Universidad Nacional Auténoma de Nicaragua
UNAN-Lebn

Facultad de Ciencias Médicas

Tesis para optar a titulo de Doctor en Medicina y Cirugia

Abordaje diagnostico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que
acudieron al servicio de medicina pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a
diciembre 2015.

Autores:

e Br. Carla Julisa Pauth Martinez
e Br. Fernan Franklin Pauth Osegueda

Tutor:

e Dr. Javier Zamora
MSC. Salud Publica

e Dr. Edgar Zufiiga
Especialista en pediatria

Ledn, 21 de Noviembre del 2016

“A la libertad por la universidad”



Abordaje diagnostico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

DEDICATORIA

A Dios primeramente por permitirnos llegar a este momento tan especial en nuestras vidas. Por
ensefiarnos que aun en los momentos dificiles EL esta al lado de nosotros protegiendo nuestros
pasos.

A nuestras madres por ser las personas que nos han acompafado durante este largo trayecto de
nuestras vidas, por ser incondicionales y por su labor que nunca tendremos como pagarlo.

A nuestros maestros y tutores, Dr. Zamora, Dr. Zuniga y Dra. Lilliam Lopez, personas especiales

gue se tomaron tiempo para ayudarnos en la elaboracion del presente trabajo.



Abordaje diagnostico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

AGRADECIMIENTOS

En primer lugar damos infinitamente gracias a Dios, por habernos dado fuerzas y valor para
culminar esta etapa tan importante de nuestras vidas.

Agradezco también la confianza y el apoyo brindado por parte de nuestras madres que sin duda
alguna en todo este trayecto nos han demostrado su amor corrigiendo nuestras fallas y celebrando

nuestros triunfos.

Agradecemos especialmente a nuestros maestros Dr. Zamora, Dr. Zuniga, Dra. Liliilam Lopez.



Abordaje diagnostico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Opinion del Catedratico Guia

Siempre que vamos a estudiar o tratar las enfermedades hematoldgicas en nuestros paises es un
reto para el clinico o el investigador, en particular la Anemia de células falciformes que es la
hemoglobinopatia més frecuente, debido a que no contamos con los recursos de laboratorio como
la electroforesis de la hemoglobina, la identificacion del rasgo falciforme y sobre todo la

disponibilidad de farmacos como la Hidroxiurea, asi como el trasplante de médula dsea.

Contamos con las herramientas basicas como la clinica, radiologia e imagen y laboratorio que nos
han aportado informacidn suficiente como para medir mediante un estudio sencillo pero de gran
importancia, como se ha venido comportando la enfermedad y de qué manera ha sido el abordaje

diagnostico como terapéutico y las complicaciones.

Este estudio ha sido el reflejo de un esfuerzo de dos jovenes entusiastas que nos dan un panorama
del diagndstico, curso clinico, tratamiento y las complicaciones de una enfermedad genética que
acomparfiara toda la vida al nifio que la padece y de qué manera podemos influir mediante la
investigacion la mejora de nuestro quehacer como médico y establecer pautas para mejorar la

calidad de vida de nuestros pacientes.

La investigacion biomédica nos provee de herramientas para medir el comportamiento de las
enfermedades, como influir en ellas mediante nuevos conocimientos y de esa manera el futuro

médico tendra en sus manos la solucion de los problemas de salud a que se enfrenta.

Es de gran valor que a partir de este estudio se deriven otros mas de carécter analitico que nos
ponga en evidencia la mejora de nuestra calidad cientifica en un campo tan fascinante como la

Hematologia, particularmente en los nifios que son la razon de ser de nuestra profesion.

Dr. Edgard A Zuniga Trujillo
Especialista en Pediatria.

Catedratico Guia
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Resumen

El propdsito de esta investigacion es describir el abordaje diagndstico y terapéutico de la anemia
de células falciformes en nifios que acuden al servicio de medicina pediatrica del HEODRA-Lebn

en el periodo enero 2010 a diciembre 2015.

Se realiz6 un estudio descriptivo de serie de casos. La poblacion bajo estudio estuvo compuesta
por 33 pacientes que egresaron del servicio de Medicina Pediatrica del HEODRA menores 0
iguales a 12 afios de edad con diagnostico de Anemia de células falciformes, se reviso los
expedientes para el llenado de ficha de recoleccion de datos.

Gran parte de la poblacién diagnosticada fue de 1 a 3 afios, en la mitad de los pacientes estudiados
se encontro la anemia descompensada como principal manifestacion clinica y la complicacién mas
frecuente fue la Crisis Hemolitica en una edad de 10 a 12 afios siendo la principal enfermedad

concomitante la Neumonia, donde el sexo masculino fue el mas afectado.

Se identificaron antecedentes familiares de anemia de células falciformes, siendo la madre la
principal portadora, la mayor cantidad de diagnosticos se realizaron en los primeros tres afios de
vida y desde una Unica vez hasta 4 veces fueron hospitalizados, encontrando como la principal

manifestacion clinica la anemia descompensada.

El tratamiento recibido en estos pacientes fueron transfusiones de paquete globular, uso de acido

folico y sulfato ferroso y una minoria tratados con Hidroxiurea.

Palabras Clave: Anemia de células falciformes, electroforesis, Hidroxiurea.
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Introduccion

La anemia de células falciformes es la forma mas frecuente de hemoglobinopatia genética
congeénita, se transmite como un rasgo autosomico dominante incompleto. El 5% de la poblacién
mundial es portadora de genes causantes de hemoglobinopatias y cada afio nacen aproximadamente

300,000 nifios con hemoglobinopatias importantes. -2

Esta enfermedad se caracteriza clinicamente por anemia, dolores 6seos y articulares, Ulceras en
piernas y crisis dolorosas.! Los principales sintomas se deben a la tendencia de los eritrocitos a

adoptar una morfologia falciforme y a bloquear los capilares cuando la tension de oxigeno es baja.®

Las personas del area rural estdn mas expuestas a diagndsticos tardios debido al nivel de
escolaridad, pobreza extrema y factores geograficos. Hasta la fecha hay insuficientes estudios que
demuestren la relacion existente entre el origen de sus procedencias y el mal pronostico de las

complicaciones por anemia de células falciformes.®

Las principales complicaciones por anemia de células falciformes son: pulmonares, crisis
dolorosas, crisis hemoliticas, secuestro esplénico y sindromes vaso oclusivos. Una valoracién
médica inadecuada de la evolucion de las complicaciones por anemia de células falciformes
deteriorara progresivamente la calidad de vida de estos pacientes y su prondstico suele ser

sombrio.*®

La anemia de células falciformes ha sido una enfermedad poco priorizada en los paises de tercer
mundo como Nicaragua por los altos costos, cronicidad y factores socioeconomicos. Hasta el
momento no se cuenta con un abordaje integral y multidisciplinario que incluya estandares
genéticos y moleculares que permitan el acceso a alternativas terapéuticas como el uso de
Hidroxiurea, trasplante de médula ésea y células madres que mejoren la calidad de vida de los

pacientes.
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Antecedentes

En el 2013 en un Hospital Infantil de Cartagena, Colombia, se realiz6 un estudio durante dos afios
de los factores de riesgo para desarrollar cardiomiopatia dilatada en pacientes pediatricos con
anemia de células falciformes y revel6 que de los 290 casos de anemia de células falciformes 17%
tenian cardiomiopatia dilatada. Se encontré que los principales factores relacionados con la
cardiomiopatia dilatada fueron el nivel de hemoglobina, el niUmero necesario de transfusiones

sanguineas y la fraccion de eyeccion.?

Carrizosa et al en el 2012, en Antioquia Colombia, establecieron que del 8% al 10% de los nifios
con hemoglobina S, presentaran accidente cerebrovascular con picos aproximados de incidencia a
los 7 afios, siendo la isquemia el origen mas comun de presentacion, de 101 pacientes estudiados
solo el 2% tuvieron antecedentes de accidente cerebrovascular. Las complicaciones de mayor

predominio fueron aquellas de tipo respiratorias, seguida de las hepaticas.’

Pinto et al, (1989) mostré que la mayoria de los casos de anemia de células falciformes son
diagnosticados entre el primer y noveno afio de vida, las crisis dolorosas fue la principal causa de
consulta y la segunda complicacién mas frecuente fue la enfermedad pulmonar intersticial que se
presentd en el 34% de los casos, los sindromes vaso oclusivos como el priapismo tuvieron un lugar

intermedio y los episodios cerebrovasculares se presentaron mas en nifios.*

En 1979 Reid en Republica Dominicana revelé que la complicacion predominante en dicha
patologia fueron las cardiopatias con 15%, gastroenteritis 13%, infecciones pulmonares (Neumonia
11% y bronconeumonia 5.3%), pielonefritis 4%, meningitis 2%, artritis séptica 1% y de priapismo
1%.°
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Justificacion

En Nicaragua se posee escasa informacién sobre los grupos de edades mas afectados, edad de
inicio de los sintomas, captacidn precoz y sobre los principales datos clinicos predominantes, por
lo tanto, el estudio tiene como principal propdsito describir el abordaje diagndstico y terapéutico
que se brinda en estos casos y obtener datos que seran utilizados por futuros investigadores,
personal del MINSA y ONG para mejorar el manejo preventivo y curativo con evolucion de los
pacientes que presentan esta enfermedad. Asi mismo los resultados de la investigacion ayudaran a
identificar las diversas adversidades en el abordaje diagnostico de anemia de células falciformes y
asi obtener otra perspectiva para su manejo en el Hospital Escuela Oscar Danilo Rosales Arguello,
generando alternativas de mejora en el tratamiento farmacologico, tales como la disponibilidad de
Hidroxiurea a nivel nacional, trasplante de médula 6sea y células madres que actualmente se

emplean en otros centros especializados.
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Planteamiento del Problema

“La anemia de células falciformes o drepanocitosis es una de las hemoglobinopatias estructurales
mas frecuentes en el mundo, clinicamente se caracteriza por anemia cronica, dolores 6seos y

articulares, tlceras en piernas y crisis dolorosas”.®

El conocimiento actual que se tiene de las complicaciones por anemia de células falciformes son:
la presencia de anoxia en pacientes portadores del rasgo falciforme, hipoxia, bajos niveles de pH,
frio, deshidratacion del eritrocito e infecciones y estrés.®

En Nicaragua no se han encontrado suficientes estudios que nos orienten al comportamiento clinico
de estas complicaciones, su diagnéstico y abordaje, desconociendo el orden de frecuencia en
nuestro pais y se pretende describir el abordaje diagnostico en los nifios menores de 12 afios, asi
como la relacion entre las manifestaciones clinicas, valores de hemoglobina y el espectro de las

complicaciones con su manejo; todo esto nos lleva a realizar la siguiente interrogante:

¢Cual ha sido el abordaje diagnoéstico y terapéutico de los pacientes pediatricos con anemia de
células falciformes que acudieron en el periodo de enero 2010 a diciembre 2015?



Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Objetivos
General:

Describir el abordaje diagndstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que
acuden al servicio de medicina pediatrica del HEODRA- Leon en el periodo de enero 2010 a
diciembre 2015.

Especificos

1. Describir caracteristicas sociodemogréaficas de la poblacion a estudio.

2. ldentificar los antecedentes familiares patologicos y manifestaciones clinicas presentadas
en los pacientes.

3. Identificar las complicaciones y enfermedades concomitantes presentadas en los pacientes.

4. Mencionar los principales hallazgos de laboratorio encontrados en los pacientes.

5. Describir el manejo terapéutico utilizado en los pacientes.
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Marco Tebrico

Las células sanguineas (globulos rojos, glébulos blancos y plaquetas) se originan en la médula dsea

mediante un complejo proceso de diferenciacion y maduracion celular. &

La hematopoyesis ocurre en la médula 6sea a partir de la segunda mitad del embarazo y en el resto
de la vida. ®
Es en los espacios intersinusoidales de la médula ésea donde se lleva a cabo la hematopoyesis,
proceso por el cual las células troncales hematopoyéticas dan origen a células maduras y es
altamente regulado por factores extrinsecos e intrinsecos. °
Partiendo de la célula primordial (también conocida como célula madre, indiferenciada, célula
stem) que es la célula que da origen a todas las variedades de células sanguineas, la linea de
diferenciacion comienza para la serie roja en la multiplicacién, dando lugar a los proeritroblastos,
eritroblastos, normocitos, reticulocitos y eritrocitos. 1©
El tiempo que se necesita para la formacion de un eritrocito maduro oscila entre 4 y 7 dias. *°
Caracteristicas de los eritrocitos

Son células anucleadas en forma de disco biconcavo y las células mas abundantes en sangre; su
vida media es de 120 dias y su numero varia en funcion de la edad, el sexo y la altura del hébitat.
Por termino medio:

% 4,5-6 10° /mm3 en el vardn.

% 4-510° /mm3 en la mujer.

% 5-9 10° /mm3 en el recién nacido.
Entre las funciones de los eritrocitos tenemos:

%+ Transporte de la hemoglobina.

X/

%+ Mantenimiento del equilibrio osmético.

X/

% Degrada glucosa en ambientes anaerobios. °
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Anemia de células falciformes
Definicion

La anemia de células falciformes es una enfermedad genética autosémico recesiva caracterizada
por la presencia de hemoglobina (Hb) falciforme (HbS) en los eritrocitos.!
Los individuos heterocigotos o portadores de HbS tienen el llamado “rasgo falciforme” (fenotipo
AS), una condicion generalmente benigna y asintomatica, en cambio los individuos homocigotos
0 heterocigotos compuestos tienen enfermedad sintomatica con 5 fenotipos posibles:

+« Anemia falciforme (HbSS), que afecta aproximadamente al 75% de los pacientes.

+«» Enfermedad falciforme-Hemoglobina C (HbSC, 25% de los pacientes)

< Enfermedad falciforme-Talasemia (menos del 1% de los pacientes), con 2 subtipos:

1. HbSP*talasemia

2. HbSptalasemia

% Enfermedad falciforme con otras hemoglobinopatias (HbSD"2 HbSOA™® y otras). 2

Epidemiologia

Raza: La anemia de células falciformes predomina, pero no es exclusiva de la raza negra,
encontrandose con mayor frecuencia en Africa subsahariana donde el gen se encuentra hasta en un
40% de la poblacion y en descendientes afro americanos en 8% de la poblacion, existen ndcleos
mediterraneos en Grecia, Italia, Turquia y Norte de Africa asi como en Arabia Saudi e India. &*3
Herencia: Padecen la enfermedad los monocigotos. Los heterocigéticos puros, son simplemente
portadores del estigma (Trait) drepanocitico, lo que se reconoce por la presencia de hemoglobina
S en los eritrocitos. Los heterocigéticos mixtos, padecen una forma atipica de anemia
drepanocitica.’®

Sexo y edad: Se observa esta enfermedad en ambos sexos, pero es mas frecuente en la mujer. Se

manifiesta por lo comdn en la infancia, pero puede aparecer en cualquier época de la vida.™®

Fisiopatologia
La Hb S se caracteriza por polimerizarse con la desoxigenacion; eso altera su solubilidad
distorsionando al hematie, que se hace rigido, adoptando la forma de una hoz (falciformacion), lo
que impide su circulacion por la red microvascular (vasooclusion) y favorece su destruccion

(anemia hemolitica).*
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La Hb S es, ademaés, una hemoglobina inestable; el deposito de la hemoglobina desnaturalizada
sobre la membrana del hematie la dafia, afectando a las bombas de iones, y esto a su vez favorece
la deshidratacion celular, aumentando la adherencia del hematie al endotelio y la viscosidad
sanguinea.'® El dafio endotelial activa la coagulacion sanguinea y favorece la hiperplasia intimal,
contribuyendo a la vasooclusion. Ademas, debido al dafio endotelial y a la isquemia originada se
liberan mediadores inflamatorios que interaccionan con los leucocitos y los macréfagos, y que
modulan toda la respuesta local y podrian explicar en parte la enorme variabilidad clinica en la
expresion de la enfermedad. *©

En el bazo, el exceso de hematies dafiados sobrepasa su capacidad de filtro, impidiendo su funcion
inmunoldgica (asplenia funcional) y posteriormente se produce una fibrosis progresiva (auto
esplenectomia), por lo que se incrementa la susceptibilidad a infecciones por gérmenes
capsulados. 17 Por tanto, la vasooclusion e isquemia tisular (productoras de disfuncién organica
aguda y cronica), la anemia hemolitica y la susceptibilidad a infecciones son los tres problemas

que condicionan la clinica de la enfermedad.

Presentacion clinica de las complicaciones por Anemia de Células falciformes:

1) Complicaciones Cardiovasculares:
Las alteraciones en la morfologia y funcion cardiacas fueron identificadas desde los primeros casos
descritos de anemia de células falciformes. 2
Los cambios morfoldgicos y funcionales son méas severos que los encontrados en otras anemias,
debido a los largos periodos de anemia severa que experimentan las personas con anemia de células
falciformes. Ademas, la dilatacion y disfuncion ventricular izquierda han sido descritas tanto en
poblacion pediatrica, siendo considerados riesgo independiente de mortalidad.
Una reducida capacidad para el transporte de oxigeno es la causa sustancial del aumento del gasto
cardiaco, el cual puede incrementarse durante el reposo en pacientes con hemoglobinemias de 6 a
8 g/dL. El gasto cardiaco se eleva de forma temprana en estados poco severos, y se traduce en los
hallazgos clinicos de circulacion hiperdinamica, soplos y dilatacion de camaras cardiacas.
La cardiomegalia fue la principal alteracion encontrada. También dilatacion e hipertrofia como

manifestaciones importantes de la anemia crénica. 2
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Ademas de la cardiomegalia, se ha encontrado aumento del grosor del tabique interventricular y
contractilidad anormal. Son hallazgos habituales el latido hipercinético, soplo sistélico grado Il a
I11/1V ampliamente irradiado y contracciones prematuras, en conjunto con sintomas sugestivos de
compromiso a este nivel como disnea, ortopnea, entre otros. 8

Técnicas de imagen no invasivas han contribuido a la evaluacién de pacientes con anemia de
células falciformes. En estos pacientes la ecocardiografia evidencia la dilatacion de cavidades
derechas e izquierdas, disfuncion ventricular sistodiastdlica y gasto cardiaco elevado. 8

Las técnicas ecocardiograficas utilizadas en el estudio de estos pacientes incluyen el estudio
bidimensional, Doppler, Doppler tisular, ecocardiografia tridimensional y deteccion automatizada
de bordes endocardicos, para obtener datos volumétricos y tasas de llenado del ventriculo

izquierdo. 8

1. Dolor vaso-oclusivo 6seo
Es un episodio agudo de dolor en paciente con enfermedad falciforme debido a infarto tisular por
oclusion micro vascular de hematies falciformes; la crisis dolorosa mas frecuente es la producida
por infarto éseo, pero también puede producirse en otros érganos. Las crisis de dolor 6seo parecen
aumentar con la edad, y el paciente puede referir sélo dolor o acompafarse de tumefaccién y calor.

