ARTICULO DE REVISION

ANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES. GUIA DE MANEJO PEDIATRICO.

Adriana Bello Recibido: 03-02-2012

Aceptado: 15-06-2012

RESUMEN

La anemia de células falciformes o drepanocitica es una enfermedad comun en la edad pediatrica, con alta mortalidad en menores de 5
afios de edad. Cuando un nifio hereda esta condicion de sus padres quienes son portadores, los globulos rojos sufren un cambio de forma
o “falciformacion”, alterando el flujo de sangre y provocando enfermedad, dolor y dafio de 6rganos. Es necesario el despistaje universal
a todos los recién nacidos, para identificar los afectados e iniciar tempranamente su cuidado y educacion a los padres para prevenir y
tratar las complicaciones, permitiéndoles tener una mejor calidad de vida. Se presentan unas guias y opciones terapéuticas para la
prevencion y el manejo de las complicaciones.
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Sickle Cell Disease. Pediatric Management Guidelines
SUMMARY

Sickle cell disease (SCD) is a common condition in childhood with a high mortality rate, especially under 5 years of age. When children
inherit SCD from their carrier parents, the red blood cells form an abnormal sickled shape. As a result, blood does not flow well, causing
disease, pain and organ damage. Universal newborn screening is necessary to identify and treat early those affected babies, thus
preventing complications and allowing them to have a healthier life. Here is a set of guidelines and treatment options to prevent and

manage sickle cell related complications.

Key words: anemia, newborn screening, spleen sequestration, jaundice, priapism, vasocclusive crisis, acute chest syndrome.

INTRODUCCION

La anemia de células falciformes o drepanocitica es con-
siderada el sindrome hereditario mas frecuente, descubierto
hace mas de 100 afios, asociado con morbilidad significativa
y disminucién en la expectativa de vida. Su diagndstico pre-
coz, a través de programas de despistaje neonatal, inicio tem-
prano de profilaxis contra infecciones, vacunacién y edu-
cacion a los padres, son herramientas que han demostrado
una disminucion en la mortalidad de nifios afectados
menores de 5 anos (1).

Es necesario que la atencion integral que incluya el con-
sejo genético, pediatras, enfermeras especializadas, educacion
nutricional, control del dolor, odontologia, atencidén por sube-
specialistas en diferentes areas para ofrecer una practica clini-
ca preventiva y mejorar la calidad de vida. El médico de
cabecera debe ser el hematologo pediatra o hematologo (2).

La gran heterogeneidad clinica de la anemia drepanociti-
ca no se explica por la mutacion de la cadena beta de hemo-
globina y la falciformacién recurrente del eritrocito.
Mecanismos complejos en donde interactian la hemdlisis
crénica intra y extravascular, la deplecion endotelial del
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oxido nitrico, liberacién de citocinas y moléculas de ad-
herencia, activacion de factores de la coagulacion, llevan a
un estado inflamatorio permanente y contribuyen en su fi-
siopatologia. Hay modificadores genéticos y ambientales
que originan el fenotipo clinico. Por ello las complicaciones
se presentan de forma diferente, incluyendo el accidente
cerebrovascular (ACV), crisis vaso-oclusivas dolorosas, sin-
drome de térax agudo, osteoarticulares, priapismo,
retinopatia, dafio de 6rganos (3-5).

Medidas Preventivas

-Acido félico Smg diarios

-Penicilina oral a partir de los 3 meses hasta los 5 aflos de
edad. En pacientes con esplenectomia quirtrgica o con his-
torial de enfermedad neumococcica invasiva, se debe consid-
erar continuar la penicilina a largo plazo. Si es alérgico a este
antibiodtico, usar eritromicina (6-8). Como en Venezuela no
se dispone de Penicilina via oral, se recomienda la Penicilina
Benzatinica, mensual (300.000UI en <15Kg; 600.000UI en
<30Kg; 1.200.000UI en >30Kg).

