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RESUMEN

La enfermedad de células falciformes o drepanocitosis constituye la forma més frecuente y mejor
conocida de hemoglobinopatia estructural. La manifestacion clinica méas frecuente de la
enfermedad es la crisis vasoclusiva dolorosa (CVVOD). Estas crisis varian mucho en frecuencia,
intensidad, duracion y factores desencadenantes. El objetivo fue describir las caracteristicas de
las CVVOD del nifio con drepanocitosis. Se realizé un estudio prospectivo y descriptivo que
incluy6 los pacientes pediatricos con drepanocitosis que ingresaron en el servicio de pediatria del
Instituto de Hematologia e Inmunologia (IHI) por CVOD entre septiembre del 2015 y diciembre
del 2016.

Resultados. Se ingresaron 61 pacientes por CVOD con una media de crisis por paciente de 1,2
(rango 1-4). La media de edad fue de 9.5 afios (rango 1-17 afios), con predominio del sexo
masculino en un 67,2 % (n=41). La hemoglobinopatia mas frecuente fue la SS en un 62,3 % de
los casos (n=38). La localizacion mas frecuente del dolor fue en los miembros inferiores en el
31,1 % (n=19). Segun las escalas de evaluacién del dolor aplicadas se observé que el 67,2 %
(n=41) de los pacientes presentaron dolor severo. En el 57 % (n=35) de los casos se logrd
determinar la presencia de un factor desencadenante. El factor mas frecuente fue la realizacion
de ejercicios fisicos en 27 pacientes. Solo el 13,1 % (n=8) de los pacientes tuvo complicaciones.
La duracion de las CVOD presentd una media de 4,38 (rangol- 20 dias).

Conclusiones. Las CVOD se presentaron con mas frecuencia en los pacientes SS en miembros
inferiores. El factor predisponente mas frecuente fue la realizacion del ejercicio fisico.
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La drepanocitosis constituye la hemoglobinopatia estructural méas frecuente y esta definida por la
presencia de la hemoglobina S (Hb S), la cual es resultado de la sustitucion del &cido glutamico
por valina (Glu6Val) en la posicion 6 de la beta-globina. Su frecuencia es mayor en Africa, el
Medio Oriente, sur de Italia, norte de Grecia, sur de Turquia, provincias occidentales de Arabia
Saudita y la India. Fue trasladada por el comercio de esclavos a Estados Unidos de Norteamérica,
América Central, el Caribe y algunos paises de América del Sur. La Organizacion Mundial de la
Salud (OMS), estima que por lo menos el 5,2 % de la poblacion global y mas del 7 % de las
mujeres embarazadas, son portadores de una variante significativa de la hemoglobina. La Hb S
representa el 40 % de ellas pero es responsable del 80 % de los enfermos, debido a la alta
prevalencia de portadores localizada en algunos paises: cerca del 85 % de las personas con
enfermedad drepanocitica y aproximadamente el 70 % de todos los nacimientos afectados,
ocurren en Africa. Se estima que cada afio nacen en el mundo mas de 300 000 nifios con
hemoglobinopatias (83 % con enfermedad drepanocitica 'y 17 % con talasemias). En el afio 2008,
la Organizacion de Naciones Unidas definié a la drepanocitosis como un problema de salud
mundial y determind el 19 de junio como Dia Internacional de la Drepanocitosis. Se selecciond
esta fecha por coincidir con el nacimiento de Walter Clement Noel, un estudiante de
estomatologia granadino de 20 afios, que en 1910 fue el primer paciente en el que fueron
descritos los drepanocitos por el Dr. James B. Herrick. La forma mas frecuente de drepanocitosis
en Cuba es la anemia drepanocitica (AD) o hemoglobinopatia SS, le siguen en frecuencia la
hemoglobinopatia SC (Hb SC) y la SB talasemia (SP tal). Esta Gltima puede ser SB° tal o Sp*tal.