Son frecuentes los derrames articulares en rodillas y codos.

Tratamiento: Si es muy leve, tratar en casa con ingesta abundante de liquidos y analgésicos orales
(paracetamol a 15 mg/kg/dosis y codeina a 1 mg/kg/dosis cada 6 horas administrados a la vez; los
preparados combinados suelen tener poca codeina). Si no es suficiente o el dolor es muy intenso,

ingresar y seguir los siguientes pasos:

1. Analitica: Hemograma con reticulocitos, PCR, gases, perfil hepatico con LDH, perfil renal
(creatinina e iones), y si hay fiebre, completar lo expuesto en el apartado de fiebre. EI diagndstico
de osteomielitis, es dificil porque los sintomas son muchas veces indistinguibles, pero si hay
sospecha de osteomielitis, es necesaria la aspiracion de la lesion para cultivo, y pedir un estudio

isotdpico con anticuerpos monoclonales frente a granulocitos. !
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2. Hidratacion iv con 1,5 veces las necesidades basales (en total 2.250 cc/m2) de glucosalino.
Monitorizar hemodinamico y Saturacion de O». El uso de bicarbonato es controvertido (se utiliza

si pH < 7,3, a 80 mEg/litro). Ajustar iones segun resultados de analitica.

3. Mascarilla con O2 s6lo si hay hipoxia, ya que incluso puede ser deletéreo.

4. Analgesia: Debe ser suficiente para que ceda el dolor. Las dosis “normales” de analgésicos
pueden no ser suficientes en estos pacientes. Se deben usar dosis pautadas regularmente, no
esperando a que aparezca el dolor.

Si se utilizan dosis altas de analgésicos, monitorizar hipoventilacion.

— Morfina (0,1-0,2 mg/kg/dosis de cloruro morfico cada 2-4 horas) iv lento. Empezar
administrandola cada 4 horas y aumentar la dosis progresivamente si el dolor no cede. Si el dolor
se controla pero reaparece antes de las 4 horas, administrar dosis mas frecuentes, pero si necesita
analgesia cada 2 horas, pasar a perfusion.

— Perfusion de morfina: calcular la que estaba recibiendo en bolos durante 24 horas y administrarla
en perfusion continua (en general empezar con 0,025 mg/kg/hora y no hay limite superior si el nifio
esta monitorizado).

— Pautar un laxante para prevenir el estrefiimiento secundario al tratamiento.

— Algunos pacientes se benefician de la adicion de ibuprofeno (5-10 mg/kg/dosis, al tratamiento
con perfusion de morfina, o si son mayores de 12 afios, ketorolaco, 0,5 mg/kg/dosis cada 8 horas
(maximo 30 mg). Evitar el uso de dolantina.

5. Si es una crisis muy severa que se prolonga a pesar del tratamiento convencional, realizar

transfusion simple de concentrado de hematies o mejor exanguinotransfusion parcial.
6. Antibioticos: Usar en pacientes con fiebre o estudio isotopico sugerente de osteomielitis, aunque

es rara (y solo puede confirmarse por hemocultivo o cultivo de la lesidén). Los gérmenes mas

frecuentes son la Salmonella, estafilococo y neumococo.

10
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7. Durante el ingreso realizar ejercicios de inspirometria incentivada y monitorizar diariamente la
Saturacion de Oz, ya que las crisis de dolor son, frecuentemente, prodromicas del sindrome toracico
agudo.

Vigilar hipoventilacion, sobre todo si estd con opiaceos, y hacer Rx de térax cada 2-3 dias.

Promover deambulacion precoz. 1

8. Se ha visto que el tratamiento con corticoides en casos severos 0 moderadamente severos
(metilprednisolona a 15 mg/kg/dia x 2 dias, suspendiéndolos lentamente) puede mejorar la

sintomatologia.

2. Dolor abdominal agudo
La etiologia es incierta, aunque se ha implicado una oclusion mesentérica. La clinica es
indistinguible de un abdomen agudo quirtrgico. & 1°
* Analitica:
— Hemograma con reticulocitos, bioquimica.
— Valorar Rx abdomen.
— Si hay dolor en hipocondrio derecho con aumento de transaminasas y aumento de bilirrubina,
pensar en falciformacion intrahepatica o colecistitis aguda o colelitiasis (hacer Ecografia
abdomen). ©
 Tratamiento:
— Igual SIN dosis altas de analgésicos
— Dieta absoluta.

— Valoracion por cirujanos.

3. Secuestro esplénico

El secuestro esplénico es infrecuente pero puede ser rapidamente fatal. Suele ocurrir en menores
de 2 afos, antes de producirse la auto esplenectomia, pero los pacientes tratados con Hidroxiurea,
0 dobles heterocigotos S-tal y SC pueden ser de mayor edad. La esplenomegalia se produce por el
acumulo de sangre en el bazo, lo que provoca shock hipovolémico. La clinica inicial es dolor
abdominal repentino con nauseas y vomitos, astenia y aumento del bazo (ensefar a la familia a
palparlo). °
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Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

* Criterios:
— Disminucion de Hemoglobina o Hematocrito al menos un 20% del valor basal o 2 g/dl.
— Alargamiento esplénico.
— Evidencia de reticulocitosis compensadora y trombocitopenia.
» Tratamiento:
— Transfundir hasta valores de hemoglobina de 9-10 g/dI.
— Exanguinotransfusion parcial si hay signos de distrés cardiorrespiratorio.
— Reevaluar cada 4 horas.
— Esplenectomia si hay mas de 2 episodios 0 1 grave.
— Descartar malaria en los que vienen de paises endémicos. °
4. Accidente cerebrovascular agudo
Se define por criterios clinicos como un sindrome agudo neurol6gico debido a vaso oclusion
(infarto) o a hemorragia, cuya sintomatologia dura mas de 24 horas. &’
La mayoria de las veces se manifiesta como déficit motores focales, y los estudios de neuroimagen
muestran las anomalias vasculares o parenquimatosas.
Quedan, por tanto, excluidos de esta definicion:
— Infartos silentes objetivados en los TAC o RMN pero sin clinica neurolégica.
— Sintomas de una duracion <24 horas: se consideran que son ataques isquémicos transitorios
(TIA). Sin embargo, al realizar estudios de neuroimagen a estos pacientes, si se demuestra infarto
o0 hemorragia, la mayoria de los autores los clasifican como ACVA vy los tratan como tales. ’
* Pruebas complementarias:
— Hemograma con reticulocitos, pruebas cruzadas, bioquimica, coagulacion.
— TAC cerebral urgente SIN contraste por si hay lesiones susceptibles de cirugia (hematoma
subdural, aneurisma, absceso.). Puede ser normal hasta 2-4 dias después.
— RMN en evolucion.
— Estudio de trombofilia fuera del periodo agudo.
» Tratamiento:
— Estabilizacion signos vitales, con monitorizacion cardiorrespiratoria. Valorar ingreso en cuidados

intensivos.
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Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
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— Exanguinotransfusion parcial o posible transfusion simple si Hemoglobina < 5 g/dl, para
conseguir una Hemoglobina S < 30%. No esta indicado el tratamiento trombolitico que se utiliza
en la poblacién normal para los pacientes con drepanocitosis.

— Si existe hemorragia por aneurisma sangrante, puede estar indicada la cirugia.

— Iniciar programa hipertransfusional para mantener Hemoglobina S < 30% durante al menos 2-3
afios. Suelen precisarse transfusiones cada 3-4 semanas, y las complicaciones mas frecuentes de
esta terapia son infecciosas, aloinmunizacion y sobrecarga férrica. Posteriormente, mantener una
Hemoglobina S < 50% (hasta los 18 afios si ha estado asintomatico).

— Alternativamente, si los padres rechazan el régimen hipertransfusional o éste se suspende por
cualquier razén, puede iniciarse tratamiento con Hidroxiurea.

— Trasplante de progenitores hematopoyéticos si existe donante. "2

5. Crisis aplasicas
Es el cese en la produccion eritrocitaria, que puede persistir de 10 a 14 dias. Los reticulocitos son
bajos pero el resto de las series no se afectan. 8
* Actitud:
— Realizar hemogramas con reticulocitos cada 12 horas.
— Extraer serologia parvovirus B19 (es la causa mas frecuente).
— Transfundir si es preciso segun clinica.
— Suplementar con folato.
— Descartar secuestro esplénico.

— Evitar contacto con embarazadas.