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

-Esquema de vacunacién acorde a la edad, con énfasis en
la vacuna neumocdccica conjugada y polisacdrida, hemofi-
lo, hepatitis B, meningococo.

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

-No fumar ni ingerir bebidas alcoholicas.

-Debe realizar actividad fisica segiin su tolerancia, man-
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teniendo hidratacion abundante y evitar hacer la actividad
fisica bajo el sol en horas cercanas al mediodia. No exceder
sus limites ni hacer competencias extremas.

-Control peridédico, mensual hasta los 12 meses de edad,
luego cada 3 a 6 meses.

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

-Adecuada nutricion y condiciones higiénicas.

-Evaluacion integral multidisciplinaria.

-Educar al paciente y/o sus padres, en relacion a su enfer-
medad, complicaciones,prevencion, palpacion del bazo, peli-
gro si hay fiebre o mayor palidez (9).

-Consejo genético a partir de la adolescencia y practicar
proteccion sexual (1).

Episodios vaso-oclusivos dolorosos

El dolor es la complicacion mas caracteristica y debili-
tante de la anemia falciforme, aunque por la gran variabili-
dad de este sindrome, algunos llevan una vida con pocos
cuadros de dolor o manifestaciones minimas. Del otro ex-
tremo estan los pacientes que sufren episodios de dolor prac-
tiamente a diario. Los mecanismos responsables de esta
complicacién son poco comprendidos (10,11)

Estos episodios pueden presentarse en pacientes tan pe-
queiios como de 6 meses de edad y en intervalos impredecibles
a lo largo de la vida. A veces son manejados en el hogar sin
contacto con el médico. Si es tratado inadecuadamente, el dolor
de las crisis vaso-oclusivas puede causar serias consecuencias,
inclusive desencadenar sindrome de torax agudo (12-14).

El manejo general consiste en el reposo, hidratacion y
analgesia. Requiere la frecuente valoracion sistematica del
dolor y ajustes continuos de las medidas de alivio, especial-
mente los analgésicos. La hidratacion intravenosa debe re-
alizarse generosamente y con soluciones hipotonicas para
evitar la hiperviscosidad y falciformacion (15-17).

Una variedad de analgésicos pueden ser empleados,
desde el acetaminofén o AINES intravenosos, y opioides por
via oral o parenteral. Cada uno de ellos tiene sus ventajas y
desventajas. El manejo intrahospitalario se ha basado en la
analgesia con opioides controlada por el paciente, mas que
por el tratamiento a demanda. La morfina puede iniciarse
con 0,05mg/Kg cada 4 horas a demanda, o en infusién con-
tinua a 0,02mg/Kg/h, para luego aumentar o ajustar segun re-
spuesta, sin olvidar efectos secundarios como nauseas, con-
stipacion, prurito ¢ hipoventilacion. Se debe tener siempre
disponible el antagonista Naloxona. El Nubain es una alter-
nativa a la morfina (13,14).

La dosis del opioide para lograr alivio es variable entre
cada episodio y entre pacientes. Evaluar la cantidad de anal-
gésicos aplicada en relacion a la mejoria del dolor y asistir al
nifio para ajustar la dosis controlada por el paciente y alcan-
zar un Optimo control o cambiar el régimen en casos de que
éste no pueda asumir el control en su manejo. La evolucion
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varia de acuerdo al tipo de analgésicos, via, frecuencia y re-
querimientos de opioides (12).

Manejo del dolor

-Hidratacion parenteral 1.500 a 2.500 1/m2/dia, con solu-
cion 0,45% alternando con solucion glucosada al 5%.

-Analgésicos

-Ketoprofeno: 5mg/kg/dosis cada 8 horas.

-Dipirona: 0,03ml/kg/dosis (via parenteral)

-Morfina: 0,05-0,1mg/kg/dosis, endovenoso lento, cada 4
horas, dependiendo de las condiciones del paciente y moni-
toreo continuo de signos vitales. Diluir 1 ampolla de 10mg
en 10cc de solucién fisioldgica, para una concentracion de
Img/cc.