La vasoclusion es el fendmeno més importante en la enfermedad drepanocitica, ocurre tanto en
los pequefios como grandes vasos. Anteriormente este fenomeno se atribuia a un efecto
netamente mecanico provocado por la deformidad de los eritrocitos, hoy a la luz de nuevas
investigaciones, se sabe que ademas de la adherencia de los eritrocitos a las células endoteliales,
también se adhieren leucocitos y plaquetas, hay inflamacidn, hipercoagulabilidad, disfuncion
endotelial, alteracion en el metabolismo del o0xido nitrico y dafio por isquemia-reperfusion. Los
episodios recurrentes de vasoclusion e inflamacidn, junto al riesgo de vasculopatia asociada a la
hemolisis (con disfuncion endotelial) resultan en lesion organica progresiva (cerebral, renal,
pulmonar, 6sea, cardiovascular) que afectan la calidad de vida de los pacientes. La manifestacion

clinica mas frecuente de la enfermedad es la crisis vasoclusiva dolorosa (CVVOD) definida como
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la presencia de dolor en cualquier localizacion sin causa aparente de mas de 4 horas de duraciéon y
constituyen una medida de la severidad de la enfermedad. Estas crisis varian mucho en
frecuencia, intensidad y duracion. Los factores que pueden precipitarla son hipoxia, acidosis,
deshidratacién, infeccion, el periodo menstrual, el embarazo, la apnea obstructiva del suefio, el
estrés, la exposicion al frio y a practica de ejercicio fisico no supervisado. Se citan ademas la
ansiedad, la depresién, aunque en muchos pacientes no se puede precisar este elemento. Durante
la evaluacion inicial es importante establecer una comunicacion efectiva y fluida con el paciente
y su familia, para hacer una estimacion lo mas objetiva y real posible de la gravedad del dolor, a
través del uso de escalas de medicion del dolor, tanto en nifios como en adultos. Para la
evaluacion del dolor existen varias escalas segun la edad del paciente: la de expresion facial en
nifios pequefios menores de 5 afios y la numérica del Children Hospital of Eastern Ontario Pain
Scale para mayores de 5 afios.

El tratamiento del dolor agudo debe ser rapido y agresivo con el fin de disminuir su intensidad y
permitir al paciente recobrar su capacidad funcional en el menor tiempo posible. EI manejo
racional y eficaz del dolor incluye una evaluacion profunda, ademas la individualizacion de una
terapia que combine elementos no farmacoldgicos y no farmacoldgicos. El dolor leve y moderado
generalmente se trata en el hogar y responde bien al tratamiento con acetaminofen y
antiinflamatorios no esteroideos (AINE), mientras que el mas intenso generalmente responde a
una de las combinaciones de AINE con opiéaceos orales o por via parenteral. Se recomienda que
el paciente acuda al centro asistencial mas cercano a su domicilio en busca de atencion médica en
casos de persistencia o agravamiento del dolor a pesar de las medidas iniciales o de la asociacion
de otras manifestaciones clinicas (signos neuroldgicos, dolor toracico, vomitos, dolor abdominal).
Durante el ingreso, realizar ejercicios de inspirometria incentivada y monitorizar diariamente la
SatO2, ya que las crisis de dolor son, frecuentemente, prodromicas del sindrome toracico agudo.
Las recurrencia de las CVOD resultan en una disminucién de la capacidad funcional, reduce la
asistencia a escuelas y centros de trabajo, lo que afecta la calidad de vida de estos pacientes. Esto
nos motivo a revisar el comportamiento clinico y hematolégico de las CVOD, definir los
principales factores desencadenantes e identificar las complicaciones, con el objetivo de mejorar

la atencion al paciente con drepanocitosis.
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OBJETIVOS

Describir las caracteristicas de las CVOD del nifio con drepanocitosis que acudan al servicio de h
urgencias del IHI entre Junio del 2015 y junio del 2017.

