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Anemia FalciformeAnemia Falciforme

Sala de Terapia Intensiva. HDNSala de Terapia Intensiva. HDN

30 egresos el mes de marzo, 2008.30 egresos el mes de marzo, 2008.

3 egresos de pacientes con anemia  3 egresos de pacientes con anemia  
falciforme y complicaciones ( 10%). falciforme y complicaciones ( 10%). 

Terapia intensiva. Hospital del NiñoTerapia intensiva. Hospital del Niño
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Anemia FalciformeAnemia Falciforme

Prioridad en salud pública.Prioridad en salud pública.

Alto impacto en morbilidad y mortalidad.Alto impacto en morbilidad y mortalidad.

Prevalencia variable.Prevalencia variable.

Cuarto Simposio AfricanoCuarto Simposio Africano--Americano sobre la Americano sobre la AnemiaAnemia DrepanocíticaDrepanocítica ((AccraAccra, 26 a 28 de julio de 2000), 26 a 28 de julio de 2000)
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PrevalenciaPrevalencia

África Central, Mediterráneo, Medio Oriente   10África Central, Mediterráneo, Medio Oriente   10--30 %30 %

Venezuela             12.5 %Venezuela             12.5 %

Panamá                 10%Panamá                 10%

Estados Unidos      8%Estados Unidos      8%

InvestInvest. . clínclín vv.45.45 nn.1.1 MaracaiboMaracaibo marmar.. 20042004
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En los Estados Unidos, la anemia falciforme afecta a En los Estados Unidos, la anemia falciforme afecta a 
aproximadamente 72,000 personas .aproximadamente 72,000 personas .

La enfermedad se produce en aproximadamente 1 de La enfermedad se produce en aproximadamente 1 de 
cada 500 nacidos vivos cada 500 nacidos vivos afroamericanosafroamericanos..

Afecta a 1 de cada 1,000 a 1,400 nacidos vivos Afecta a 1 de cada 1,000 a 1,400 nacidos vivos 
hispanoamericanos. hispanoamericanos. 

National Heart Lung and Blood Institute.  Sept 199National Heart Lung and Blood Institute.  Sept 19988 ..
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Escolares Escolares 

Prevalencia de 5.3% Prevalencia de 5.3% 

Variación de  0 a 17 % según diferentes Variación de  0 a 17 % según diferentes 
regiones.regiones.

Encuesta Encuesta Nacional.MinisterioNacional.Ministerio de Salud de Panamá. 2006de Salud de Panamá. 2006
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Consulta Externa de HematologíaConsulta Externa de Hematología
Clínica de Anemia FalciformeClínica de Anemia Falciforme
345  pacientes 345  pacientes falcémicosfalcémicos..

Departamento de Registros Médicos y Estadísticas. Hospital del NDepartamento de Registros Médicos y Estadísticas. Hospital del Niñoiño





Pacientes Pacientes FalcémicosFalcémicos Complicados que Complicados que 
Ingresan a Terapia IntensivaIngresan a Terapia Intensiva

Total : 19 pacientesTotal : 19 pacientes

Terapia IntenTerapia Intensiva. Hospital del Niño.siva. Hospital del Niño.

Año Pacientes Complicados

2003

2004

2005

2006

2007

2008

7

2

3

2

2

3



Características por sexo y edadCaracterísticas por sexo y edad

Terapia Intensiva.Terapia Intensiva. Hospital del NiñoHospital del Niño

Masculino

Femenino

11

8

Menor de 1 año

1  - 5   años

6  - 11  años

12 – 18 años

2

4

8

5
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Días de Estancia en Terapia Intensiva

Terapia Intensiva .Hospital del Niño

Promedio Mínimo Máximo

10 días Menos de 24 hr 29 días
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Terapia Terapia Intensiva.HospitalIntensiva.Hospital del Niño.del Niño.