-Si mejora el dolor, éste puede ser manejado en forma
ambulatoria con:

Ibuprofeno: 10mg/kg/dosis, cada 6-8 horas.
Acetominofen:15mg/kg/dosis, cada 4-6 horas
Acuten®:10mg/kg/dosis, cada 6-8 horas
Hidratacion via oral: 1.500 I/m2/dia

-Si la crisis dolorosa no mejora, el paciente debe ser hos-
pitalizado

Secuestro esplénico

-Complicacion potencialmente fatal, en donde se acumu-
la de forma aguda gran volumen de sangre en el bazo, llevan-
do a disminucion de la Hb/Hct, pudiendo llegar a un cor
anémico. Es recurrente en un 50% de los casos e indicacion
de esplenectomia precoz en nifios con anemia falciforme (3).
Se debe asegurar una adecuada inmunizaciéon contra
gérmenes encapsulados, especialmente en menores de 5 afios
que seran esplenectomizados, al igual que un 6ptimo manejo
perioperatorio. La profilaxis antimicrobiana se debe conti-
nuar al menos dos afios post-esplenectomia (18).

Manejo del secuestro esplénico

-El tratamiento inmediato en los nifios con secuestro es-
plénico es corregir la hipovolemia con transfusion de con-
centrado globular leucorreducido. Es importante educar a la
madre, padre y/o representantes a palpar el bazo, asi como de
los signos/sintomas de alerta, con la finalidad de hacer un
diagnostico temprano de secuestro esplénico (9).

-Considerar ingreso en UTI si hay signos de compromiso
cardiovascular.

-Transfundir gldbulos rojos leucorreducidos 5-10ml/Kg,
teniendo en cuenta que existe un gran volumen de sangre
atrapada en el bazo que sera liberada y aumentard mas ain
las cifras de Hb/Hct.

-Control de signos vitales cada 2 horas hasta que se esta-
bilice el paciente, luego cada 4 horas.

Monitoreo cardiopulmonar.
-Control continuo del oxigeno con oximetro de pulso.
-Examen fisico cada 2 -4 horas para determinar tamafo
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del bazo y signos cardiovasculares.

-Control de hematologia cada 2 a 4 horas, dependiendo
de la severidad de la anemia, de los valores de plaquetas y
los cambios del tamaiio del bazo.

-Tener un acceso venoso seguro.

-Si el paciente tiene compromiso hemodinamico, admi-
nistrar expansores mientras se espera por el hemoderivado.

Infecciones

La asplenia funcional comienza durante el primer afio de
edad, llevando a una aumentada susceptibilidad a las infec-
ciones severas por gérmenes encapsulados, como neumoco-
co, hemofilo influenza y meningococo. Las infecciones y
bacteremia son la mayor causa de morbi-mortalidad en nifios
drepanociticos, siendo la justificacion para el despistaje
neonatal universal. La profilaxis con penicilina se debe ini-
ciar desde los dos meses de edad y tratar agresivamente cada
episodio febril con antibidticos parenterales y monitoreo de
cerca (8,17,19). El esquema de vacunacion es primordial,
con énfasis en la vacuna contra: Hemophilus tipo B,
Neumococcica 13V, Meningococo y la 23 valente.

Tratamiento de la fiebre

Hospitalizar a todo paciente menor de 1 afio, o de
cualquier edad con criterios de riesgo: signos de toxicidad
sistémica, o evidencia de otras complicaciones (dolor severo,
crisis aplasica, secuestro esplénico, sindrome toracico
agudo, hemiplejia, priapismo), o sepsis previa, fiebre 40°C,
leucocitos >30.000/mm°® o < 5.000/mm’, esplenectomizados.

Administracion de antibidticos hasta tener resultados de
cultivos: Cefriaxone via IV o IM 50-75 mg/Kg/dosis.