6. Sindrome toracico agudo

Para definirlo finalmente como un claro sindrome toracico agudo (STA), deben cumplirse los
siguientes criterios: presencia de un infiltrado pulmonar nuevo (que afecte al menos un segmento
pulmonar completo, sin atelectasia), y sintomas respiratorios (tos o taquipnea, dolor toracico o
sibilancias).
La etiologia es discutida, aunque parece que las causas mas frecuentes son la isquemia, el
embolismo graso desde la médula 6sea y la infeccion por Chlamydia, micoplasma o virus con
infarto pulmonar posterior.
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Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
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Si se confirma embolismo graso (macrofagos en lavado bronco alveolar), pensar que hay riesgo de
embolismo graso sistémico y fallo multiorganico.
Puede ser auto limitado o progresar a insuficiencia respiratoria. Casi la mitad de los casos
finalmente diagnosticados de STA son pacientes ingresados por otra causa, por lo que debe
sospecharse aunque el motivo de ingreso sea otro. Un recuento de plaquetas < 200.000/mm3 se ha
asociado con ingresos mas prolongados y Complicaciones neuroldgicas concomitantes. *°
* Analitica:
— Hemograma con reticulocitos.
— Bioquimica.
— Hemocultivo.
— Rx torax (repetir a los 2-3 dias si persisten los sintomas, ya que hasta la mitad de los casos tienen
Rx normal al ingreso).
— Cultivo esputo si el nifio colabora, inducido tras un aerosol de suero fisiologico.
— Gasometria arterial con aire ambiente en > 2 afios.
— Serologia Mycoplasma, Chlamydia, parvovirus B19, Legionella y Epstein Barr en el momento
agudo v a las 2-3 semanas. Considerarla positiva si los titulos aumentan 4 veces o se confirma la
presencia de Inmunoglobulina M especificas.
— Cultivo virus respiratorios de ambas fosas nasales (el mas rentable) y faringe (VRS, adenovirus,
influenza, parainfluenza, rinovirus).
— Valoracion cardioldgica en casos severos.
— Gammagrafia de ventilacion-perfusion en casos seleccionados.
— Broncoscopia y lavado bronco alveolar si existe empeoramiento a pesar del tratamiento.
Se recogeran muestras para citologia (para diagnosticar embolismo graso por la presencia de
macrofagos con lipidos), cultivo de bacterias, virus, hongos y mico bacterias; si es posible,
identificar también Mycoplasma, Chlamydia y Legionella por IF. — Pruebas de funcion respiratoria
(espirometria).
 Tratamiento y controles:
— Monitorizacion cardiorrespiratoria.
— Antibioterapia con cefotaxima iv y macrélido (azitromicina via oral o intravenosa durante 5 dias)
hasta que desaparezca la fiebre al menos 24 horas, y luego oral (cefuroxima) durante 10 dias en
total. En alérgicos, clindamicina. — Si hay derrame pleural con disnea, toracocentesis.
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— Transfundir si la anemizacion con respecto a valores basales del paciente es > 2 g/dl de
Hemoglobina o si hay trombocitopenia, disnea, hipoxia, cardiopatia, sintomatologia neuroldgica,
la neumonia es multilobar, STA previo o alteraciones de la funcion pulmonar previa. Si es posible,
utilizar sangre de idéntico fenotipo (antigenos Rh C y E y antigenos Kell).

Valorar exanguinotransfusion en aquellos pacientes con rapido empeoramiento 0 cuya
anemizacion con respecto a la basal no es llamativa pero estan graves.

— Hidratacion sélo basal a 1.500 cc/m2/ dia incluido lo oral.

— Peso diario. Diuréticos si balance positivo.

— Tratamiento del dolor para evitar hipoventilacion, cuidando de no producirla por exceso de
narcoticos.

— Anadir beta 2 adrenérgico a 0,03 cc/kg mas 3 cc de fisiologico en mascarilla cada 6 horas.

— Monitorizar Saturacion de O2. Administrar Oz solo si hay hipoxia (confirmar Saturacion de O»
con gases arteriales — PaO2 < 70 mmHg). Si PaO < 60, hacer exanguinotransfusion.

Administrar oxigeno con gafa nasal solo si hay hipoxia, y es necesario alcanzar > o igual del 94%
0 > segun valores basales del paciente (confirmar Saturacion de Oz con gases arteriales —PaO; <
70 mmHg). Hay que tener en cuenta que el pulsioximetro puede dar valores falsos altos o bajos por
dos motivos:

a) Por la hemolisis hay elevacion de la carboxihemoglobina, que se lee como Hemoglobina
oxigenada en el pulsioximetro, y puede dar una falsa elevacion de la Saturacion de O del orden
de un 3aun 7%.

b) Existe una desviacion a la derecha de la curva de disociacion de la Hemoglobina que puede dar
niveles bajos de Saturacion de Oz con PaO: relativamente altas.

Si se administra Oz sin una hipoxia real, se disminuyen los niveles de eritropoyetina.

Por tanto, lo ideal es realizar de forma simultanea una gasometria con cooximetria arterial y
medicién de la Saturacion de Oz con pulsioximetro para orientarnos sobre el valor del
pulsioximetro en cada paciente, y después continuar con la monitorizacion sélo con el
pulsioximetro, usando la gasometria en caso de duda 0 empeoramiento.

— Fisioterapia respiratoria: 10 inspiraciones cada 2 horas respetando el descanso nocturno, por
ejemplo, con el inspirémetro incentivado.

— Deambulacion y actividad en cuanto sea posible.
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— Considerar afadir vancomicina, 10-15 mg/kg iv cada 8 horas para enfermedad severa o
anfotericina si gran infiltrado pleural con derrame pleural presente.

— Afadir una dosis de furosemida, 0,5- 1 mg/kg iv si hay signos de hiperhidratacion.

— Dexametasona: 0,3 mg/kg/12 horas durante 2-3 dias si basalmente el paciente tiene mas de 20.000
leucocitos /mm3 y es mayor de 2 afios, disminuyendo lentamente.

— Ingreso en UCIP si hay empeoramiento para tratamiento con 6xido nitrico, ventilacion mecanica
e incluso oxigenacion con membrana extracorporea (no disponible en Nicaragua). Las
posibilidades de supervivencia con ventilacion mecanica son altas (81%) utilizando buenos
medios. °

— Exanguinotransfusion parcial si hay hipoxia a pesar del tratamiento con O3, rapida progresion
clinica o gradiente alvéolo-capilar > 30: (A-a) pO2 = (713 x FiO2) — (PaCO2 x 1,2) — PaO..
Retirar el catéter venoso central en cuanto sea posible después de la exanguinotransfusion reducir

riesgos de trombosis. 23

7. Priapismo
Ocurre en varones de todas las edades. Puede complicarse con retencion urinaria. Se presenta de
dos formas: 1%
* Recurrente: De menos de 2-4 horas de duracion en cada episodio, aunque pueden preceder a un
episodio grave. Recomendar hidratacion adecuada, estimular miccion, ejercicio moderado, bafio
(no usar calor ni hielo), y control del dolor segiin pauta habitual. Se deben tratar profilacticamente
con Hidroxiurea y pseudoefedrina gotas, 1 cc = 7,5 mg, dosis: 0,5 mg/kg cada 24 horas, o dividir
en dos dosis si tienen sintomatologia dia y noche.
» Grave: Dura més de 4 horas, puede causar impotencia y es una emergencia. Pedir pruebas
complementarias habituales (hemograma, bioquimica, hemocultivo y urinocultivo si hay fiebre,
pruebas cruzadas si hay palidez). Se trata con:
— Hidratacion con bolo a 10 ml/kg en 1 hora, y luego analgesia con morfina (monitorizar Saturacion
de Oy). Iniciar antibioterapia. Incentivar inspirometria.
— Contactar con ur6logo de guardia para aspiracion e irrigacion: administrar lidocaina al 1% en
cara lateral de pene, en superficie y tdnica albuginea, se introduce aguja 23 en cuerpo cavernoso y

se aspira la maxima cantidad de sangre que se pueda (con jeringa de 10 cc y llave de 3 pasos). Con
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otra jeringa de 10 cc, se irrigan 10 cc de 1:106 de epinefrina (1 cc de la ampolla en 1 litro de suero
fisioldgico).
Después se aspira mas con jeringa seca y se retira aguja, haciendo presién 5 minutos para prevenir
hematomas. °
— Observar si aparece cefalea severa o sintomas o signos neuroldgicos (Accidente isquémico
cerebro-vascular puede ocurrir entre 1 y 10 dias después del priapismo, sobre todo si se ha
transfundido).
— Transfundir si no hay evidencia de mejoria en 12 horas:
a) Exsanguino parcial o eritroféresis a Hemoglobina 10 g/dl y Hemoglobina S < 30%.
b) Puede hacerse trasfusion simple como alternativa a exanguino parcial si Hemoglobina <6-7 g/dI
(no transfundir si Hemoglobina >10 g o Hematocrito >30%). 1923
Manejo Ambulatorio de la Anemia de células falciformes

Es necesario que la atencion integral incluya pediatras, enfermeras especializadas, educacion
nutricional, control del dolor, odontologia, atencion por subespecialistas en diferentes areas para
ofrecer una préactica clinica preventiva y mejorar la calidad de vida. EI médico de cabecera debe
ser el hematologo pediatra 0 hemat6logo.?®

1. Acido félico 5mg diarios.

2. Penicilina oral a partir de los 3 meses hasta los 5 afios de edad.

3. Evitar el frio, deshidratacion e infecciones, ya que éstos favorecen la falciformacion.

4. Esquema de vacunacién acorde a la edad, con énfasis en la vacuna neumococcica conjugada

y polisacérida, hemdfilo, hepatitis B, meningococo.

o

Ingerir cantidad adecuada de agua o liquido diario (8 a 10 vasos/dia).

6. No fumar ni ingerir bebidas alcohdlicas.

7. Debe realizar actividad fisica segun su tolerancia, manteniendo hidratacién abundante y
evitar hacer la actividad fisica bajo el sol en horas cercanas al mediodia.

8. Control periodico, mensual hasta los 12 meses de edad, luego cada 3 a 6 meses.

9. Evaluacion anual de la funcion hepatica, renal y ecosonograma abdominal para el
diagnostico de litiasis vesicular asintomatica.

10. Adecuada nutricién y condiciones higiénicas

11. Educar al paciente y/o sus padres, en relacion a su enfermedad, complicaciones, prevencion,

palpacion del bazo, peligro si hay fiebre o mayor palidez.?®
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Disefio metodologico

Tipo de estudio

Se realizé un estudio descriptivo de serie de casos.