Secuestro Esplénico 3

Sepsis 3

Hemorragia Cerebral 4

Colecistitis 3

Neumonía 4

Síndrome Torácico Agudo 1

Crisis Hemolítica 1

Insuficiencia Renal 2

Sub-oclusión Intestinal 1

Insuficiencia Cardíaca 1



Defunciones de Pacientes Defunciones de Pacientes FalcémicosFalcémicos 
en Terapia Intensivaen Terapia Intensiva

Terapia Intensiva. Hospital del NiñoTerapia Intensiva. Hospital del Niño

Año Edad Sexo Procedencia Hospitalizaciones Causa de Muerte

2003

2005

2007

1 a

13 a

8 a

14 a

M

M

F

M

4

2

11

6

Sepsis 
Choque Séptico

Hemorragia
Cerebral

Sepsis 
Choque Séptico

Insuficiencia
Renal

Samaria

Panamá Viejo

Vacamonte

Cerro Batea

7 a M Penonomé 3
Hemorragia
Cerebral

13 a M Colón 5
Insuficiencia 
Cardíaca
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La ECV es la mayor causa de morbilidad en AF La ECV es la mayor causa de morbilidad en AF 
y la segunda causa de muerte después de la y la segunda causa de muerte después de la 
infección bacteriana, representando el 12% de infección bacteriana, representando el 12% de 
todas las muertes pediátricas .todas las muertes pediátricas .

J Pediatr 2001; 139(3J Pediatr 2001; 139(3):385):385--390.390.
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Departamento de Registros Médicos yDepartamento de Registros Médicos y Estadísticas. Hospital del NiñoEstadísticas. Hospital del Niño

2003

2004

2005

2006

2007

Total

Egresos
UTI

Egresos
HDN

Defunciones
UTI

% Egresos
UTI

Defunciones
HDN

Letalidad

7

2

3

2

2

16

3

0

2

0

1

6

185

165

176

190

167

883

4

0

2

0

2

8

3.7

1.2

1.7

1.0

1.1

1.8

2.1

0

1.1

0

1.2

2.3

Años
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InfeccionesInfecciones

Es Es unauna de de laslas complicacionescomplicaciones másmás seriasserias de la de la 
anemia anemia falciformefalciforme..

30% de 30% de falcémicosfalcémicos desarrollandesarrollan sepsis.sepsis.

25% de 25% de mortalidadmortalidad..
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El germen El germen másmás comúncomún eses el Strep el Strep pneumoniaepneumoniae..

OtrosOtros patógenospatógenos importantesimportantes son: H. son: H. influenzaeinfluenzae, , 
N N meningitidismeningitidis, Chlamydia , Chlamydia pneumoniaepneumoniae, , 
Salmonella, Salmonella, MycoplasmaMycoplasma pneumoniaepneumoniae, y , y 
Parvovirus B19.Parvovirus B19.

El El pacientepaciente febrilfebril debedebe ser ser evaluadoevaluado con con 
exámenexámen físicofísico, , hemogramahemograma, , hemocultivohemocultivo, , 
urocultivourocultivo y y cultivocultivo de de exudadoexudado faríngeofaríngeo..



COMPLICACIONES DE LA ANEMIA COMPLICACIONES DE LA ANEMIA 
FALCIFORMEFALCIFORME

ComplicacionesComplicaciones del SNC.del SNC.

La ECV La ECV eses unauna complicacióncomplicación grave y grave y causacausa pp de pp de 
defuncióndefunción..

Se Se presentapresenta en un 5 en un 5 –– 10 % de 10 % de loslos niños niños 
falcémicosfalcémicos..

La isquemia es el mecanismo más común en los La isquemia es el mecanismo más común en los 
niños, constituye el 70 a 80% de todas las ECV .niños, constituye el 70 a 80% de todas las ECV .
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En En menoresmenores de 20 de 20 añosaños eses mayor la mayor la incidenciaincidencia 
de de infartosinfartos, , mientrasmientras queque en en loslos mayoresmayores 
predominapredomina la la hemorragiahemorragia..

Las Las manifestacionesmanifestaciones clínicasclínicas puedenpueden ser: ser: 
hemiparesiahemiparesia o deficit sensorial focal, o deficit sensorial focal, 
alteracionesalteraciones visualesvisuales, del , del estadoestado de de alertaalerta, , 
cefaleacefalea intensaintensa, , vómitovómito, , estuporestupor, coma, , coma, 
convulsionesconvulsiones..
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El El tratamientotratamiento consisteconsiste en la en la hidrataciónhidratación y y terapiaterapia 
transfusionaltransfusional..

La La terapiaterapia transfusionaltransfusional eses crónicacrónica y se y se 
recomiendarecomienda continuarcontinuar porpor un un períodoperíodo de 10 a 15 de 10 a 15 
añosaños..