Anadir Vancomicina 40 mg/Kg/dia, en caso de enfer-
medad grave. En alérgicos a B-lactamicos, usar Clindamicina
20-40 mg/Kg/dia.

Crisis aplasicas

Supresion temporal de la eritropoyesis, producida princi-
palmente por parvovirus B19, llevando a una anemia aguda
con reticulocitopenia, requiriendo en ocasiones transfusiones
y monitoreo del valor de reticulocitos hasta obtener cifras es-
tables de Hb/Hct, con recuperacion medular.

Manejo de las crisis aplasicas

-Transfusion de concentrado globular leucorreducido, si
hay anemia sintomatica o niveles de Hb<5gr/dl sin evidencia
de recuperacion eritroide (persistencia de la reticulocitopenia
y/o descenso progresivo de los niveles de Hb).

-Monitoreo, hidratacion, O, si hay hipoxemia (SatO,
<70mmHg), acetaminofén si hay fiebre, antibioticos.

-Continuar con acido folico.

Sindrome de torax agudo (STA)
Complicacion frecuente y causa de morbi-mortalidad,
con incidencia reportada en 15-20% (20). El tratamiento in-

cluye medidas de soporte, hidratacion intravenosa, oxigeno
para tratar la hipoxia, antibidticos para tratar las causas in-
fecciosas y modalidades transfusionales (simple vs. exan-
guinotransfusion parcial, en casos severos).

Generalmente se presenta de forma aguda o sub-aguda
con fiebre, dolor toracico, tos, dificultad respiratoria. Puede
originarse por infecciones, oclusion de vasos sanguineos, o
ambas. Ha sido desencadenada en periodos post quirtirgicos,
en cirugias abdominales. El manejo debe ser dirigido a la
condicion clinica y severidad de sintomas (20).

La presentacion clinica es similar aunque sea de origen
infeccioso o no, por lo que la antibioticoterapia esta siempre
presente, incluyendo macrélidos para tratar gérmenes atipi-
cos (M. pneumoniae y C. pneumoniae) que estan principal-
mente involucrados. Con frecuencia se incluyen broncodi-
latadores, soporte ventilatorio y transfusion precoz.

Los nifios con STA presentan una funcion pulmonar dis-
minuida, tendencia a la hiperreactividad de vias aéreas e
hipertension pulmonar. Estudios recientes han relacionado
los desérdenes de apnea obstructiva del suefio con la fisiopa-
tologia de este sindrome (20-22).

Manejo del STA

-Administrar 02: en casos de hipoxemia, taquicardia y
taquipnea, siempre monitorizando la saturacion de O2
(Sat02). Si la PaO,<60mmHg hacer exanguinotransfusion
parcial.

-Analgésicos: usar opiaceos con cautela

-Hidratacion: debe evitarse la hiperhidratacion excesiva
que pueda provocar edema pulmonar. (1500cc/m?d).
Aumentar si hay signos de deshidratacion o pérdidas insen-
sibles como fiebre.

-Antibidticos: Cefalosporina y/o Vancomicina. Asociar
un macroélido.

-Transfusion: simple si hay deterioro clinico progresivo,
si hay disminucion de los valores de Hb con respecto a val-
ores basales.

-Exanguinotransfusion parcial si hay, disnea, hipoxia,
trombocitopenia, cardiopatia, sintomatologia neurologica,
neumonia multilobar, STA previo, alteraciones de la funcién
pulmonar previa o PaO,<70mmHg.

-Ingreso a la UTI si hay empeoramiento del paciente,
ventilaciéon mecanica.

