectable por EcoDT
antes de que puedan ser identificadas por RM. Pacientes con velocidad media ponderada en el
tiempo de la maxima, en la arteria carétida interna distal o en la cerebral media proximal > 200
cm/s, o una medicién simple > de 220 cm/s, pueden reducir el riesgo de infarto del 10 % al 1 %
anual mediante el régimen transfusional.(3%444546)

Otras técnicas de neuroimagenes han contribuido en poder identificar anomalias del SNC en
pacientes con drepanocitosis. Las secuencias estructurales de RM pueden ser detectadas a las
pocas h del evento por cambios ocurridos en la barrera hematoencefalica y son de utilidad para
diagnostico de las lesiones isquémicas.

La angiorresonancia resulta de utilidad para demostrar estenosis u oclusion de vasos y
vasculopatia crénica.®” Los estudios cuantitativos que permiten identificar mediante RM,
anomalias microestructurales, cambios en la hemodinamia y en el metabolismo del cerebro. La
validacion de estas técnicas pudiera representar un avance promisorio en la estratificacion por
grupos de riesgo para aplicar una medicina de precision y constituir variables de evaluacion de
la repuesta en los ensayos clinicos.“®

En el ICS no aparece deficiencia motora o sensitiva que revele desde el punto de vista clinico la
existencia de una lesion focal. Aunque pueden ser visibles en la tomografia axial computarizada
(TAC), se prefiere la RM para establecer el diagnostico. Se define como un infarto de al menos
3 mm, visible en dos planos FLAIR (fluid-attenuated inversion recovery) y T2, sin anomalias en
el examen neuroldgico.“ Su prevalencia aumenta con la edad, 39 % a los 18 afios a 50 % a los
30 afios.#445)

Los pacientes con ICS tienen elevado riesgo de desarrollar otros infartos y alteraciones en la

funcion cognitiva, con repercusion en la esfera escolar, laboral y en la calidad de vida.“®%9

@) e |

Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




€CIMED Revista Cubana de Hematologia, Inmunologia y Hemoterapia. 2022;38(3):e1723

, EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

El deterioro cognitivo es probablemente la complicacion neuroldgica que se presenta de forma
mas insidiosa en pacientes con drepanocitosis. Para su valoracion se utilizan instrumentos como
FSIQ (full-scale intelligence quotient), con el cual puede demostrarse disminucion del cociente
de inteligencia.“Y En Cuba se han realizado estudios con la escala de inteligencia de Wechsler®?
y con la prueba evaluacion cognitiva de Montreal (MoCA).®?

El mayor metanalisis publicado sobre el tema, revela la existencia de déficit cognitivo
significativo en todos los dominios neuropsicolégicos y grupos de edades. Los resultados del
FSIQ empeoraron en dependencia del grado de afectacion neuroldgica: 91 en enfermos con RM
normal, 84 en el grupo con ICS'y 73 en los que tuvieron infarto isquémico sintomatico.®?

Los pacientes con accidente cerebrovascular agudo, deben internarse en Unidades de Cuidados
Intensivos, con monitorizacion continua hemodinadmica y respiratoria.

Las guias de la Sociedad Americana de Hematologia recomiendan el inicio precoz de la terapia
transfusional, antes de las dos h del inicio de los sintomas.“? Cuando la exanguinotransfusion
no pueda estar disponible en ese tiempo, pudiera usarse una trasfusion simple si la Hb < 85 g/L
y sin sobrepasar una Hb final de 100 g/L. Aunque se realice una transfusién simple, esta debe
seguirse de la exanguinotransfusion para conseguir una Hb S < 20 %.%%

No existen evidencias para recomendar los agentes tromboliticos en nifios con AVE. El activador
tisular del plasmindégeno (tPA) puede usarse en mayores de 18 afios, sin signos de hemorragia en
la TAC, en las 4,5 h del inicio de los sintomas y que no tengan contraindicaciones para la
trombolisis. Se sugiere mayores beneficios en los pacientes con edad avanzada y con

comorbilidades como: fibrilacion auricular, diabetes, hipertension e hiperlipidemias. 54

