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Introduccion

+ Laenfermedad de células falciformes (ECF) o drepanocitosis es una enfermedad
multisistémica debida a la isquemia tisular y disfuncidon organica producida por hemolisis y
oclusién vascular

« Enfermedad genética autosdmica recesiva debida a una mutacion en el gen beta de la
hemoglobina (Hb) que condiciona la presencia de hemoglobina S (HbS)

7 « La HbS cuando esta desoxigenada forma polimeros intraeritrocitarios que producen la
/ falciformacion del hematie

Los hematies falciformes son rigidos por lo que se destruyen con facilidad causando hemalisis
y forman agregados que obstruyen la circulacion produciendo isquemia (vasooclusion)
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Fenotipos

Heterocigotos o portadores de HbS (AS): “rasgo falciforme”, benigna y asintomatica

Homocigotos o heterocigotos compuestos, enfermedad sintomatica

5 fenotipos posibles: -
Anemia falciforme (HbSS) HbSS + afectacién
Enfermedad falciforme-Hemoglobina C Ul
Enfermedad falciforme-Talasemia: HbSC
(25%) :

ey . , HbSRtal + afectacién

Enfermedad falciforme-Otras hemoglobinopatias : \(<1%) J
~ Otras Xe
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» Enfermedad infradiagnosticada

> 500.000 nacimientos al aino (OMS)

» En Espafia aumento de incidencia por la inmigracion

N Incidencia y distribucion
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Diagnostico
2012

« Cribado: deteccidon de la enfermedad en una fase presintomatica para instaurar un tratamiento
temprano, con el fin de reducir la morbi-mortalidad

* No es diagndstico, se deben realizar otras pruebas de confirmacion

- ECF:
- \ -
7 No manifestaciones Susceptible de cribac Pudei(::ig;?éin:,?
clinicas al nacimiento en el recién nacido

secuelas

Beneficios: profilaxis antibidtica, inmunizacion, educacion sanitaria y diagnostico precoz de

complicaciones graves, deteccion de portadores sanos y consejo genético precoz e
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Prueba del talon en neonato: uno de los métodos

« HPL.C

« Alternativamente, electroforesis capilar \

Confirmacion del laboratorio:

Cribado

« Misma muestra neonatal
+ Mismo método (HPLC)

‘ Antes de los 3 meses de vida:

« Distinta muestra (capilar)

« Mismo método que al nacimiento (HPLC)

/'

”~

’

Antes de los 18-24 meses de vida:
« Distinta muestra (venosa)

« Distinto método (Electroforesis de hemoglobina)

»
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Profilaxis antibio
Hidroxiurea

Tratamiento
habitual

Educacion sanitaria Hemoterapia

Otras profilaxis Inmunoprofilaxis X o
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Profilaxis ant

A partir de los 2 meses de vida

Indefinidamente

ibiotica

- No suspenderse si: esplenectomia quirdrgica o antecedentes de enfermedad

neumocaocica invasiva o trasplante de progenitores

- En SC valorar suspender a los 5 afios

Penicilina

<3 anos: 125 mg/12 h
3-5anos: 250 mg/12 h
>6 anos: 400mg/12 h

Amoxicilina

20mg/Kg/24h
Mejor cumplimiento
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Otras profilaxis 3

Vitamina D Acido félico

800 Ul al dia O No sistematica

Controles cada 6-12 meses para ajuste de O Dietavariadarica en verduray fruta fresca
dosis O Sideficiencia: 5 mg/dia, 1 mes cada 3 meses
Prevencién de osteopenia

La patologia 6sea aguda y crdonica confiere mayor riesgo de disminucion de masa 0sea
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Vacunas recomendadas ademds de las del calendario habitual