Manejo pre-operatorio

El paciente drepanocitico estd en riesgo de exacerba-
ciones criticas al cambiar su homeostasis. Los procedimien-
tos quirtrgicos son un reto en donde debe prevenirse la
hipoxia, hipovolemia, hipotermia e hiperviscosidad. Esto se
logra con el monitoreo y control estricto de signos vitales,
uso profilactico de transfusiones para disminuir la propor-
cion de HbS y mejorar la oxigenacion tisular. El manejo efi-
ciente durante el periodo perioperatorio disminuye las com-
plicaciones. Optimizar el intercambio de gases a nivel pul-
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monar, asegurar una adecuada perfusion tisular, restitucion
balanceada de fluidos y la normotermia, conociendo el grado
de afectacion de oOrganos para prevenir complicaciones
(10,12,19).

Evaluar estado actual de salud. Identificar enfermedades
coexistentes y dafio organico -crisis vaso-oclusivas, sin-
drome agudo toracico, accidentes cerebro vasculares.

Evaluacion por cardiologia, neumonologia: es-
pirometria y fisioterapia respiratoria. Realizar pruebas de
funcionalismo pulmonar y tratar enfermedad obstructiva
con broncodilatadores

Globulos rojos leucorreducidos, para elevar hemoglobina
a 10g/dl, un dia o dos antes de la intervencion

Hidratacion parenteral 1500 -2000cc/m*/dia, alternando
solucion dextrosa 0,45% y glucosada 5%, por lo menos 12
horas antes del acto quirtrgico. Evitar excesiva hidratacion
ya que puede desencadenar un sindrome agudo pulmonar.

Manejo Operatorio

-Evitar hipoxia monitoreando la concentracion de
oxigeno, si es menor de 70%, suministrar oxigenoterapia.

-Evitar hipotermia usando mantas térmicas.

-Mantener hidratacion

-Manejo Post-operatorio

-Monitorear concentracion de oxigeno en las primeras 24
horas.

-Mantener hidratacion.

-Antibioticoterapia: considerar cefalosporinas para
gérmenes encapsulados, si presenta fiebre o cualquier signo
de infeccion.

-Ejercicios respiratorios con Tri-flow.

-Deambulacion lo mas rapido que sea posible.

-Reiniciar acido folico.

Accidente cerebro-vascular

El accidente cerebrovascular (ACV) isquémico es una de
las complicaciones mas devastadoras en nifios afectados por
anemia de células falciformes, pudiendo causar dafio neuro-
logico y secuelas permanentes. Ocurre con una incidencia
cerca de 10%, principalmente en los genotipos HbSS vy
HbSBtal, con un pico a los 4 afios de edad y alta probabli-
idad de recurrencia (>90%). Ademas, se decribe hasta 35%
de incidencia de infartos silentes, afectando la funcion neu-
rocognitiva de manera importante (4,23,24).

En adolescentes y adultos jovenes hay alteracion en la
perfusion cerebral y deterioro neurocognitivo, con eviden-
cias radiologicas (por RMN) de infartos corticales, atrofia y
lesiones de sustancia blanca. Se piensa que forma parte del
dafio progresivo de 6rganos que ocurre en esta enfermedad.
Los ACV hemorragicos se ven con mas frecuencia en esta
etapa (4).

La fisiopatologia difiere entre nifios y adultos, es compleja
y aun no claramente dilucidada. Las variables mas impor-
tantes son la anemia severa, y la hemolisis intravascular que
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disminuye la biodisponibilidad del ¢xido nitrico, causando
cambios vasomotores en grandes y pequefas arterias cere-
brales. Se desarrolla una vasculopatia aterosclerotica progresi-
va, con aumento de factores protromboticos y moléculas de
adhesion endotelial, asi como globulos blancos y plaquetas au-
mentadas, que contribuyen en la patologia neuroldgica (4,24).

Las estrategias para prevenir y tratar las complicaciones
neurologicas han sido ampliamente estudiadas. El uso del
Eco-doppler transcraneal como herramienta de despistaje
universal a todo nifio con anemia drepanocitica, ha sido de
comprobada utilidad en la prevencion primaria del ACV. Nos
ayuda a identificar los individuos con alta probabilidad para
tener un ACV, para asi instaurar un régimen de transfusiones
cronicas, disminuyendo de forma importante (>90%) el
chance de presentar esta complicacion (4).

