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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de células falciformes es un trastorno genético que
afecta principalmente a afrodescendientes y engloba a un conjunto de
hemoglobinopatias; la principal es la anemia falciforme que causa hemodlisis, crisis
de dolor y dafio crénico de 6érganos. Las crisis vasooclusivas provocan episodios
de dolor agudo intenso en diferentes partes del cuerpo. Objetivos: caracterizar
clinicamente las crisis drepanociticas en pacientes pediatricos con anemia
falciforme, identificando factores desencadenantes y complicaciones asociadas
recurrentes. Metodologia: se realizO un estudio observacional, retrospectivo,
transversal y descriptivo a partir de la revision de historias clinicas del Hospital del
nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante. Se incluyd a pacientes pediatricos con
anemia falciforme que presentaron al menos una crisis drepanocitica desde el 2016
al 2022. Los datos fueron analizados mediante estadistica descriptiva a través de
frecuencias y porcentajes. Resultados: de 165 pacientes pediatricos con anemia
falciforme, 103 presentaron crisis; de estos, el 50,5% fueron del sexo masculino. El
76,6% se identificaba como mestizo. Un 69,9% presentaron al menos un
antecedente familiar de anemia falciforme. La clinica mas frecuente fue el dolor
(100%), palidez (77,3%) e ictericia (66%). El sitio prevalente de dolor fue a nivel
abdominal (62,1%) y miembros inferiores (52,4%). El factor desencadenante
principal fue la fiebre (59,2%). Entre las complicaciones, se destacan la neumonia
(21,4%) y el sindrome toracico agudo (13,6%). Conclusion: Las crisis
vasooclusivas son comunes en nifios con anemia falciforme, se manifiestan
principalmente con dolor intenso que puede variar de localizacidn y estar asociadas

a diversas complicaciones que puedan originar gran morbimortalidad.

Palabras Claves: Crisis Vasooclusivas, Crisis Falciforme, Crisis Drepanocitica,

Episodio Doloroso Agudo, Anemia Falciforme.
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ABSTRACT

Introduction: Sickle cell disease is a genetic disorder that primarily affects people
of African descent and encompasses a group of hemoglobinopathies; the main one
being sickle cell anemia which causes hemolysis, pain crises, and chronic organ
damage. Vaso-occlusive crises lead to episodes of intense acute pain in different
parts of the body. Objectives: To clinically characterize sickle cell crises in pediatric
patients with sickle cell anemia, identifying triggering factors and associated
complications. Methodology: An observational, retrospective, cross-sectional, and
descriptive study was carried out based on the review of medical records from the
"Dr. Francisco De Icaza Bustamante" Children's Hospital. Pediatric patients with
sickle cell anemia who presented at least one sickle cell crisis from 2016 to 2022
were included. Data were analyzed using descriptive statistics through frequencies
and percentages. Results: Out of 165 pediatric patients with sickle cell anemia, 103
presented crises; of these, 50.5% were male. 76.6% identified themselves as mixed
race. 69.9% had at least one family history of sickle cell anemia. The most frequent
symptoms were pain (100%), paleness (77.3%) and jaundice (66%). The most
prevalent site of pain was at the abdominal level (62.1%) and lower limbs (52.4%).
The main triggering factor was fever (59.2%). Among the complications, pneumonia
(21.4%) and acute chest syndrome (13.6%) stood out. Conclusion: Vaso-occlusive
crises are common in children with sickle cell anemia and manifest mainly with
intense pain that can vary in location and be associated with various complications

that can originate high morbidity and mortality.

Keywords: Vaso-Occlusive Crisis, Sickle Cell Pain Crisis, Acute Painful Episode,

Sickle cell anemia.
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INTRODUCCION

La anemia falciforme es la hemoglobinopatia estructural de origen genético
mas frecuente en el mundo. Es causada por la presencia de una hemoglobina
anormal, denominada hemoglobina S (HbS) o hemoglobina falciforme. Las
crisis drepanociticas -desencadenadas por fenébmenos vasooclusivos- son
una de las complicaciones agudas mas comunes de la anemia falciforme,
caracterizandose por episodios de dolor agudo de diversa intensidad,
intermitentes, y de localizacion variable, que constituyen uno de los principales

motivos de ingreso hospitalario por anemia falciforme (1,2).

Segun la OMS, de 229 paises, las hemoglobinopatias son un problema
sanitario en el 71% de ellas (3). No existen estimados globales confiables de
la anemia falciforme por rangos de edades, pero, se da mencién que
aproximadamente 300.000 recién nacidos por afilo nacen con esta
enfermedad, afectando predominantemente a los afrodescendientes. En el
2015, en el hospital “Francisco de Icaza Bustamante” de un total de 91 casos,
alrededor del 37,40% presentaron crisis vasooclusivas afectando
principalmente a nifios entre rangos de edad de 11-15 afios en un 47,1%, la
edad en la que no se evidencié la presencia de estas crisis fue entre 6 a 10
afios de edad (43,9%). En el 2017 se observd que, de los 105 pacientes
atendidos en el servicio de pediatria del Instituto de Hematologia e
Inmunologia de Cuba, mas de la mitad de la poblacion (58%) requirié ser
hospitalizada, presentando una media de crisis por cada paciente de 1.2,
donde la edad mas afectada fue en promedio alrededor de los 9.5 afios con
predominio del sexo masculino en un 67,2%. Estas estadisticas concuerdan
con la literatura internacional dando referencia que el fenémeno vasooclusivo

es la principal manifestacion de la anemia falciforme (4,5,6).