Area de estudio:

Servicio de Medicina Pediatrica del Hospital Escuela Oscar Danilo Rosales Arguello en la ciudad
de Leon ubicado en el centro de la ciudad, del costado este de la catedral una cuadra al sur. El
departamento de Pediatria se encuentra ubicado en el cuarto piso del hospital, con 80 camas de las
cuales 8 corresponden al servicio de Medicina Pediatrica, con un personal altamente calificado que

esta integrado por dos médicos de base especialistas en Pediatria, dos residentes y una enfermera.

Tiempo de estudio

Son seis afios comprendidos entre enero del 2010 a diciembre del 2015.

Poblacion de estudio

Fueron 30 pacientes pediatricos menores o iguales a 12 afios con anemia de células falciformes,
siendo ingresados al Servicio de Medicina Pediatrica del Hospital Escuela Oscar Danilo Rosales

Arguello en el periodo comprendido del 2010 al 2015.

Criterios de inclusion
» Paciente con diagnostico de anemia falciforme.

» Paciente menor o igual a los 12 afios de edad.

Criterios de exclusién

e Pacientes con anemia por otra causa.

Fuente de informacion
Fue secundaria, porque se obtuvieron los datos necesarios para el cumplimiento de los objetivos a
través de la informacion registrada en los expedientes clinicos en el departamento de estadistica

del Hospital Escuela Dr. Oscar Danilo Rosales Arguello.
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Recoleccion de los datos

Se realizé una carta de permiso dirigida al director del Hospital Escuela Oscar Danilo Rosales
Arguello para tener acceso a la revision de expedientes clinicos, posteriormente con la aprobacién
de las autoridades superiores se procedid a entregar una carta de autorizacion en el area de
estadistica para obtener de esta forma un reporte de todos los pacientes que acudieron en los afios
comprendidos de nuestro estudio, después de la obtencion del reporte se determind la poblacion a
evaluar utilizando criterios de inclusion formulados previamente.

Los datos fueron recolectados en una ficha la cual contenia datos sociodemograficos y clinicos de

los expedientes de los pacientes.

Plan de Analisis

Una vez recolectada la informacion, se procesaron los andlisis de los datos utilizando el programa
estadistico Statistical Package for the Social Science SPSS version 22. Se describieron las
caracteristicas sociodemogréaficas de la poblacién a estudio, asi como los antecedentes familiares
patolégicos, manifestaciones clinicas y datos de laboratorio, utilizando medidas de tendencia
central donde se calcul6: media, mediana y moda, valor minimo y méaximo. Medidas de
variabilidad: rango .Una vez categorizados se presentaron a través de tablas y graficos con sus
respectivas interpretaciones .Se utilizaron tablas de contingencia para cruzar edad y sexo con las
distintas complicaciones, representandose después en graficos de barra. El resto de las variables se

representaron a traves de tablas de frecuencia y porcentaje para su mejor comprension.

Aspectos éticos

El presente estudio se realizo con previo consentimiento del director del Hospital Escuela Oscar
Danilo Rosales Argtello en la ciudad de Ledn para su elaboracion, se le explico al director que los
resultados del presente estudio serian utilizados en un trabajo investigativo y que solo se utilizarian
dichos resultados para fines académicos. En el presente estudio se respetd la privacidad del paciente
y no fue expuesto ningun dato que pusiera en peligro la identidad del mismo, porque nuestra
principal fuente de informacion fue secundaria, lo que implico que esta investigacion no generara
ningun riesgo bioldgico u de otro tipo. Se revisaron los criterios de Helsinky y Belmont y se

determind que no existiera ningun dafo o riesgo para los pacientes.
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Operacionalizacién de variables

Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina

Variable Concepto Operacional Escala/Valor
Cantidad en afios transcurrido desde el nacimiento a) Menor de 1 afio
Edad hasta el momento de fecha de estudio. b) 1a4 afios
c) 5as8afos
d) 9al2afos
Sexo Clasificacion  segun  criterios  anatomicos y a) Masculino
cromosomicos. b) Femenino
Procedencia Ubicacion actual de la persona, con respecto a las a) Rural
caracteristicas sociales y ambientales. b) Urbana
Tiempo durante el que un alumno asiste a la escuela o a) Preescolar
Escolaridad a cualquier centro de ensefianza. b) Primaria
¢) Secundaria
d) No aplica
Circunstancia médica que se han producido con a) Madre
Antecedentes de | anterioridad en la cual se establecio el diagndstico de b) Padre
anemia familiar | anemia en familiares de primer grado. c) Abuelos
d) Tios
e) Otros
f) No sabe
Edad de Edad en meses o afios en que el paciente fue a) Menor de 1 afio
diagndstico diagnosticado con anemia de células falciformes. b) 1a4afios
c) 5a8afos
d) 9al2afos
Hospitalizaciones | Numero de veces en las que el paciente ha sido a) 1vez
anteriores ingresado en el hospital. b) 2 veces
c) 36 maés
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Manifestaciones

Clinicas al ingreso

Conjunto de signos y sintomas que puede presentar

una enfermedad.

Anemia
Ictericia
Subconjuntival
Coluria
Disnea
Crépitos
Sibilancias
Roncus
Dolor
Fiebre
Vomito
Tos

Dos 0 mas

Complicaciones

Fendmeno que sobreviene en el curso de una
enfermedad, distinto de las manifestaciones habituales
de ésta y consecuencia de las lesiones provocadas por

ella

f)
9)

h)

)

Crisis dolorosas
Anemia
descompensada
Secuestro
esplénico
Sindrome torécico
agudo

Crisis
vasooclusivas
Priapismo
Accidente
cerebrovascular
Infarto agudo de
miocardio
Sindrome de mano-
pie

Otras
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Enfermedades

concomitantes

Enfermedad secundaria que se presentan con la

enfermedad principal.

f)
9)
h)

)

Hipertension
arterial

Diabetes Mellitus
Insuficiencia renal
Dengue
Infecciones
Urinarias
Osteomielitis
Neumonia
Bronquitis

Sepsis
Insuficiencia
cardiaca cronica
Hepatitis

Otras

Ninguna

Estado

Nutricional

Estado nutricional es la situacion en la que se
encuentra una persona en relacion con la ingesta y
adaptaciones fisioldgicas que tienen lugar tras el
ingreso de nutrientes.

Indicadores: Peso, Talla, IMC.

IMC = 58

estatura?
(Ver anexo 2)

d)

Menor de 5
Percentil. Bajo
peso

5-85 Percentil
Normal

86-95 Percentil
Riesgo de
sobrepeso
Mayor de 95
percentil

Sobrepeso
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Hematocrito de

altimo ingreso

Es el porcentaje del volumen total de la sangre
compuesta por globulos rojos segun edad pediatrica:
Recién Nacido 40-60%

1-5meses  29-41%
6-11 meses 34-40%
1-4 anos 35-42%
5 afios 35-42%
6-12 afios ~ 35-48%

Valores por debajo del limite superior e inferior de los
valores dados por cada grupo de edad son

considerados patologicos.

a) Normal
b) Hemodilucién

c) Hemocentracién

Hemoglobina de

altimo Ingreso

Compuesto complejo de proteinas y hierro presente en
los glébulos rojos de la sangre segun edad pediatrica,
expresado en g/dl:

Recién nacido 14-19

1-5 mes 10.2-18.2
6-11 meses 10.1-12.9
1-4 afio 10.7-13.1
5 afios 10.7-14.7
6-12 afos 11.8-14.6

Valores por debajo del limite superior e inferior delos
valores dados por cada grupo de edad son

considerados patologicos.

a) Normal
b) Alta
c) Anemia
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Plaquetas de

altimo Ingreso

Son pequefias celulas que circulan en la sangre;
participan en la formacion de codgulos sanguineos y
en la reparacion de vasos sanguineos dafiados.
Expresado en: x103/uL.
150000-350,000

<150,000 y >450,000

patologicos.

Valores se consideran

a) Normal
b) Trombocitos

c) Trombocitopenia

Globulos Blancos

de ultimo Ingreso

Son las células sanguineas que se encargan de efectuar
la respuesta inmunitaria, actuando en la defensa del
organismo segun edad pediatrica en x10%/uL:

Recién Nacido: 10-30

1 mes 8-20
6 meses 6-15
1 afo 6-18
5 afios 6-15

6-12 afios 5-13
Valores por debajo del limite superior e inferior delos
valores dados por cada grupo de edad son

considerados patologicos.

a) Normal
b) Leucocitosis

c) Leucopenia

Creatinina de

altimo Ingreso

Sustancia generada a partir del metabolismo de la
creatina, presente normalmente en la sangre, en la
orinay en el tejido muscular, expresado en mg/dl:
1-30 dias 0.5-1.2 mg/dI

1-12 meses 0.4-0.7 mg/dl

1-3 afios 0.4-0.7 mg/dI

4-6 afos 0.-5-0.8 mg/dl

7-9 afos 0.6-0.9 mg/dl

10-12 afios 0.6-1 mg/dl

a) Normal
b) Alta
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. Abordaje diagnéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina

Es la cantidad de glucosa contenida en la sangre;

generalmente se expresa en gramos por litro de sangre. a) Euglucemia
Glucemia de 0-7 dias 30-100 mg/dlI b) Hipoglucemia
altimo Ingreso | 7 dias a 6 afios 74-127 mg/dI c) Hiperglucemia
6-12 afios 70-106 mg/dI
Volumen indice sanguineo que permite medir el tamafio
corpuscular promedio de los globulos rojos expresado en fl. a) Normal
medio(VCM) de | Recién Nacido 119 b) Macrocitosis
altimo Ingreso | 2 meses a 2 afnos 77 c) Microcitosis
2- 6 afos 87
6-12 anos 85
Concentraciéon de | Cantidad de hemoglobina contenida en 100 ml de
Hemoglobina globulos rojos, expresada en gr/dl. a) Normal
corpuscular Rangos normales: 33-36 b) Hipocromico
media (CHCM) de c) Hipercrémico
altimo Ingreso
Sistema de clasificacion de grupos sanguineos basado a) A+
en la existencia en la membrana de eritrocitos del b) A-
antigeno D, quienes lo poseen son grupo Rh+ y c) B+
quienes carecen de este antigeno son Rh-. d) B-
Tipoy RH e) O+
f) O-
g) AB+
h) AB-
Se basa en la desoxigenacion de la sangre in vitro
Test de cuando se pone en contacto con un agente reductor, a) Positivo
Falciformacién confirma la existencia de falciformacion. b) Negativo
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pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina

a) Sangre total
Transfusion Es la transferencia de sangre o un componente b) Paquete globular
sanguinea sanguineo de un donante a un receptor. c) Plaquetas
d) Plasma
e) Crioprecipitado
f) No utilizo
NUmero de Es el nimero de veces en que se realizo la transfusion a) lvez
Transfusiones de un componente sanguineo en un mismo paciente. b) 2 veces
c) 36 maés
Grupo de distintos farmacos para calmar o eliminar a) AINES
Analgésicos el dolor. b) Opiéaceos
c) No utilizé
a) Cefalosporinas
b) Macrolidos
Antibidticoterapia | El uso de antibidticos para tratar y combatir diversos c) Betalactdmicos
agentes etioldgicos causales de diversas infecciones. d) Quinolonas
e) Aminoglucosidos
f) Glucopeptidos
g) No utilizo
Es una preparacion liquida, estéril, con electrolitos, a) Dextrosa 5%
nutrientes o farmacos, procedente de un laboratorio o b) Hartman
Liquidos farmacia, para ser administrada a un paciente en c) SS0.9%
parenterales diversas patologias. d) Solucion Mixta
e) No utilizo
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pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina

a) Sulfato ferroso en
tabletas.
Sustancia farmacolodgica utilizada para restablecer los b) Sulfato ferroso en
Antianémico mecanismos normales de produccién de hemoglobina suspension.
y formacion de hematies. c) Sulfato ferroso en
gotas.
d) Vitamina B12
e) Acido Fdlico
f) Sulfato ferroso AF
Farmacos capaces de suprimir la respuesta a) Hidroxiurea
Inmunosupresores | inmunoldgica a un estimulo antigénico ya sea b) Senipacoc
producido por un antigeno externo o interno. c) Dos o mas
d) No utilizo
Formas sintéticas de hormonas esteroideas que poseen a) Prednisona
Corticoides propiedades antiinflamatorias e inmunosupresoras. b) Prednisolona
c) Metilprednisolona
d) Betametasona
e) Hidrocortisona
f) No utilizo
Esplenectomia Procedimiento quirurgico que elimina totalmente el a) Si
bazo afectado. b) No
Es el periodo en el cual un paciente ha permanecido a) 1ldia
Estancia en una institucién médica de alta resolucion desde su b) 2abdias
Intrahospitalaria | ingreso hasta su egreso. c) 6a9dias
d) 10 a 14 dias
e) 15 dias 0 méas
Tipo de egreso Calidad en la que un paciente que tuvo estancia a) Alta
intrahospitalaria dejo el hospital. b) Abandono
¢) Fuga
d) Muerte
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Y Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

RESULTADOS

El presente estudio es sobre: Abordaje diagnostico y terapéutico de la anemia de células falciformes
en pacientes ingresados en medicina pediatrica en el Hospital Escuela Oscar Danilo Rosales
Arglello, con una poblacién de 30 pacientes, reflejando los siguientes resultados.

TABLA I. Caracteristicas sociodemograficas de los pacientes con anemia de células

falciformes.
Caracteristicas Pacientes Porcentaje
sociodemograficas
Edad (afios)
1-3 afios 5 16.7 %
4-6 anos 7 23.3%
7-9 afos 10 33.3%
10-12 afios 8 26.7 %
Sexo
Femenino 10 33.3%
Masculino 20 66.7 %
Procedencia
Urbano 23 76.7 %
Rural 7 23.3%
Escolaridad
Preescolar 3 10 %
Primaria 15 50 %
Secundaria 4 13.3%
No aplica 8 26.7 %

n=30 Fuente: Expedientes Clinicos.
Tabla 1. Refleja que la edad de 7 a 9 afios fue el 33.3 % de nuestra poblacion, con un 66.7% que

correspondio al sexo masculino, el 76.7% tenia una procedencia del area urbana y el 50% estaban
cursando en primaria.
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. Abordaje diagnéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

TABLA Il. Caracterizacion de los pacientes con anemia de células falciformes.

Edad de diagnostico y Pacientes Porcentaje

Hospitalizaciones anteriores

Edad de diagndstico
1-3arfios 18 60 %
4-6 afos 8 26.7 %
7-9 afos 3 10 %
10-12 afios 1 3.3%
Hospitalizaciones Anteriores
1-4 veces 13 43.3%
5-8 veces 6 20 %
9 a mas veces 11 36.6 %

n=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Tabla 2. Representa que el 60% fue diagnosticado a la edad de 1 a 3 afios, en promedio 2 afos,
siendo el minimo de 1 afio y el maximo de 10 afios. El 43.3 % estuvo hospitalizado desde uno hasta
4 veces, en promedio 5 hospitalizaciones, siendo el minimo 1y el maximo 30 hospitalizaciones.

TABLA I11. Distribucion porcentual de los antecedentes familiares de anemia de células
falciformes.
Antecedentes familiar de Pacientes Porcentaje %
anemia de células
falciformes
Madre 7 23.3%
No sabe 23 76.7%

n=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Tabla 3 Representa que el 23.3 % tenian antecedentes maternos de anemia de células falciformes.
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Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Gréafico I. Manifestaciones clinicas de la poblacion pediatrica
con Anemia de celulas falciformes en el HEODRA.

o 3%
L
\E 10% Esplenomegalia
®)
n 13% Vomito
8 17% T
= (3 oS
7]
- 17% Dolor
I
‘-Lé 33% Ictericia
8 539% Fiebre
Anemia descompensada
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%

Porcentaje

N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Gréfico 1. Corresponde a las manifestaciones clinicas siendo la principal: anemia descompensada
con 53% y en menor proporcion Fiebre con 33%, ningun paciente presentd sibilancias, disnea,
coluria y sindrome mano-pie.

Grifico I1. Estado nutricional en los pacientes de 1 a 5 afios con
anemia de células falciformes.

Bajo peso
Normal

Riesgo de sobre peso

N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.
Gréfico I1. El estado nutricional de la mayoria de los pacientes de 1 a 5 afios con diagndstico de
Anemia de células falciformes fue normal con 64 %.
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Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Grafico I11. Estado Nutricional en los pacientes de 6 a 12 anos
con anemia de células falciformes.

70%
60% 58%

50%

Porcentaje
N w Iy
2L 2 3
> > >

11% 11% 11% 11%
10%

0%
Normal Desnutricion Desnutricion Sobrepeso Obesidad
moderada severa

Estado nutricional

N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Gréfico Ill. El estado nutricional en los pacientes de 6 a 12 afios con diagndstico de Anemia de
células falciformes fue normal en el 58 %, existiendo 11 % de casos con desnutricion severa,
desnutricion moderada, sobrepeso y obesidad.

Gréfico IV.Complicaciones segln sexo en pacientes con
anemia de células falciformes.

Priapismo
Crisis Vasoclusivas
Secuestro Esplénico

Crisis Hemoliticas

Complicaciones

Crisis Dolorosas

0% 50 10% 15% 20% 25% 30% 35% 40% 45% 50%
Porcentaje

Sexo Masculino Sexo Femenino

N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Gréfico V. Representa que la principal complicacion por anemia de células falciformes segin sexo
fue Crisis Hemoliticas, siendo el 47% del sexo masculino y 23% del sexo femenino.
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Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Gréfico V. Complicaciones segun edad en poblacion pediatrica con
Anemia de células falciformes.
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N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Gréafico V. Representa que de 10 a 12 afios el 23% presentd crisis hemolitica como principal
complicacion, siguiendo en menor proporcion las edades de 4 a6y 7 a 9 afios con el 17%,
ningun paciente present6 Sindrome toracico agudo, Accidente cerebro vascular e Infarto Agudo
de miocardio.

32



Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Gréfico VI. Enfermedades concomitantes segun sexo en los pacientes con
anemia de celulas falciformes.
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N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Gréafico VI. Representa que la principal enfermedad concomitante en la poblacion a estudio fue
Neumonia, presentandose en un 30 % en el sexo masculino y 10% en el sexo femenino, ningdn
paciente presentd HTA, Diabetes Mellitus, Dengue, Osteomielitis, sepsis e Insuficiencia Cardiaca.
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Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Grafico VII. Enfermedades concomitantes segun edad en poblacién
pediatrica con Anemia de Células Falciformes en el HEODRA.
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N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Gréfico VII. Representa que la edad de 7 a 9 afios presentd en un 20% Neumonia, siguiendo en
un 10 % las edades de 4 a 6 afios.



Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Graéfico VIII. Grado de severidad de anemia encontrado al ingreso
hospitalario en pacientes con anemia de células falciformes.
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N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Gréfico VIII. Representa que al ingreso hospitalario se encontré Anemia severa siendo el 43% del
sexo masculino y el 27% el sexo femenino. (Ver tabla V)

Graéfico IX. Grado de severidad de anemia encontrado al egreso
hospitalario en pacientes con anemia de células falciformes
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N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Gréafico IX. Representa que al egreso hospitalario se encontrdé Anemia moderada siendo el 37 %
del sexo masculino y el 23% el sexo femenino. (Ver tabla V)
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Alteracion en plaquetas

Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Gréfico X. Alteracion en la serie plaquetaria al ingreso hospitalario en
pacientes con anemia de células falciformes.
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N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Gréafico X. Representa que al ingreso hospitalario el 47 % presentd valores de plaquetas normales,
de los cuales el 37% pertenecian al sexo masculino. (Ver tabla V)
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Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Gréfico XI.Alteracion en serie plaquetaria al egreso hospitalario en los
pacientes con anemia de células falciformes.
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n=30 Fuente: Expedientes Clinicos.
Gréafico XI. Representa que al egreso hospitalario el 43% presentd valores de plaquetas normales,
de los cuales el 30 % pertenecian al sexo masculino y 13% al sexo femenino. (Ver tabla V)

Graéfico XII. Alteracion en serie leucocitaria al ingreso hospitalario en
pacientes con anemia de células falciformes.
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N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Gréafico XII. Refleja que al ingreso hospitalario el 94 % present6 Leucocitosis (Ver tabla V).
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Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Graéfico XIII. Alteracion en serie leucocitaria al egreso hospitalario en pacientes
con anemia de celulas falciformes.
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N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.
Gréafico XIII. Refleja que al egreso hospitalario el 63 % presento Leucocitosis (Ver tabla V).

Gréfico XIV. Tipo de anemia al ingreso hospitalario en pacientes con anemia de
células falciformes.
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N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.
Gréfico XIV. El tipo de anemia principal que se encontro al ingreso hospitalario fue anemia
Normocitica Normocromica, donde el 33% correspondio al sexo masculino y 13 % al sexo
femenino. (Ver tabla V)
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Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Graéfico XV. Tipo de anemia encontrada al egreso hospitalario en
pacientes con anemia de células falciformes.
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Gréafico XV. El tipo de anemia principal que se encontrd al egreso hospitalario fue anemia
Normocitica Normocromica, donde el 33% correspondié al sexo masculino y 13 % al sexo
femenino. (Ver tabla V).
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. Abordaje diagnéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina
pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Tabla IV. Manejo terapéutico utilizado en los pacientes con anemia de células falciformes.

Caracteristica Paciente Porcentaje
Transfusion sanguinea 20 66.6%
Transfusion con paguete globular 20 66.6%
Analgésicos

e Aines 18 60%

e Opiaceos 1 3.33%
Antibidticos

e Cefalosporina 12 40 %

e Betalactamicos 2 6.7 %

e Aminoglucésidos 2 6.7 %

Liquidos parenterales

e Dextrosa 5% 6 20 %
e Ringer 3 10 %
e SSN 0.9% 7 23.3%
Antianémicos
e Sulfato ferroso 2 10 %
e Acido Foélico 18 60%
o Sulfato ferroso méas cido 8 26.6%
folico
Uso de Hidroxiurea 2 6.7%
Uso de corticoides
e Prednidsona 1 3.33%
e Metilprednidsolona 2 6.7 %
e Hidrocortisona 1 3.33%
Esplenectomia 3 10 %

Egreso Hospitalario
o Alta 30 100%
N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Tabla IV. Con respecto al manejo terapéutico podemos decir que el 66.6% recibieron transfusion
sanguinea con paquete globular, el 60 % recibieron tratamiento analgésico con AINES, siendo el
antibiotico més utilizado las cefalosporinas con un 40%, en lo que respecta al uso de liquidos
parenterales se utilizd SSN 0.9% en el 23.3 % de la poblacion, siguiendo en menor proporcion el
uso de Dextrosa 5% en un 20%, el antianémico que mas se utilizo fue el &cido folico con 13.3 %,
solamente un 6.7 % de la poblacién estudiada utiliz6 Hidroxiurea y un 6.7% utilizaron
Metilprednisolona como tratamiento con uso de corticoides. Solamente en 10% de los pacientes se
realiz6 esplenectomia y el 100% fue dado de alta.
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Abordaje diagnoéstico y terapéutico de la anemia de células falciformes en nifios que acudieron al servicio de medicina

&
i pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.
b
A

Tabla V. Hallazgos de laboratorio encontrados en los pacientes con anemia de células
falciformes en el HEODRA.

Descripcion Media Mediana Moda Minimo Maximo
Hg Egreso(g/dl) 8.5 8.8 6.9 6.2 10.7
Hg Ingreso 6.3 6.3 6.3 3.8 9.4
Hto Ingreso 18.5 18.1 15.2 12.0 26.8
(%)
Hto Egreso 24.8 25 25 18.9 30.7
PIt Ingreso 392,517 381,000 608,000 90,000 779,000
(x10%
Plt Egreso 350,625 411,000 81,000 81,000 610,000
Gb 18, 729 18,400 20,300 8,700 31,650
Ingreso(10%/ul)
Gb Egreso 16, 211 15,900 8,420 8,420 32,200
Crea 0.5 0.5 0.4 0.1 1.2
Ingreso(mg/dl)
Crea Egreso 0.4 0.5 0.3 0.3 0.8
Gluc 85 86 80 63 119
Ingreso(mg/dl)
Gluc Egreso 99 103 79 79 111
Vcm Ingreso 90 91 102 64.5 102
(FD)
\Vcm Egreso 89.6 91.2 64.7 64.7 100.6
Chc 33.6 331 30.8 30.8 36.9
Ingreso(g/L)
Chc Egreso 33.8 33.8 32.0 30.1 36.8

N=30 Fuente: Expedientes Clinicos.

Tabla V. En relacion a los valores de ingreso se encontré un promedio de hemoglobina de 8.8 gr/dl,
un valor minimo de 3.8 gr/dl y un valor méaximo de 9.4 gr/dl. Se encontraron en promedio valores
normales de plaquetas, con un valor minimo de 90,000 y un valor maximo de 779,000. Con
respecto a los valores de glébulos blancos se encontré en promedio una leucocitosis, con un valor
minimo de 8,700 y un valor maximo de 32,000
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pediatrica del HEODRA- Ledn, de enero 2010 a diciembre 2015.

Discusién

El propésito de nuestra investigacion fue describir el abordaje diagndstico y terapéutico de la
anemia de celulas falciformes. La mayoria de nuestra poblacién diagnosticada fue de 1 a 3 afios,
solamente un cuarto tenian antecedentes familiares de anemia de células falciformes, en la mitad
de los pacientes estudiados se encontrd la anemia descompensada como principal manifestacion
clinica seguida por Fiebre y la complicacién més frecuente fue la Crisis Hemolitica en una edad de
10 a 12 afios siendo la principal enfermedad concomitante la Neumonia, donde el sexo masculino
fue el mas afectado. Se encontrd que al ingreso hospitalario una mayor proporcion de pacientes
presentaron anemia severa, trombocitosis y leucocitosis, con una anemia tipo Normocitica

Normocromica.

En cuanto al abordaje terapéutico de urgencia realizado a estos pacientes la mayoria recibid
transfusion sanguinea con paquete Globular en el tratamiento de emergencia. Mas de la mitad de
los pacientes recibieron tratamiento con acido félico y solo un cuarto de pacientes se traté con
sulfato ferroso mas acido folico. En lo que respecta al tratamiento con Hidroxiurea solamente la

décima parte de la poblacion lo recibio.

En relacion a la edad predominante de diagnostico de anemia de células falciformes, el presente
estudio coincide con un estudio realizado en Colombia donde la edad de diagnéstico fuede 1 a3
afios, difiere con otros estudios donde fue de 6 a 10 afios, no obstante en un estudio realizado en
la Habana, Cuba casi toda su poblacion se diagnostico antes del primer afio de vida y la mitad de
los diagnosticos realizados fue en la edad prenatal, esto se debe a que en los primeros tres afios de
vida existe una mayor incidencia de eventos clinicos lo cual aporta una base para su

diagndstico.>>2+

Oliveros L. Orostegui Y. et al, en su estudio realizado en Cartagena encontraron que la mitad de
su poblacion tenia antecedentes familiares de anemia drepanocitica, donde el rasgo falciforme lo
portaba el padre, por el contrario un cuarto de pacientes en estudio tenian antecedentes familiares
de este tipo de anemia con la diferencia que la madre era quien portaba el rasgo falciforme, en
Nicaragua actualmente el estudio citogenética no es un examen de rutina debido a su costo y acceso

por lo que se desconoce en estos pacientes si los padres portan el rasgo falciforme®.
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Pinto F. Cuellar F. et al, en su estudio de anemia drepanocitica en adultos la mitad de su poblacion
presentd como principal manifestacion clinica la Ictericia. Al contrario en un estudio realizado por
Sanchez M en Barcelona un tercio de los pacientes pediatricos presentaron Fiebre y dolor dseo,
sin embargo en nuestro estudio la anemia descompensada fue nuestra principal manifestacion

clinica debido a que la transfusion sanguinea solo se realiza en casos de emergencia médica*?°,

De acuerdo a las complicaciones encontradas en un estudio realizado en Republica Dominicana
reportaron que la principal complicacion fue la cardiopatia falcemica®, otro estudio en Barcelona
reporto las crisis Vasooclusivas como principal complicacion?, sin embargo en nuestro estudio las
crisis hemoliticas tuvieron una mayor proporcion en relacion al estudio realizado en el Hospital
Napoleon Franco, Colombia®. Las diferencias encontradas con respecto a las complicaciones
pueden explicarse por el uso temprano de Hidroxiurea y cirugias, terapias que disminuyen las crisis
hemoliticas y dolorosas, con la que aun no cuentan en sus esquemas paises subdesarrollados como

Nicaragua?!.