Es importante conocer las complicaciones neuroldgicas
para su deteccion precoz a través del eco doppler trans-
craneal o estudios de imagen, o en el escenario clinico, para
instaurar medidas profilacticas y/o terapéuticas que puedan
ayudar a estos nifios a tener una mejor calidad de vida y lle-
gar a ser adolescentes y adultos sanos y productivos (23).

Manejo del ACV agudo:

-Generalmente se requiere hospitalizar en la UTIP.

-Historia clinica, examen fisico, signos vitales incluyendo
presion arterial y medicion del oxigeno (oximetria de pulso).

-Monitoreo del estado cardiopulmonar. Rx torax.

-Hematologia completa con recuento de reticulocitos

-Quimica sanguinea: urea, creatinina, TGO/TGP, BT/BF

-Electrolitos inicial y diariamente hasta estar estable.

-Si esta febril o ha tenido fiebre, hemocultivo y uroculti-
vo, Rx. de torax

-Tomografia axial computarizada (TAC), sin contraste a
fin de poder visualizar lesiones compatibles con infarto cere-
bral y excluir hemorragia intracraneal.

-RMC una vez que el paciente esté estable, para estable-
cer la extension del dafio cerebral, o RM angiografia para vi-
sualizar los principales vasos intracraneales.

-Exanguinotransfusion parcial para disminuir el nivel de
HbS a menos del 30%, manteniendo Hb < 10gr/dl para evitar
la hiperviscosidad.

-Hidratacion con soluciéon glucosada alternando con
solucion 0,45%

-Tratar el aumento de la presion intracraneal lo mas pron-
to posible. Si el paciente requiere de ventilacion asistida, evi-
tar la hiperventilacion.

-Terapia anticonvulsivante si el paciente lo requiere.

-Control diario de liquidos administrados, eliminados y
peso.

-Si tiene fiebre se debe cubrir con antibidticos de acuerdo
al protocolo de tratamiento de estos pacientes febriles.

-Oxigenoterapia estd indicada si hay hipoxemia,
taquicardia y taquipnea.

Iniciar rehabilitacion cuando el paciente esté estable.




Anemia de células falciformes. Guia de manejo pediatrico

Priapismo

Es una ereccion no deseada, usualmente dolorosa que
puede repetirse o ser persistente por mas de 4 horas. Es com-
plicacion hasta en 30-45% de varones drepanociticos y
puede resultar en fibrosis ¢ impotencia (6,13). En caso de
durar mas de 3 horas, requiere la intervencion del ur6logo.
Su manejo es la reposicion de fluidos y adecuada analgesia.
En casos refractarios pueden requerir manejo con transfu-
siones.

Manejo del Priapismo

- Historia médica detallada: duracion de los sintomas,
historia de priapismo, asociacion con otros sintomas
(fiebre, evidencia de deshidratacion, retencion urina-
ria). Intervencion inicial:

- Hidratacién 10cc/kg en bolo a pasar en 1 hora, luego
una hidratacion de mantenimiento a razén de
1500cc/m2/dia.

- Analgesia programada.

- Si es necesario sonda de Foley para vaciar la vejiga.

- Intervencion de seguimiento:

Considerar la indicacion de transfusion simple, a fin de
mejorar el flujo sanguineo en las areas de pobre flujo.
Considerar exanguinotransfusion parcial, si a las 24
horas de la transfusion simple no ha habido mejoria.

Renales

La tasa de filtracion glomerular esta aumentada en estos
niflos, pero disminuye rapidamente con la edad, hay
hipostenuria y proteinuria, progresando hasta insuficiencia
renal y contribuyendo a la muerte en la edad adulta. Aunque
se sabe que la anemia falciforme es una causa importante de
albuminuria y enfermedad renal cronica, el espectro de le-
siones glomerulares y el mecanismo patogénico son poco
dilucidados (9).