Retinopatia de la drepanocitosis (RD)
Todas las estructuras anatomicas del ojo pueden verse afectadas por la drepanocitosis.
Las altercaciones del segmento anterior no suponen riesgo significativo de pérdida de la vision.
En el segmento posterior pueden existir manifestaciones de la enfermedad en vitreo, disco dptico,
retina y en las estructuras subretinianas.
Se describen lesiones de retinopatia no proliferativa, asi como la formacion de nuevos vasos. La
retinopatia proliferativa de la drepanocitosis se clasifica en cinco estadios, segin puede

apreciarse en la tabla.®®
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Tabla 1 - Hallazgos en el fondo de ojo segun tipo de retinopatia y estadios de la retinopatia proliferativa

Tipo de retinopatia Hallazgos en el fondo de ojo
Retinopatia no proliferativa | Arteriolas en hilos de plata

Hemorragia en “placa de salmon”

Manchas refrigentes y broches negros en figura de sol

Estrias angioides

Oclusidn en la arteria central de la retina, en la vena retiniana y en vasos coroideos
Retinopatia proliferativa

Estadio | Oclusién arteriolar, hipoxia de la retina y modificaciones en los capilares adyacentes

Estadio Il Remodelacién vascular, se inicia formaciéon de nuevos vasos y de anastomosis
arterio-venosas periféricas

Estadio 11 Aparicion de nuevos vasos que muestran una configuracion en forma de abanico de
mar

Estadio IV Hemorragia vitrea de grado variable

Estadio V Traccion del vitreo y desprendimiento de la retina

Generalmente los pacientes SS tienen manifestaciones sistémicas mas frecuentes y graves que el
resto de los genotipos. Sin embargo, los eventos oclusivos en el ojo son mas comunes en los
pacientes con hemoglobinopatia SC.®® Se reporta que la retinopatia proliferativa de la
drepanocitosis afecta entre el 3,5y 30,2 % de los pacientes SS y del 25,3 al 75,9 % de los que
tienen hemoglobina SC."

Las alteraciones de la retina periférica se consideran la manifestacion clinica primaria de la RD.
Desde decadas pasadas se conoce que los cambios en la macula son mas frecuentes en los
homocigéticos para la Hb S y estudios recientes reportan mayor afectacion en el grosor de la
retina en este grupo.®® Los niveles mas bajos de Hb en el genotipo SS, pudiera ser una
explicacion para este hallazgo.®?

La tomografia de coherencia Optica de dominio espectral y de la angiografia con tomografia de
coherencia Optica (SD-OCT y OCT-A, respectivamente, por sus iniciales en inglés), permiten detectar
cambios tempranos en la macula.® Se desconoce si estas lesiones subclinicas, predicen progresion y
pudieran ser indicadores de actividad de la RD antes de hacerse evidente. Segin Lim el espesor macular
se relaciona con la edad y el genotipo SS.©% Otros autores sugieren que los niveles de HbF y la terapia
con quelantes del hierro, son factores protectores de la aparicion de la maculopatia.©?

No existen acuerdos en cuanto a la periodicidad y a la forma dptima de realizar la pesquisa de
alteraciones en la retina de pacientes con drepanocitosis, por la carencia de estudios controlados
y aleatorizados. La mayoria de los reportes publicados describen series en estudios
observacionales.®® En 2014, el panel de expertos del National Heart, Lung and Blood Institute,
recomendd que los enfermos con drepanocitosis desde los 10 afios, deben ser referidos a un
oftalmélogo para investigar retinopatia y recomienda reevaluaciones en intervalos de 1 o 2

afios.(®4
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Se sugiere realizar examen de fondo de ojo con pupilas dilatadas, ya que las lesiones son
predominantemente en la retina periférica, determinar la agudeza visual y la presién intraocular.
Debe usarse la oftalmoscopia indirecta con lampara de hendidura y disponer de fotografia digital,
para conservar las observaciones y poder hacer comparaciones de la evolucion. Una vez
identificados los pacientes con alguna alteracion, puede realizarse una evaluacion mas exhaustiva
para diagndstico de la RD.