En relacion a enfermedades asociadas, las infecciones respiratorias como neumonia fueron las mas
representivas al igual que estudios realizados en Colombia, Barcelona® ?°, etc, por el contrario
Cohen, Urefia y colaboradores encontraron la Tricocefalosis como principal enfermedad
concomitante® pudiéndose explicar por el mayor grado de desnutricion severa que tenia su

poblacion y por la menor respuesta inmunoldgica que portan estos pacientes.

En el Hospital Raid Cabrales la mayoria de la poblacion estudiada reflejo al ingreso anemia severa
concordando con nuestros resultados, sin embargo estudios actuales no incluyeron esta variable
como parte representativa en sus estudios. En los pacientes con ACF existe una supresion medular
la cual genera eritrocitos defectuosos y con menor vida media explicando asi la alta incidencia de

anemia en ellos®.

Peralta T. Nordet Y. et al, encontraron en su estudio una leucocitosis en todas las edades
concordando con nuestra investigacion, en los que se plantea que la leucocitosis puede deberse a
una estimulacion de la célula progenitora, asplenia o demarginacion®*, con respecto al estudio de
la serie plaguetaria en ambos estudios se encontraron valores normales, sin embargo un tercio de

nuestra poblacion manifestd trombocitosis?,
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Sanchez W asi como Allastair J y colaboradores en sus estudios demostraron el efecto benéfico
que tiene la Hidroxiurea, reduciendo en los pacientes las crisis dolorosas, necesidad de
transfusiones y asi mismo la cantidad de ingresos por complicaciones por ACF, no obstante en
ninguno de los estudios mas actuales se encontrd el uso de Antianémicos en su terapia, solamente
la transfusion de paquete globular, concordando esto Gltimo con los hallazgos encontrados en
nuestro estudio. Es evidente que el uso de esta terapia farmacologica mejora la calidad de vida de
los pacientes con anemia de células falciformes pero en Nicaragua no se cuenta con la facilidad

econdmica para incluirla de forma gratuita en todos los pacientes afectados?! 22 23,

La informacion recolectada en este estudio se realiz6 en tiempo y forma sin ninguna dificultad al
momento de la recoleccidn de datos, sin embargo encontramos que existen limitaciones en cuanto
al diagnostico y el tratamiento pues no se cuenta en hospitales publicos métodos diagnosticos
actualizados como la electroforesis de la hemoglobina, estudios citogenéticos, asi como en su
tratamiento con Hidroxiurea ni trasplante de medula 6sea. Esta investigacion es extrapolable a
cualquier otra poblacidn que se encuentre diagnosticada con esta enfermedad y puede ser utilizada

como referencia para futuros investigadores.
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Conclusiones
La mayor parte de la poblacion estudiada fue del sexo masculino, pertenecian al rea urbana

y la mitad de la poblacion estaba cursando primaria.

Se identificaron antecentes familiares de anemia de células falciformes, siendo la madre la
principal portadora.

La mayor cantidad de diagndsticos se realizaron en los primeros tres afios de vida y se

encontré como la principal manifestacion clinica la anemia descompensada.

La complicacion mas destacada fueron las crisis hemoliticas y la principal enfermedad
concomitante fue neumonia.

Al ingreso hospitalario los pacientes presentaron anemia severa tipo normocitica

normocrémica, leucocitosis y valores normales en plaguetas.

El tratamiento recibido en estos pacientes fueron transfusiones de paquete globular, uso de

acido folico y sulfato ferroso y una minoria tratados con Hidroxiurea.
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Recomendaciones

Garantizar una atencion especial e integral en este tipo de pacientes, siendo necesarios su
cumplimiento de esquema de vacunacion y control periodico de la enfermedad.

Incluir dentro de la lista basica de medicamentos Hidroxiurea en el esquema de tratamiento
de Anemia de Células Falciformes.

Realizar un protocolo exclusivo para el manejo de pacientes con Anemia de células
falciformes.

Facilitar estudios de hemoglobinopatias.

Instar a futuros estudiantes de medicina a continuar realizando investigaciones sobre

Anemia de células Falciformes e incluir aspectos moleculares.
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ANEXOS

UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE NICARAGUA
UNAN-LEON
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS: Medicina VI
Ficha de recoleccion de datos

Tema: Abordaje diagnostico y terapéutico de las complicaciones por anemia de células falciformes
en nifios que acuden al servicio de medicina de pediatrica del HEODRA- Ledn en el periodo enero
2010 a diciembre 2015.

NC de expediente:

1.- Datos sociodemograficos

Edad:
Sexo: Masculino Femenino:
Procedencia: Urbano Rural:

Escolaridad: Preescolar___ Primaria Secundaria___ No aplica

Observaciones

2.- Antecedentes Patologicos

Antecedentes de Anemia familiar: Madre_ Padre_ Abuelos__ Tios_ Nosabe  Otros__
Edad de Diagnostico:

Hospitalizaciones anteriores:

Observaciones

3.- Manifestaciones Clinicas al ingreso

Anemia  descompensada Ictericia  Subconjuntival Coluria Disnea
Crépitos Sibilancias Roncus Dolor Fiebre Vomito Tos

Observaciones
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4.- Complicaciones
Sindrome hemolitico:
Anemia hemolitica
Sindrome Vasooclusivo:

Secuestro Esplénico Sindrome toracico agudo Crisis vasooclusivas Crisis
dolorosas Priapismo Accidente cerebrovascular Infarto agudo de miocardio
Sindrome Mano-pie___ otros

Observaciones

5.-Enfermedades Concomitantes

Hipertension arterial Diabetes Mellitus Dengue
Infecciones Urinarias Neumonia Bronquitis Osteomielitis Insuficiencia
renal Sepsis Insuficiencia cardiaca crénica Hepatitis Ninguna

Observaciones

6.- Estado Nutricional

Menor de 5 Percentil Bajo peso 5-85 Percentil Normal
86-95 Percentil Riesgo de sobrepeso  Mayor de 95 percentil Sobrepeso_

7.- Examenes de Laboratorio

Examen Valores Ingreso Valores Egreso
Hemoglobina
Hematocrito

Plaquetas

Glébulos Blancos
Creatinina
Glucosa
VCM
CHCM

Tipo Y Rh: Test de Falciformacion: positivo Negativo

Observaciones
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8.- Abordaje Terapéutico
Transfundido con paquete globular

Sangre total Paquete globular Plaquetas Plasma Crioprecipitado No
utilizo NUmero de transfusiones

Uso de Analgésicos AINES Opiéaceos No utilizo
Antibioticoterapia

Cefalosporinas Macrolidos Betalactamicos Quinolonas Aminoglucosidos
Glucopéptidos No utilizo

Liquidos parenterales

Dextrosa 5% Lactato de Ringer SS 0.9% No utilizo

Observaciones

Antianémico

Sulfato ferroso tabletas Sulfato ferroso suspension Sulfato ferroso gotas Acido
félico Vitamina B12 SF+AF No utilizo

Inmunosupresores

Hidroxiurea___ Senipacoc__ 2 6 més___ No utilizd

Corticoides:

Prednisona____ Prednisolona___ Metilprednisolona__Hidrocortisona__
Betametasona__ Noutiliz6__

Esplenectomia: si No

9.- Evolucién Clinica
Dias de estancia intrahospitalaria

Egreso hospitalario ~ Abandono Alta Fuga Muerte

Observaciones:
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X0

IMC para la edad Nlnos

Puntuacidn Z (Macimiento a 5 anos)

IMC (kg/m?)

Masas : L a & ] 2 & ] ] 2 4 B a 19 )
Nacimlenta 2 afos 3 afios

Edad {en meses y afios cumplidos)
Patrenes de crecimiento infantil de la OMS

IMC para la edad Ninas organizacion

Mundial de la Saled
Purtuacidn Z (Nacimiento a 5 afios)

-
E

=
-
o
=

2 aflos - : 3 afios ;
Edad (en meses y afios cumplidos)
Patrones de crecimiento infantil de la OMS
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HEMATOPOYESIS

“#*Primera etapa o Fase del Saco Vitelino: 3ra semana de gestacion
(embrion) Islotes sanguineos.

“+Segunda etapa o Fase Hepatica (Fetal): Principalmente eritroide.
“#*Tercera etapa o fase Medular 6sea: Eritropoyesis, linfopoyesis

“*Luego del Nacimiento: hematopoyesis ocurre solo en la médula 6sea
roja y en los tejidos linfaticos.

hemopoigsis

B 5 5] s o
months gasiation birth

Dynamics of hemopoiesis in embryonic and fetal life.
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Mecanismos de Formacion de las células Falciformes
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Anexo 5

Endothelial
cell

Activated
platelet

Inflammatory

cytokines Y L

CD36 = cEECEceer Thrombospondin G‘ --------- 5

Sickle red
cell

s
-
-
R

Plasma

Principales interacciones responsables de la adhesion de células falciformes al endotelio
microvascular. La activacion de plaquetas libera trombospondina, la cual puede actuar como un
puente molecular a la superficie de la molécula, CD36, sobre una célula endotelial y a CD36 sobre
una célula reticuloendotelial. Citoquinas inflamatorias inducen la expresion de células vasculares
de adhesion 1 (VCAM-1) sobre las células endoteliales. Esta molécula de adhesion puede actuar
directamente sobre la alfa-beta integrinas en el reticulocito.
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