Necrosis avascular

La osteonecrosis puede ocurrir en la cabeza femoral o
humeral, donde hay limitacion de la circulacion colateral.
Hasta un 30-50% de adultos con HbSS o HbSC se ven afec-
tados, pudiendo ser muy debilitante y requerir de remplazos
articulares. La fisioterapia precoz es una medida preventiva
de gran utilidad (1).

Transfusiones en drepanocitosis

Estudios serios demuestran una disminucion de la mor-
bilidad drepanocitica con el uso de transfusiones. Son efi-
caces en la prevencion del ACV primario y secundario,
tratamiento del STA (sindrome de torax agudo) y en el mane-
jo perioperatorio. La hipertension pulmonar es una causa de
morbi-mortalidad y cada vez mas una indicacion de terapia
transfusional (21,22).

Los globulos rojos fenotipicamente compatibles para
ABO, Rh, Kell, Duffy, Kidd, Lewis, Lutheran, P, han mostra-
do disminuir la alloinmunizacioén y reacciones hemoliticas.

El médico debe estar familiarizado con las complicaciones
agudas y cronicas de la anemia drepanocitica y de las indica-
ciones y requerimiento de transfusiones (18).

Las transfusiones se pueden realizar de dos formas: sim-
ple o exanguinotransfusion parcial. En el primer caso se
logra un aumento neto de la Hb/Hct, disminucion parcial del
porcentaje de HbS y se asocia a un riesgo incrementado de
sobrecarga de hierro. La exanguinotransfusion parcial se
logra a través de la administracion de concentrado globular
con simultanea remocion de sangre por otra via periférica, o
previamente por la misma venoclisis. En este caso, el au-
mento de Hb/Hct es leve, aunque la disminucion de HbS es
significativo (hasta <30%) y la sobrecarga de hierro mucho
menor. Sin embargo, la exanguinotransfusion parcial re-
quiere un personal capacitado, por lo que se reserva para
casos como ACV, STA, crisis vasoclusivas o priapismos
complicados. Ambos métodos estan relacionados a riesgos
de transmitir infecciones y de aloinmunizacion (25).

La sobrecarga de hierro es consecuencia inevitable de las
transfusiones cronicas, empeorando la morbi-mortalidad de
estos pacientes. Identificando aquellos que han recibido mas
de 15 transfusiones, y que tengan niveles de ferritina sérica
mayores de 1000ng/ml, en varias tomas; o realizando reso-
nancia magnética para evaluar el hierro hepatico por técnica
R2*, para iniciar oportunamente la terapia de quelacion de
hierro. El quelante oral deferasirox (Exjade®) se inicia a
20mg/Kg/d, para luego ajustar la dosis de acuerdo a las
necesidades transfusionales, con el objetivo de disminuir o
mantener un balance de hierro. Se ha demostrado que una
adecuada quelacion y adherencia al tratamiento mejora la
calidad de vida (9).

Indicaciones de Transfusion Simple

Exacerbacion aguda de la anemia basal del paciente: cri-
sis aplasica, secuestro esplénico, secuestro hepatico, hiper-
hemolisis.

Eventos vasooclusivos severos: sindrome toracico agudo,
ACYV, infeccion severa, sindrome de falla multiorganica
aguda.

Preparacion para procedimientos: anestesia general y
cirugia menor, radiografias con contraste ionico.

Se debe utilizar concentrado globular leucodepletado, si
es posible con genética del sistema Rh y Kell, y células fal-
ciformes negativa, la dosis a administrar se hara con la si-
guiente formula, cuya finalidad es llevar el hematocrito <
30% y asi evitar la hiperviscosidad.

Calculo para alcanzar hematocrito deseado (30%) me-
diante la siguiente formula:

(Hcto ideal-Hcto real) x volemia * = cc a transfundir
Hcto Real
*volemia: <2 afios 80cc/Kg; >2 afios 70cc/Kg

Indicacion de exanguinotransfusion parcial:
ACY, cirugia mayor, STA con hipoxia severa, falla mul-
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tiorganica aguda y posiblemente priapismo agudo severo.