Otras profilaxis: vacunacion

A partir de los 6 meses de forma anual

Mayor morbilidad
por el componente de
afectacion respiratorio

Vacuna Pauta segtin edad Razén para indicarse
2-6 m: 3 dosis/6-8 s intervalo 1 dosis a los 12-16 m
Neu'mococo . ) . Asplenia funcional
conjugada 13 7-11 m: 2 dosis/6-8 s intervalo 1 dosis alos 12-16 m
valente (VNCI3V)} >3 m: 2 dosis/6-8 s intervalo
Neumococo
polisacarida A partir de los 2 afios (dos dosis, intervalo 5 afios) ***)  Asplenia funcional
(VNP23V)
<2-6 m 3 dosis/6-8 s intervalo 1 dosis a los 15-18 m
7-11 m 2-3 a dosis/4-8 s dosis 15-18m
Haemophilus % is/4-
. P! 12-14 m 2 dosis/4-8 s Snlents hinctil
influenzae b >12-59 m 1 dosis
Los nifios >5 afios no vacunados previamente deben
recibir al menos una dosis
< 12 meses, 3 dosis: 2 separadas 2 mesesentresiyla
) los 12 meses de edad
Téwzi?co > 12 meses, 2 dosis separadas 2 meses entre si Asplenia funcional
En ambos casos se valorara dosis de refuerzo cada 5
anos
< 5 meses (3+1 dosis)
Meningococo B >5-23 meses (2+1 dosis) Asplenia funcional

>23 meses (2 dosis con intervalo minimo un mes)

Gripe inactivada <9 aiios dos dosis primovacunacion pulmonar y porque la
La dosis en <3 afios es la mitad de la vacuna infeccion por este virus
aumenta el riesgo de
infecciones secundarias
>12-15m Elevada morbilidad
1 dosis (en >12-13 a, ¥ puede ocasionar
Varicela ) . sobreinfecciones
segtin marca, 2 dosis/ 4-8 semanas) bacterianas que pueden
ldosisalos3-4a ser invasivas
Tres dosis 0-1 y 6 meses intervalo. En lactante
Hepatitis B administrar segin esquema infantil (suele ir
combinada en la Hexavalente (DTPaHib VPI VHB) Prevencién hepatopatia
multifactorial
Heatitis A Dos dosis 0-6-12 meses (en lactantes primera dosis a
P partir de 12 meses de edad)
Fiebre tifoidea,
= Consultar segun viaje
o encefalitis 8 )
regionales
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Hidroxiurea

« Citostéatico inhibidor de la ribonucleotido reductasa
- Eritrocitos méas grandes, redondos, flexibles siendo mas dificil la falciformacion

3 %« M

AN T

Neutrofllos . Reduce su interaccion con el endotelio

Reduce la adhesion de los hematies al mismo

7 C " Vasodilatador potente

Tradicionalmente indicado en pacientes con complicaciones graves, pero en la actualida®

en todo paciente con fenotipo HbSS o Hb SB0 desde los 9 (12) meses de edad
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No interrumpir si ingreso

Hidroxiurea

Dosis:

* Iniciar a 15-20 mg/Kg/dia . . ,
Dosis maxima (30-35 mg/Kg/dia)

« En>3-5afos, aumento 5 mg/Kg/d cada 8 semanas s |
Toxicidad

« Controles con hemograma cada 4 semanas
- Neutrofilos <1.500/mm3

Tolerancia: \/ - Plaquetas <80.000/mm3,

Efectos téxicos .
B Mielosupresién

BMolestias digestivas

- Reticulocitos <100.000/ mm3

- Molestias gastro-intestinales graves

Interrumpir

- Erupcion cutdnea grave

B Alopecia p
P - Ulceras maleolares

BUIceras maleolares A
Reanudar reduciendo 5 mg/Kg/dia

BOtras: infertilidad, teratogenicidad, con aumento progresivo
l mutagénesis e

. . .z - Sl Servicio de
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Hemoterapia

Mejorar el grado de anemia

Tratar o prevenir complicaciones: | % Hb S

Objetivo transfusional: (Hb deseada- Hb actual) x Kg de peso x 3

Velocidad de infusién:

 5cc/Kg/hora

* mds rapida si anemia grave o hipovolemia con signos de shock
7 « 2cc/Kg/h si comienzo subagudo con anemias graves

Complicaciones:

* Hiperviscosidad (vasooclusion) - no sobrepasar 10-11 g/dL de Hb

« Aloinmunizacién (disparidad antigénica racial) = reacciones transfusionales hemoliticas tardias

» Sindrome hiperhemolitico (hiperhemdlisis postransfusional) % d

S . Servicio d
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Hemoterapia

No esta clara la recomendacion de transfundir si la anemia es asintomatica,
y se contraindica, salvo si compromiso organico o estenosis de arterias cerebrales

Requisitos:

v Realizar fenotipo eritrocitario amplio junto con la determinacién del grupo sanguineo antes
de la primera transfusién

7 v Seleccionar unidades que sean al menos compatibles para los grupos ABO, Rh y Kell
(disminuye el riesgo de aloinmunizacion)

v Realizar serologias
*Al inicio ‘& fhn
*De forma seriada en casos de transfusién crénica MNSs  MNS.s