HidroxiureaHidroxiurea..

SNCSNC
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SecuestroSecuestro esplénicoesplénico

AgrandamientoAgrandamiento agudoagudo del del bazobazo con con disminucióndisminución 
de la de la concentraciónconcentración de la de la hemoglobinahemoglobina..

PuedePuede producirproducir hipotensiónhipotensión y shock.y shock.

Es Es unauna urgenciaurgencia médicamédica..

OcurreOcurre principalmenteprincipalmente en en menoresmenores de 2 de 2 añosaños..
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SecuestroSecuestro esplénicoesplénico

MortalidadMortalidad eses de 20 de 20 -- 50%.50%.

50% 50% recurrerecurre..

TxTx consisteconsiste en en corregircorregir la la hipovolemiahipovolemia con GRE.con GRE.

Se Se recomiendarecomienda esplenectomíaesplenectomía despuésdespués del del 
segundosegundo episodioepisodio..
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SecuestroSecuestro hepáticohepático

AumentoAumento súbitosúbito del del hígadohígado, , disminucióndisminución de la de la 
hemoglobinahemoglobina..

AumentoAumento de de reticulocitosreticulocitos..

AumentoAumento de de fosfatasafosfatasa alcalinaalcalina..

El El tratamientotratamiento consisteconsiste en en transfusióntransfusión de GRE o de GRE o 
exanguinotransfusiónexanguinotransfusión..
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ColestasisColestasis

Se Se puedepuede presentarpresentar comocomo unauna leveleve elevaciónelevación de de 
laslas bilirrubinasbilirrubinas y y transaminasastransaminasas, en , en pacientespacientes 
con con ictericiaictericia y y pruritoprurito.  El .  El TxTx eses conservadorconservador..

ColestasisColestasis progresivaprogresiva: Se : Se caracterizacaracteriza porpor dolor dolor 
en en cuadrantecuadrante superior superior derechoderecho, , elevaciónelevación 
extremaextrema de la de la bilirrubinabilirrubina, , fosfatasafosfatasa alcalinaalcalina, , fallafalla 
renal, renal, trombocitopeniatrombocitopenia y y alteracionesalteraciones de la de la 
coagulacióncoagulación..
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ColestasisColestasis

FallecenFallecen porpor fallafalla hepáticahepática..

TX TX consisteconsiste en en exanguinotransfusiónexanguinotransfusión y y 
correccióncorrección de la de la coagulacióncoagulación..
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VesículaVesícula biliarbiliar

PresentanPresentan barrobarro biliarbiliar, , colelitiasiscolelitiasis, , colecistitiscolecistitis agudaaguda o o 
crónicacrónica..

A A loslos 18 18 añosaños el 30% el 30% presentapresenta colelitiasiscolelitiasis..

A A partirpartir de de loslos 5 5 añosaños de de edadedad se se debendeben hacerhacer 
ultrasonidosultrasonidos seriadosseriados de la de la vesículavesícula..

UnaUna vezvez diagnosticadosdiagnosticados se se debedebe realizarrealizar 
colecistectomíacolecistectomía laparoscópicalaparoscópica..
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Crisis Crisis AplásicaAplásica

EpisodiosEpisodios transitoriostransitorios de de disminucióndisminución de la de la 
producciónproducción de GR.de GR.

AsociadaAsociada pp a Parvovirus pp a Parvovirus humanohumano B19 B19 queque 
atacaataca loslos precursoresprecursores eritroideseritroides..

La La infeccióninfección porpor parvovirus produce parvovirus produce fiebrefiebre, , 
dolor, dolor, secuestrosecuestro esplénicoesplénico y ACV.y ACV.
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Crisis Crisis aplásicaaplásica

El El tratamientotratamiento dependedepende del del gradogrado de anemia.de anemia.

Se Se transfundetransfunde sisi la la HbHb desciendedesciende en un 25% y en un 25% y 
loslos reticulocitosreticulocitos disminuyendisminuyen..
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SistemaSistema cardiovascularcardiovascular

PrevalecenPrevalecen la la cardiomegaliacardiomegalia y y soplossoplos funcionalesfuncionales..

La La sobrecargasobrecarga hídricahídrica eses la principal la principal causacausa de de fallafalla 
cardíacacardíaca..