Indicaciones de transfusiones cronicas

Las transfusiones cronicas de glébulos rojos en la pre-
vencion del ACV, tanto primario como secundario, aportan
una mejor oxigenacion a través del aumento de las cifras de
Hb hasta 9 o 10g/dl. Igualmente se disminuye el porcentaje
de HbS, idealmente a menos de 30%, remplazando por HbA,
mejorando asi la falciformacion y hemolisis intravascular. Se
cumplen mensualmente y de forma indefinida, planificada y
monitorizada por el hematoélogo o hematologo pediatra. Las
complicaciones son advertidas y tratadas, entre ellas la so-
brecarga de hierro, aloinmunizacioén a antigenos eritrocita-
rios y vigilancia de infecciones trasmisibles por hemoderiva-
dos (3,24).

Hidroxicarbamida (Hidroxiurea): El mecanismo de ac-
cion de la hidroxiurea se basa en el aumento de la Hb Fetal,
lo cual mejora las caracteristicas morfologicas del eritrocito
y disminuye los fendmenos de vaso-oclusion y adhesion del
globulo rojo (26). Ademas, tiene otros efectos beneficiosos a
nivel del endotelio, aumento del 6xido nitrico, mielosupre-
sion, que se traducen en menor morbi-mortalidad y mejor
calidad de vida. Es de facil administracion y tiene un buen
perfil de toxicidad (27-29). Debe ser indicado y monitoriza-
do por el hematologo pediatra. En nifios se ha demostrado
cada vez mas su eficacia y seguridad, disminuyendo episo-
dios de dolor, torax agudo, requerimientos transfusionales,
hospitalizaciones y marcadores bioquimicos. En la vascu-
lopatia cerebral, disminuye las velocidades de flujo detec-
tadas por Eco doppler transcraneal (EDT), aunque no se sabe
si realmente reduce el riesgo de ACV. Se ha recomendado su
uso en todo paciente con los genotipos HbSS/HbSBOtal, a
partir de los 2 afios de edad (5,30-35).

Trasplante de médula osea

Es la primera opcion en niflos que han tenido un ACV y
cuentan con un hermano HLA idéntico. Esta dirigido a las
formas clinicas severas como STA recurrente o severo, dolor
cronico habiendo fallado el tratamiento con hidroxiurea. La
hepatitis, el HIV y la cirrosis lo contraindican (36-38). Es
ideal realizarlo en menores de 12 afios, cuando el paciente ha
sido transfundido poco y la funcién de sus érganos vitales
como pulmén, corazdn, rifion, SNC, esta preservada. El
trasplante ofrece un tratamiento curativo, aunque relaciona-
do a morbi-mortalidad (1,2,39).

Psicosocial

Ademas de la necesidad de tratamientos y el temor a las
complicaciones, la anemia drepanocitica usualmente genera
una sensacion de ser diferente, desadaptado, inadecuado.
Los pacientes y sus familiares pueden presentar sindrome de
estrés post-traumatico, no necesariamente relacionado a la
severidad de su enfermedad. El apoyo social, psicoldgico y
la educacion terapéutica debe hacerse en todos los casos (2).

Adolescentes

Mientras mejora el cuidado y la sobrevida de los nifios
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con anemia falciforme, cada dia se ven mas adolescentes y
adultos jovenes en las consultas de Hematologia. Estos pa-
cientes son susceptibles a un gran riesgo de morbi-mortali-
dad, siendo un periodo dificil por la transicion al hematdlogo
de adultos, médico internista y demas especialistas.
Tipicamente aparecen complicaciones agudas y cronicas
propias del adulto, hay poca adherencia a tratamientos y la
esfera psico-social que afecta a este grupo etario. Se debe
hacer particular énfasis y dedicacion a ellos para que esta
transicion se realice de forma exitosa (1).
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