Lewis Le(a),Le(b)
Lutheran Lu(a),Lu(b)

Kell K.k.Kp ici

K, Servicio de
Duffy  Fy(a),Fy(b) Pediatria
Kidd Jk(a):Jk(b) Si DEPARTAMENTO DE SALUD




“ Hemoterapia
Indicaciones de transfusion

« Crisis aplasica (S)

basal) o si se aiaden otras complicaciones.
« Sindrome torécico agudo (S o Ex) moderado®™ o grave ©
« Secuestro esplénico agudo
+ Infarto cerebral isquémico (Ex)® o hemorragico (S o Ex)
« Secuestro hepatico agudo (S o Ex)

o Colestasis intrahepatica aguda (S o Ex en graves)©?

« Fallo multiorgénico agudo® (empezar con S si Hb<7g/dl, y seguir con Ex)

o Oclusion de arteria retiniana (Ex)

 Anemia aguda (S) (< 2 g/dl de Hb respecto a la basal) sintomatica de cualquier etiologia®

« Crisis aguda de dolor si se exacerba la hemolisis (Hb<6 g/dl o baja mas de 2g/dl con respecto a su

« Embarazo con complicaciones agudas (obstétricas o por enfermedad falciforme)®

« Priapismo fulminante (S o Ex), empezar con simple si Hb<7g/dl, y no resuelto con as

cavernosa. Exanguino indicada previo a shunt quirtrgico®

S )
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« Como preparacion a cualquier procedimiento quirtrgico que precise anestesia general®

— Insuficiencia renal progresiva ©

« Previo a la administracion de contraste (angiografia cerebral, no necesario en angioTC ni Angio RM)
(Ex)

o Transfusion crénica como prevencion de:

ACVA isquémico tanto primaria (3.6.1) como secundaria (3.6.2)
STA recurrente que no haya mejorado con hidroxiurea o esté contraindicada

Dolor croénico o crisis dolorosas graves recurrentes que afectan significativamente a la calidad de
vida y que no mejoran con tratamiento médico (hidroxiurea, analgesia)

Secuestro esplénico recurrente (s6lo en <2-3 afos para retrasar la edad de esplenectomia que es el
tratamiento definitivo)

Complicaciones en procedimiento por trasplante de médula

Enfermedad cardiopulmonar avanzada (ICC, HTP, sindrome pulmonar falciforme) @

Embarazos de alto riesgo @0

« Crisis vasooclusiva NO complicada

« Anemia asintomatica

« Insuficiencia renal aguda que NO se acompaiia de fallo multiorganico

« Embarazo no complicado ® X O
o Ulceras maleolares Pediatria

« Necrosis avascular no tratada quirurgicamente
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Hemoterapia: TPH
[ J
Objetivos: i s et
v' Eritropoyesis derivada del donante ﬁ —
(completa o parcial) estable i«"é‘?&ﬁwmm
para su uso posterior
v Detener la progresion o e e s
oagulacidn de fa sangre)
I e e
v Toxicidad minima
Indicacioén: en reconsideracion
puncién se obtienen unos S mlL
a de sangre medular
Potencial gravedad futura |
poess Fi :ﬂ.uhﬂ.gﬁtﬂsml-*
Resultados: mejores a menor edad y menores complicaciones previas al procedimiefjtog
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Complicaciones agudas

o 1 0 St eomuscu | al@sS.: Crisis vasooclusiva (CV0), osteomielitis, necrosis avascular cabeza femoral

U j CVO, secuestro esplénico o hepadtico, colelitiasis...
N Crisis apldsica
_) ) Reacciones transfusionales Sindrome hiperhemolitico (SHH)

Rreaccion hemolitica transfusional tardia (RHTT)

Pulmonares: sindrome tordcico agudo (STA)

Neurolo g ICas: Accidente cerebrovascular (ACV)

| n fe CcCC i 0Sas: Ssindrome (5d) febril: meningitis, bacteriemia... ‘X e
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Osteomusculares

Crisis vasooclusiva (CVO)

Enfermedad endotelial vasculopatica

Hipoxia sinusoides N Falciformacion- N Infarto 6seo N Dolor N
MO / Vasooclusién / / / a P
=S e PSS
Hemolisis Mediadores Estimulo de Dolor <%
/ inflamatorios / nociceptores / /
* Delas causas mas frecuente de visitas a un hospital en la ECF
7 Columba vertebral, pelvis y huesos largos (tibia y fémur)