La angiografia con fluorosceina intravenosa, es la prueba de oro para la evaluacion de los vasos
de la retina y para la estratificacion de la RD.®® La aparicion de la angiografia de campo amplio
permite evaluar la macula y la retina periférica en una sola imagen. >

La tomografia de coherencia Optica puede revelar el adelgazamiento de la macula con pérdida
selectiva de las células ganglionares retinianas y la capa de fibras nerviosas, incluso en pacientes
asintométicos. La OCT-A, ofrece informacion sobre la perfusion de la retina, tiene mejor
resolucion, permite cuantificar las anomalias capilares en la macula y pudiera tener mayor
sensibilidad en la deteccion temprana y monitorizacion de la RD.®® La ecografia diagndstica
permite caracterizar la anatomia del segmento posterior cuando existe opacidad de los medios,
como hemorragia vitrea 0 membranas ocres.

El tratamiento de la RD incluye las opciones siguientes:

Drogas modificadoras de la enfermedad: hidroxiurea®”
Transfusiones(®®)

- Fotocoagulacion laser®®

- Antiangiogénicos: bevacizumab  y ranibizumab (') [anticuerpos monoclonales anti VEGF
(por sus iniciales en inglés, vascular endotelial growth factor)]

- Cirugia™

Sin tratamiento, la incidencia aproximada de ceguera en la retinopatia proliferativa de la
drepanocitosis es del 12 %. Los avances en el tratamiento sistémico, las técnicas modernas con
laser y la vitrectomia, han reducido el riesgo de pérdida de la visién. Nuevos procederes de
“terandsticos” y la inyeccion intravitrea de células madre derivadas de la médula Osea, son
desafios que quizas pudieran incorporarse al manejo de las complicaciones oculares en los

préximos afios. 374
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Sordera neurosensorial
Las complicaciones otoldgicas de la drepanocitosis y la sordera en particular, no son bien
entendidas ni estudiadas. Existe una obvia relacion con la sordera neurosensorial, definida como
la pérdida mayor de 20 decibeles sin otra explicacion que lo justifique.(™
Puede presentarse tanto en nifios como en adultos y clasificarse segin los oidos afectados
(unilateral o bilateral), por la intensidad (leve o grave), segun su duracidn (transitoria o
permanente) y de acuerdo a la instauracion (stbita o progresiva). El diagnostico tardio puede
conducir a dafios irreversibles en la linglistica, biopsicosociales y del desarrollo emocional del
paciente.(6.7")
La afectacion ocurre debido al dafio coclear que provoca la hemolisis y la vasoclusién. La coclea
es altamente sensible a la isquemia por su posicién anatomica y por ser irrigada nicamente por
la arteria laberintica. La deformidad de los eritrocitos bloquea el aporte de sangre a un area de
alto consumo metabolico de oxigeno para mantener el balance eléctrico de la endolinfa, asi como
la compresion del canal y el nervio por la medula ésea hiperactiva en la porcion petrosa del
temporal.’"” Algunos autores sugieren que la sordera neurosensorial sea consecuencia de la
disfuncion endotelial descrita en la enfermedad.("® También se invoca que la hipoacusia pudiera
ser secundaria a ictus, meningoencefalitis 0 a la terapia con quelantes del hierro (evento
adverso).(77.7980)
Los reportes de incidencia de esta complicacion varian entre el 8 % en Nigeria y 60 % in
Ghana.®) Un estudio de corte transversal realizado en 2018 en el que se investigo la prevalencia
de pérdida de audicion en nifios y adolescentes mostré que 28,8 % de ellos la padecian.(’®
Existe una relacion directamente proporcional entre la concentracion de Hb S y la tendencia a
desarrollar sordera neurosensorial, por tanto la principal medida preventiva seria disminuir la Hb
S tanto por terapia farmacoldgica con HU o por exanguinotrasfusion.
Se recomienda la realizacion de audiometrias anuales desde los 6 afios para la deteccion temprana
de estas complicaciones y prevenir la progresion. Se reporta el uso del implante coclear como
pilar terapéutico.®182)
A modo de conclusion se puede plantear que las manifestaciones renales y neurolégicas de DCO
poseen un impacto negativo en la evolucion de los enfermos y se asocian a aumento de la
mortalidad. También pueden dejar secuelas y afectar la calidad de vida de los pacientes. Las
afectaciones sensoriales repercuten sobre todo en la esfera biopsicosocial. Un seguimiento de los
pacientes, basado en estrategias para prevenir y diagnosticar de forma precoz las manifestaciones

de DCO, puede disminuir las consecuencias desfavorables de estas complicaciones.
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