Especificos:

1. Describir las caracteristicas clinicas y hematoldgicas de las CVOD.

2. Determinar los posibles factores desencadenantes.

3. Identificar las complicaciones asociadas.

MATERIALES Y METODO

Se realiz6 un estudio descriptivo y prospectivo de los pacientes pediatricos con drepanocitosis
que acudieron al servicio de urgencias del IHI por CVOD. Universo: Todos los pacientes
pediatricos con diagndstico de drepanocitosis que acudieron al servicio de urgencias del IHI.
Muestra: Pacientes pediatricos con diagnostico de drepanocitosis que acudieron al servicio de
urgencias del IHI por CVOD.

Criterios de inclusién: Pacientes con diagnéstico de drepanocitosis menores de 18 afios
requirieron atencion en el servicio de urgencias del IHI por CVOD.

Criterios de exclusion: Dolor producido por causa demostrable (quirdrgica, traumatismos,

enfermedades ortopédicas).

RESULTADOS

El presente estudio se realizd mediante la evaluacion de historias clinicas de los pacientes
pediatricos con el diagndstico de drepanocitosis tratados en el servicio de urgencias del IHI, por
CVvOD.

Se atendieron 105 pacientes de los cuales el 58 % (n=61) requirieron ingreso en el servicio de
pediatria del IHI, con una media de crisis por paciente de 1,2 (rango 1-4). La media de edad fue
de 9.5 afios (rango 1-17 afios), con predominio del sexo masculino en un 67,2 % (n=41). Los
pacientes con hemoglobinopatia SS fueron los que mas presentaron CVOD, en el 62,3 % de los
casos (n=38), seguidos de la hemoglobinopatia SC en un 23 % (n=14). La tabla 1 muestra las
principales localizaciones del dolor durante las CVVOD, donde se observd un predominio en los

miembros inferiores en el 31,1 % (n=19).
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Tabla. Localizacién del dolor durante las CVOD

Generalizada 11 18,0
Miembros superiores 8 13,1
Miembros inferiores 19 31,1
Torax 10 16,4
Abdomen 11 18,0
Lumbar 2 33
Total 61 100

De acuerdo con las escalas de evaluacion del dolor aplicadas se observo que el 67,2 % (n=41) de
los pacientes presentaron dolor severo. Solamente 11 pacientes refirieron sintomas prodromicos a
la crisis. EI 91 % (n=10) presento astenia previo a la aparicion del dolor y el 9 % (n=1) calambres
en miembros inferiores. En el 57 % (n=35) de los casos se logrd determinar la presencia de un
factor desencadenante. El factor mas frecuente fue la realizacion de ejercicio fisico no
supervisado en el 77,1 % (n=27) de los casos. Solo el 13.1 % (n=8) de los pacientes tuvo
complicaciones, la méas frecuente fue la fiebre por flebitis en el 50 % (n=4). El sindrome toracico
agudo (STA) se diagnosticd en dos pacientes como consecuencia de CVOD de localizacion
toréacica, estos mejoraron luego de realizarles exanguinotransfusién. Una paciente presentd un
infarto 6seo a nivel de la vertebra dorsal D11 como consecuencia de una CVOD abdominal de
dificil manejo. Fallecié una paciente en las primeras 24 horas de llegada al centro como
consecuencia de un tromboembolismo pulmonar (TEP) consecuencia de una CVVOD generalizada
asociada a un STA complicado. Todos los pacientes recibieron analgesia segun el protocolo del
dolor establecido en el instituto. La duracion de las CVOD presenté una media de 4,38 dias
(rangol- 20 dias), coincidiendo la mayor duracién de las crisis en aquellos pacientes que

presentaron complicaciones asociadas.
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CONCLUSIONES h
1. Los pacientes con hemoglobinopatias SS presentaron un nidmero mayor de CVOD, con
localizacion en los miembros inferiores.

2. La préctica de ejercicio fisico no supervisado fue el factor predisponente mas frecuente.
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