Localizacién en cualquier hueso
- edema dorso de
manos y pies con extensidn a dedos. Lactantes <2 afios

Factores precipitantes: frio, deshidratacion, infecciones intercurrentes, ejercicio, Xe

; i 5 A Servicio de
hIpOXICI, thGCO, ESU’ES, menstruacion... I ; Pediatria
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Osteomielitis °

Confirmacion

Clinicay forma de presentacion similar Hemocultivo

No caracteristicas especificas salvo cultivo bacteriano positivo | coprocuttivo (salmonelia)

Cultivo de aspirado de lesion

« Nos pueden orientar:
- Clinicos: > duracion del dolor, inflamacion del miembro afecto, > n° sitios dolorosos
- Laboratorio: > cifra de leucocitos y PCR
- Imagen:

El hallazgo mas especifico de osteomielitis es el defecto cortical con comunicacion del realce entre la
cavidad medular y las alteraciones inflamatorias paraostales

7 - Osea con tecnecio (si precoz, posteriormente mayor captacién en ambos procesos), galio o leucocitos
marcados
- Medular 6sea con sulfuro coloidal (captacién disminuida en CVO, normal en OM)

OM<<<CVO 50 veces

Si fiebre, tratar CVO y valorar tratamiento de OM si evolucion torpida o confirmacion micgobioldgica

Servicio de
Salmonella (70%), S. aureus (10%), Neumococo, H. influenzae, Meningococo I Pediatria
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R,

Algoritmo del manejo del dolor en Urgencias Tratamiento oral domiciliario de crisis leve "

Administracién de Fentanilo intranasal en
Urgencias (en los primeros 15-20 minutos
de su llegada) 1,5 mcg/kg (maximo
100 mcg): 2 dosis separadas por 7 minutos

<10 minutos / xlo minutos

Persiste dolor moderado-severo Mejoria del dolor (leve-moderado (<4).
(<5) Analgesia oral.Ver analgésicos en texto

* Paracetamol: 70-15 mg/Kg/dosis cada 4-6 h

l j/ * Alternar con Ibuprofeno: 70 mg/Kg cada 8 h

Canalizacién de via

Administracion de morfina iv: 0,1 mg/kg Observacién 2-3 horas en urgencias A/ tern at’ va a/ l b u pl’ Of eno.
Axi 15 mg) . . s . 9
miximo 13 me « Metamizol: 20 mg/Kg/4-6 horas. Dosis mdxima 2 gr/dosis

Evaluar dolor a los 20 minutos No control del dolor
l * Ketorolaco: (>6 afios, mdximo 2-3 dias): 1-2 mg/Kg/dia en 3-4
dosis; maximo 40 mg/dia
mgcel?ri:fo‘-i:el‘?:m Mejoria del dolor — Alta

| @

Administrar segunda dosis morfina:

0,05 mg/kg. . L 5
Aiiadir ketorolaco (>12 a): 0,5 mg/kg iv — Ingresovlzl‘?osg:al:}?ls}; g?égiﬁ?&i:l il ** @ i
(mdximo 30 mg) si no se ha administrado P Seer_Clo (,ie
AINE en las ultimas 6 h PEdlatrla
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Dolor abdominal

« Motivo de consulta muy frecuente

« Suele deberse a crisis vasooclusivas abdominales

Puede ser indistinguible del producido por otras patologias intrabdominales con riesgo vital

7 Crisis vasooclusivas abdominales: pueden cursar con fiebre y semejar una infeccion
intraabdominal. El tratamiento es de soporte y dieta absoluta

Colelitiasis: por hiperbilirrubinemia crénica por hemolisis
- colecistitis, colangitis, pancreatitis aguda biliar

S )
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Secuestro @Spﬂé[ﬁ]ﬁ@@g instauracion brusca de decaimiento, dolor abdominal y esplenomegalia

Dolor
abdominal
Esplenomegalia
Distensién Enseiar a las familias a
Atrapamiento abdominal palpar el bazo y advertir
de sangre en el +/- fiebre de la urgencia de
bazo . consultar en caso de
Palidez decaimiento, fiebre y/o

Descenso de
Hb al menos

2g/d| Riesgo de
7 shock
hipovolémico

esplenomegalia

Manejo agudo:

. . Expansion con SSF hasta disponibilidad. Obejtivo: Hb> o igual 8 g/dI

. urgente si no mejoria

» Tratamiento de la SR i
] i- ) - ervicio de
iDescartar malaria en recién llegados de dreas endémicas! I Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD

AAAAAAAA - HOSPITAL GENERAL




Hematolégicas

« Lamayoria de los pacientes tienen anemia cronica, pero el valor basal de Hb puede variar
mucho, dependiendo del genotipo del paciente y el tratamiento que recibe (6-11 g/dl)

« Importante conocer el estado basal de la Hb < Seguimiento

Manejo de las complicaciones agudas

« Pueden presentar agudizacion de su anemia basal:
- Descenso de 2 g/dl o mas

7 - Diferentes causas: Crisis aEIésicas

Reaccion transfusional hemolitica tardia o crisis hiperhemolitica
Aumento de hemolisis basal: infecciones, crisis de dolor,
deficiencia de glucosa 6P deshidrogenasa tras farmaco inductor...
Secuestro esplénico
Pérdida sanguinea

»
e
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Crisis aplasica o eritroblastopenia secundaria

* Generalmente asociadas a infeccidon por

« Debido a que estos pacientes requieren de una eritropoyesis aumentada para compensar
su hemalisis crénica, se produce una anemia aguda grave que suele
precisar transfusién

* Puede persistir de 7-14 dias

* Inicio gradual

7 « Sintomas atribuibles a la viremia y la anemia:fatigbd‘iebr

g )
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Crisis aplasica o eritroblastopenia secundaria 1

Pruebas complementarias
* Hemograma con reticulocitos: (3-6 g/dl),

+/-
* Determinacion de félico
* Estudio de sindrome febril: serologia de parvovirus y PCR, cultivos. Ampliacion de estudio
si fiebre prolongada
Tratamiento
* Fluidoterapia o ingesta oral para mantener las necesidades basales
* Transfusion de hematies en caso de anemia sintomatica o anemizacion mayor de 2 g/dl
Aislamiento por el riesgo de complicaciones ante un contagio
* Control analitico al alta en 7-10 dias

‘T s
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Pulmonares

Sidrome toracico agudo

Infll.trado’en la S!ntom.as Hipoxemia con
radiografia de espiratorios de o sinfichre
térax vias bajas

- Sospechar e iniciar tratamiento aunque la radiografia inicial sea normal
- Si es necesario, repetir a las 48-72 horas

7 « Causa mas frecuente en la poblacion pediatrica es la infecciosa: Chlamydophila pneumoniae,

Mycoplasma pneumoniae, virus, Staphylococcus aureus y Streptococcus pneumoniae.
Las bacterias atipicas son mas frecuentes por debajo de los 5 afios

Aunque su incidencia ha disminuido desde la introduccién de la vacunacion antineumocacica, es el
segundo motivo de hospitalizacion después de las crisis de dolor 6seo

e
. . . . Servicio de
Se recomienda ingreso hospitalario I Pediatria
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Neurologicas

« Desarrollo agudo de sintomas y/o signos neurolégicos focales, aunque no es infrecuente la
presencia de convulsiones, cefalea o alteracion del nivel de conciencia

« Seincluyen el accidente isquemico transitorio (AIT), el infarto isquémico y el infarto
hemorragico

« ACVA de tipo isquémico son mas frecuentes en la poblacién pediatrica

7 « Lacausa mas frecuente de infarto cerebral es la obstruccion de las arterias carétida
interna y cerebral media-> Deteccion precoz en EcoDTC (velocidad de la sangre es inversa al
idmetro arterial)

Se recomienda el ingreso en Unidades de Cuidados Intensivos en todos los casos

No se recomiendan agentes trombolitico ni anticoagulantes de rutina e

Servicio de
. Pediatria
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 Disminucion la capacidad funcional del bazo |
\

Asplenia funcional

* La gran cantidad de hematies dafiados sobrepasan su capacidad de filtrado \K J
Z

Autoesplenectomia
* Fibrosis secundaria a infartos recurrentes por vasooclusion

« Infecciones, principalmente por bacterias encapsuladas

7 « Elaislamiento de un virus no deberia cambiar la actitud inicial o retrasar el inicio de
antibioterapia, si esta indicada - se recomienda en los primeros 60 minutos

Las infecciones pueden ser fulminantes y son la principal causa de mortalidad por debajo de
los 5 afios de edad