Los Los hallazgoshallazgos electrocardiograficoselectrocardiograficos son son inespecíficosinespecíficos..

El El ecocardiogramaecocardiograma revelarevela dilatacióndilatación de de cavidadescavidades 
derechasderechas e e izquierdasizquierdas..
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RiñónRiñón

La La hematuriahematuria se se presentapresenta en el 80% de en el 80% de loslos 
casoscasos en el en el riñonriñon derechoderecho..

AlgunosAlgunos puedenpueden presentarpresentar necrosis necrosis papilarpapilar..

El El manejomanejo incluyeincluye reposoreposo, , hidrataciónhidratación y y 
transfusióntransfusión sisi eses necesarionecesario..
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SíndromeSíndrome torácicotorácico agudoagudo

CausaCausa importanteimportante de de hospitalizaciónhospitalización y y muertemuerte en el en el 
pacientepaciente falcémicofalcémico..

Se Se caracterizacaracteriza porpor fiebrefiebre, , tostos, , broncoespasmobroncoespasmo, dolor , dolor 
torácicotorácico, , taquipneataquipnea, e , e infiltradoinfiltrado pulmonarpulmonar, , 
involucrandoinvolucrando porpor lo lo menosmenos 1 1 segmentosegmento completocompleto..

Los Los factoresfactores precipitantesprecipitantes son: son: atelectasiasatelectasias, , emboliaembolia 
grasagrasa, , tromboembolismotromboembolismo e e infeccióninfección..
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SíndromeSíndrome torácicotorácico agudoagudo

El El tratamientotratamiento específicoespecífico incluyeincluye::
UsoUso de de antibióticosantibióticos de de amplioamplio espectroespectro 
incluyendoincluyendo un un macrólidomacrólido..
BroncodilatadoresBroncodilatadores..
TransfusiónTransfusión o o exanguinotransfusiónexanguinotransfusión..
VentilaciónVentilación mecánicamecánica tempranatemprana..
CasosCasos graves graves corticoidescorticoides y y oxidooxido nítriconítrico..
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SíndromeSíndrome torácicotorácico agudoagudo

En En pacientespacientes con crisis con crisis recurrentesrecurrentes se se recomiendarecomienda 
el el usouso de de hidroxiureahidroxiurea..

TerapiaTerapia transfusionaltransfusional crónicacrónica..

TransplanteTransplante de de médulamédula oseaosea..
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PriapismoPriapismo

ErecciónErección persistentepersistente y dolorosa y dolorosa debidodebido a a 
obstrucciónobstrucción vasooclusivavasooclusiva del del drenajedrenaje venosovenoso del del 
penepene..

EstoEsto puedepuede producirproducir infartoinfarto extensoextenso del del tejidotejido 
penianopeniano..

EstoEsto produce produce disfuncióndisfunción erectilerectil irreversible.irreversible.

Es Es unauna complicacióncomplicación comúncomún, con , con incidenciaincidencia de 42 a de 42 a 
89% a 89% a loslos 20 20 añosaños de de edadedad..
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PriapismoPriapismo

El El priaprismopriaprismo prolongadoprolongado eses unauna urgenciaurgencia 
médicamédica queque requiererequiere unauna intervenciónintervención urgenteurgente..

TratamientoTratamiento eses hidrataciónhidratación,  ,  manejomanejo del dolor, del dolor, 
alcalinizaciónalcalinización, , transfusionestransfusiones, , vasodilatadoresvasodilatadores yy
exanguinotransfusiónexanguinotransfusión..
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HuesoHueso y y articulacionesarticulaciones

Son Son loslos sitiossitios comunescomunes de dolor.de dolor.

DactilitisDactilitis eses un edema un edema agudoagudo, doloroso de , doloroso de dedosdedos 
y y dorsodorso de de manosmanos y pies.y pies.

A A loslos 2 2 añosaños ha ha afectadoafectado al 50% de al 50% de pacientespacientes..
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HuesoHueso y y articulacionesarticulaciones

SíntomasSíntomas duranduran de 1 a 4 de 1 a 4 semanassemanas..

TxTx consisteconsiste en  en  hidrataciónhidratación y y manejomanejo del dolor.del dolor.

OsteonecrosisOsteonecrosis: necrosis : necrosis avascularavascular del del huesohueso porpor 
trombosistrombosis de la de la arteriaarteria..
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