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La talasemia (del griego 8dAatTa “mar” y aipa “sangre”, es decir “sangre marina”) es un tipo de
anemia del grupo de anemias hereditarias en las que existe disminucién de la sintesis de una o mas
de las cadenas polipeptidicas de la hemoglobina. Hay varios tipos genéticos con cuadros clinicos que
van desde anomalias hematoldgicas dificilmente detectables hasta anemia severa y cuadros de
enfermedad terminal.

La beta-talasemia es una forma de talasemia caracterizada por un déficit en la sintesis de cadenas
beta de la hemoglobina. La mayoria de los casos tiene su origen en una mutacién del gen HBB en el
cromosoma.

También existen casos de deleciones de diversos tamafios que pueden afectar al gen de la beta
globina o a la region de control del locus.

Mayoritariamente es una enfermedad hereditaria con un patrén autosémico recesivo, pero también
existen algunos casos donde la herencia es es autosdmica dominante. El resultado es que aumentan
otros tipos de hemoglobina que no liberan el oxigeno con tanta facilidad, y los tejidos reciben menos
oxigenacion. Existen dos variedades de beta-talasemia (mayor o menor) segiin sea un déficit total o
parcial de la sintesis. Aumenta la posibilidad de que se rompan los hematies (hemdlisis). Es una
anemia que no se trata con hierro.

La importancia en neurocirugia estriba en la posibilidad de la presencia de una mielopatia por la
presencia de una lesion extradural, generalmente en la zona media e inferior toracica, y, a veces, una
masa paravertebral que surge a partir de restos embrionarios en el tejido areolar extradural de origen
mesodérmico.
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