La profilaxis antibidtica diaria y el calendario vacunal ampliado reducen el riesgo de Jnfeccion

grave, aunque sigue siendo mas alto que en la poblacion general T %eéaii«ggr?;
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duracién de la fiebre, T° mdxima, sintonfas
asociados, dolor (intensidad y localizacion,)... ' X

posibilidad de infeccion viral.
especialmente a dreas tropicales. La malaria en estos nifios puede desarrollar formas
clinicas muy graves

especialmente en paises de riesgo de transmision de
enfermedades por hemoterapia

antibidtica. especialmente frente a
S. pneumoniae y H. influenzae b

fecha de canalizacion, tipo, manipulacion reciente
y en qué momento se realizo
Historia previa de

EXPLORACION FiSICA
exhaustiva

2 /

g
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Complicaciones que se acompanan de fiebre en ECF Voo

Crisis de dolor agudo 6seo o abdominal, producido por vasooclusién e isquemia local, que
Crisis puede acompaniarse de fiebre por la respuesta inflamatoria acompafante. En los nifios

Vasooclusiva | pequefios el dolor suele ser de extremidades, mientras que en los mayores son mas
(cvo) frecuentes en abdomen, espalda o térax.

Cuadro de fiebre y nuevo infiltrado en la radiografia de térax. Suele acompaniarse de
dificultad respiratoria y/o hipoxemia con/sin dolor toracico. No se puede diferenciar si se
trata de una neumonia o de un infarto pulmonar y muchas veces ambos problemas
coexisten.

Siempre hay que tener presente la posibilidad de una bacteriemia por neumococo en estos
ninos, a pesar de la vacunacidn frente al neumococo y la penicilina profilactica. Es mas
frecuente en los menores de 3 afios®. Riesgo mayor en Hb SS.

Anemizacién aguda (> 2 g de Hb) con respuesta medular compensadora (aumento de

L. reticulocitos o normoblastos respecto a la situacion de base) y aumento agudo del tamafio
esplénico del bazo. Suele asociar trombopenia. A veces produce un cuadro fulminante con muerte
por shock hipovolémico en pocas horas. Puede ser afebril.

Infeccidn dsea frecuente, dificil de diferenciar de una crisis vasooclusiva. Tienen
predisposicion a tener osteomielitis por Sa/monella o por Staphylococcus aureus

Puede ser afebril. Producida por el parvovirus B19. Se inicia en la fase de viremia (periodo
contagioso), y detiene la produccion medular v la diferenciacion de la serie roia 7-10 dias,
por lo que el nadir puede aparecer tras la desaparicion de la sintomatologia inicial. Suele
precisar transfusién en evolucién, y es preciso vigilancia estrecha si se detecta de forma
precoz.

Tipica S. Hiperhemolitico

Sindrome
toracico agudo

Bacteriemia

Secuestro

Osteomielitis

=y Crisis aplasica
T

- Secundaria a aloinmunizacién a grupo - Implicados los macréfagos.
eritrocitario - Test de Coombs directo + /-
Reaccion - Test de Coombs directo + - Intravascular
hemolitica - Extravascular - Se hemoliza sangre trasfundida y la del propio
transfusional | - Se hemoliza la sangre trasfundida paciente (Hb menor a la pretransfusional)

- Reticulocitos altos - Reticulocitopnenia
- Alos 7-10 dias de la transfusiéon - Precoz (<7 dias) o mas tardia. *‘K ®

- Puede o no haber dolor - Frecuentemente con dolor (como CVO) Servicio de
- Se puede trasfundir evitando el grupo - Contraindicada la transfusién. Tratamiento Pediatria
sanguineo implicado> con corticoides e inmunoglobulinas iv. DEPARTAMENTO DE SALUD

ALICANTE - HOSPITAL GENERAL
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Evaluacion
inicial

Laboratorio

Hemograma con reticulocitos,
bioquimica basica (iones, perfil
hepatico y renal, LDH), orina
PCR, Procalcitonina, IL-6 si
disponible 12

Coagulacién con PDF o dimero D y fibrinégeno
(si sospecha de sepsis)

Pruebas cruzadas (si palidez o signos de
hipoperfusién o STA)

Amilasa, lipasa (si dolor abdominal)

VSG en dolor éseo persistente

Microbiologia

Hemocultivo, urocultivo

LCR (considerar si <12-18 meses,
especialmente si afectacion del estado
general o parametros inflamatorios muy
elevados, no vacunados o ausencia de
profilaxis con penicilina)

Gota gruesa, antigenemia y PCR a paludismo
13 (si estancia en pais endémico)

Serologias (si transfusién en pais de riesgo)
Serologia de parvovirus B19 si sospecha de
crisis apldsica.

Exudado nasofaringeo para virus respiratorios
(SARS-COV2, VRS, adenovirus, influenza,...) si
sintomas respiratorios, época epidémica,
fiebre sin claro foco.

Hemocultivos diferenciales en el caso de
portador de CVC

Coprocultivo si diarrea/sospecha de
Salmonella (por clinica o antecedentes)

Pruebas de
imagen

Rx de térax (si clinica respiratoria o fiebre sin
foco)

Ecografia abdominal (si dolor abdominal)

Si dolor dseo localizado persistente, valorar
radiografia simple de la zona (para descartar
fractura) +/- ecografia si sospecha de
osteomielitis

OTROS

Coombs directo en caso de anemizacion si ha
recibido transfusion recientemente

Estudio de anticuerpos irregulares si Coombs
directo positivo y sospecha de reaccién
transfusional




Sd febril: tratamiento ¢

Tratamiento antibiético empirico en el nifio con fiebre segtn el tipo de infeccién (../..)

Sindromes Antibioterapia Dosis Observaciones
I D NN D
. No Ceftriaxona®s IV/IM || 50-75 mg/Kg/dosis ¢/24h Revision en 24-48h; si cultivos
Fiebre p .
i ingresa 6 | negativos 48h, buen estado
sin foco Amoxicilina- 80 mg/Kg/dia, VO, c/8h general, buena adherencia a
clavulanico I penicilina profildctica y bien
vacunado: suspender.
Ingreso - Cefotaxima IV 150 mg/Kg/dia, c/6-8h - Si cultivo (-) en 48 h, valorar
hospital- - Si no se consigue suspender tratamiento.
lario via iv: Ceftriaxona 50-75 mg/Kg/dia, c/12-24h - Si cultivo positivo: reduccion
IM espectro antibiético, 7-10
dias de duracién.
- Si grave: afiadir 40-60 mg/Kg/dia, c/6 h - Realizar niveles de
vancomicina IV vancomicina si dosis alta

onalv +
I Cloxacilina IV

I Alternativa
(adolescentes):
I Ciprofloxacino

| 150 mg/Kg/dia, ¢/6 h

500-750 mg VO/12h 6

Sindromes Antibioterapia Dosis Observaciones
Osteomielitis Cefotaxima/ceftriax I Igual que fiebre sin foco Minima duracién IV 5 dias

(seguido VO x 3-4 semanas, o
si salmonella, 4-6 semanas)
Sustituir por clindamicinal® o
vancomicina si riesgo de
SARM

Gentamicina IV

1IV/VO 400 mg IV/8-12h
Infeccién urinaria Cefotaxima IV 150 mg/Kg/dia, c/8h Mismos gérmenes que en
o poblacién general, por lo que

I 5 mg/kg/dia, c/24h

el tratamiento es similar.
Ajustar antibiético segin
microorganismo

Sindrome toracico

Cefotaxima/ceftria

Igual que fiebre sin foco

Duracién 7-10 dias

agudo/neumonia xona IV
+ Azitromicina VO 10 mg/Kg/dia Duracién 5 dias
Alternativa:
Levofloxacino VO 10 mg/Kg/dosis Monoterapia, 7-10 dias
<5aios, c/12h Dosis maxima: 500 mg/dia
> 5 afos, ¢/24 h
Portador de catéter Cefotaxima/ceftriax | Igual que fiebre sin foco Considerar ampliar cobertura

venoso central

ona
+ Cloxacilina IV o
Vancomicina IV

50-100 mg/Kg/dia, c/6h
45 mg/Kg/dia c/8h

para BGN (generalmente
aminoglucésido)

Colecistitis I Piperacilina- 300-400 mg/Kg/dia c/6h de Perfusion extendida en 4 h en
tazobactam IV o I piperacilina casos graves
I Carbapenemas:
| Imipenem 1V, | 60-100 mg/Kg/dia c/6h
Meropenem IV 60-120 mg/Kg/dia c/8h
Gripe Oseltamivir VO I 3-12m: 3mg/Kg x 2v/dia Duracién 5 dias

1-3m: 2,5mg/Kg x 2v/dia
<15Kg: 30 mg x 2v/dia
15-23Kg: 45 mg x 2v/dia
I 23-40Kg: 60 mg x 2v/dia
>40 Kg: 75 mg x 2v/dia

N NN NN

Meningitis Cefotaxima IV I 200-300 mg/Kg/dia, c/6h Dexametasona previa en
+ I nifios > 6 semanas de edad
Vancomicina IV 60 mg/Kg/dia, c/6h Duracion: 10-14 dias
( J

BGN: Bacilos Gram negativos. SARM: S. aureus resistente a meticilina
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Sd febril: indicaciones de ingreso

* Edad<1aiio

*  Signos de gravedad: toxicidad sistémica, fiebre alta (>40°C), meningismo

*  Evidencia de alguna complicacion: dolor intenso; anemizacion con Hb <2 gr respecto a basal 0 <5
g/dL; STA; secuestro esplénico; sintomas neuroldgicos

*  Portadores de catéter venoso central

* Historia de sepsis previa
*  Leucocitosis (>30.000/uL) o Leucopenia (<5.000/uL)*

*  Plaquetopenia < 100.000/uL (podria indicar secuestro esplénico)
* Pacientes esplenectomizados (especialmente en dltimos 12 meses o nifios <5 afios)
7 * |naccesibilidad a la atencién médica si empeoramiento clinico

* Incorrectamente vacunados o falta de adherencia a los tratamientos

*  Hemocultivo positivo (en ese episodio febril)

*  Signos de inestabilidad hemodindmica como: Hipotensidn, taquicardia persistente y/o signos de
hipoperfusion

*  Deshidratacion no corregible oralmente =e=E=a
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Revision de datos HGUA Dr. Balmis
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: Revision de datos HGUA Dr. Balmis
N° total de ingresos: @

NUumero de ingresos por aio s
N° total de pacientes ingresados: @

N° pacientes que reingresan: 9 /
5

Edad media de ingreso: 6,84

SO L N W »d 01 O N 00 ©

Distribucién por sexos 3
®\Varones ™ Mujeres 2
0 U a
47% D P ST el e a? 2= |
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Revision de datos HGUA Dr. Balmis

ORIGEN FENOTIPO PROFILAXIS PREVIA
B Pajs endémico B HbSS ¥ HbSptal
®m Desconocido mHbC B Desconocido S| mNo

[ N

X e
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Revision de datos HGUA Dr. Balmis

Ultimos 10 afios

Motivo de ingreso

CVO ezl 58%

Sd febril |uu—_d 13%

Secuestro esplénico |l 7%
STA |l 7%

Crisis aplasica |uugld 5%
ACV w2l 5%

Otros |w2d 5%
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Revision de datos HGUA Dr. Balmis

Motivo de ingreso Ingreso en UCI

ES| ENo

CVO  |ied

Sd febril  |u——y
Secuestro esplénico |uuudd
STA
H Motivo de ingreso en UCI
Crisis aplasica |ugd STA i
Acv |
GV —F -
otros |ugd X e
! . > Servicio de
0 uMoUgo de INgreso 15 20 o5 0 1 2 I Pedlatt;la\
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Revision de datos HGUA Dr. Balmis

Motivo de ingreso

Analgesia
Tl
CvO 50 1
6 0
Sd febril  |u—— 2686
Secuestro esplénico |uuudd [VALOR
STA |wuid
Crisis aplasica |ugd
& Morfina ® 1er escaldn # 2° escalon ® No precisa
Acv |
otros |ugd e N
i Motiyvo de ingreso ), sl;’er;'il":l:tJ &
0 5 ! 15 20 25 e:at;lma N\
\ N NN




CVO

Sd febril

Secuestro esplénico
STA

Crisis aplasica

ACV

Otros

o

5 10

i Motivo de ingreso

i

EEE [[l

20

. Revision de datos HGUA Dr. Balmis

Motivo de ingreso

Soporte respiratorio

25

[ N

[VALO 50% VMK
R] 50% GN
Q[VALO
R]
Si ENo
e

+
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y Revision de datos HGUA Dr. Balmis

Tratamientos durante el ingreso

ANTIBIOTERAPIA TRANSFUSIONES

ES{i ENo B ES| ENo

e

o
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Conclusiones

La drepanocitosis es una enfermedad crénica y multisistémica con numerosas complicaciones que

pueden suponer un riesgo vital para el paciente

Esta incluida en el cribado neonatal desde el afio 2012, lo que permite un diagndstico precoz y con

ello instaurar medidas preventivas

Las familias juegan un papel fundamental en la deteccion precoz de signos y sintomas de alarma,

de ahi la importancia de la educacién sanitaria tras el diagndstico

El pediatra debe reconocer las complicaciones y su manejo para establecer un tratamiento precoz
~ <
) iia
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