CAPITULO | - EL PROBLEMA

1.1 Planteamiento del problema
¢Cudles son las caracteristicas clinicas de las crisis drepanociticas en
pacientes pediatricos con anemia falciforme del Hospital del nifio “Dr.

Francisco De Icaza Bustamante” durante el periodo del 2016 al 20227

1.2 Objetivos de la investigacion

1.2.1 Objetivo General
Caracterizar clinicamente las crisis drepanociticas en pacientes pediatricos
con anemia falciforme del Hospital del nifio “Dr. Francisco De Icaza

Bustamante” durante el periodo del 2016 al 2022.

1.2.2 Objetivos especificos

e Estimar la tasa de pacientes pediatricos con anemia falciforme que
presentan crisis drepanociticas.

e Determinar los sintomas y signos que se presentan en pacientes con
crisis drepanaociticas.

¢ Identificar qué factores estan relacionados a la aparicion de las crisis
drepanociticas.

e Determinar las complicaciones mas frecuentes asociadas a crisis

drepanociticas.

1.3 Justificacion

Debido a la falta de estudios investigativos en el Ecuador que detallen
exhaustivamente las caracteristicas clinicas de las crisis drepanociticas en
pacientes pediatricos con anemia falciforme, y siendo estas, el tipo de
complicacion aguda que mas encuentros médico-paciente genera, vemos
pertinente realizar este estudio para que pueda servir como antecedente
investigativo de futuros proyectos de investigacion, asimismo que sea una
base para los diferentes sistemas de salud para poder identificar con facilidad
este tipo de pacientes y asi poder realizar un manejo oportuno. Para

desarrollar el tema propuesto realizaremos una documentacion a partir de las

3



historias clinicas de pacientes pediatricos con anemia falciforme que han
presentado crisis drepanociticas en el Hospital del nifio “Dr. Francisco De
Icaza Bustamante” durante el periodo del 2016 al 2022. Este proyecto de
investigacion no requiere de ningun tipo de financiamiento externo para su

ejecucion.



CAPITULO Il - MARCO TEORICO

2.1 DEFINICION

La enfermedad de células falciformes (ACF), es un trastorno de origen
hereditario autosdmico recesivo que afecta a los glébulos rojos debido a la
presencia de una hemoglobina anormal conocida como hemoglobina S (HbS)
o hemoglobina falciforme. Esta enfermedad engloba a un grupo de
hemoglobinopatias que incluyen mutaciones en el gen que codifica la
subunidad beta de la hemoglobina, estas incluyen principalmente la anemia
de células falciformes (SCA), enfermedad de la hemoglobina SC (HbSC), y
hemoglobina falciforme-beta-talasemia (HbSBO0thal, HbSB+tal). La anemia de
células falciformes es la forma mas comdn de ACF que ocasiona hemodlisis,
crisis de dolor y dafio crénico de érganos. Los episodios dolorosos agudos,
conocidos generalmente como crisis vasooclusivas o crisis de dolor de células
falciforme, constituyen la principal morbilidad de la ACF, y se caracteriza por
episodios repentinos y punzantes de dolor que se localizan cominmente en

extremidades, espalda, abdomen y articulaciones (1,7,8).

2.2 EPIDEMIOLOGIA

La enfermedad de células falciformes es un problema de salud global. Segun
la OMS, aproximadamente cada afio, 330.000 infantes son afectados por
alguna hemoglobinopatia, donde un 83% corresponde a la anemia de células
falciformes. La gran mayoria de estos nacimientos ocurren en tres paises:
Nigeria, la Republica Democratica del Congo e India. Su origen radica en las
regiones paltdicas de los tropicos donde la migracién de la poblacién ha
provocado que tenga una distribucion mundial afectando grandes partes de
Europa y América, principalmente América Central y del Sur. A razén de
aguello, la poblacion de raza negra o afrodescendientes son mas propensos
a desarrollar esta patologia, la ratio de distribuciéon del sexo masculino con
relacion al femenino es de 1:1, no existe un predominio sobre un sexo; sin
embargo, la mayoria de los estudios epidemiolégicos indican una leve

inclinacién hacia el sexo masculino (5,9,10,11).



La epidemiologia de las crisis drepanociticas en esta enfermedad es variable
e incluso poco confiable debido a que la poblacion prevalente yace en paises
de escasos recursos, inclusive, gran parte de los nacidos vivos en el
continente africano mueren sin ser diagnosticados en la primera infancia.
Ademas, debido al poco conocimiento de la clinica de estos episodios agudos
de dolor, los pacientes suelen ser infradiagnosticados (10).

2.3 COMPOSICION DE HEMOGLOBINA

La hemoglobina es la proteina transportadora de oxigeno dentro de los
globulos rojos que estructuralmente esta conformada por cuatro subunidades
de cadenas de globina y cada una de ellas posee un grupo hemo. El tipo de

cadena de globina establece el tipo de hemoglobina (4).

e Hemoglobina A (HbA, aaf): conocida como hemoglobina del adulto
o normal. Estructuralmente estd conformada por cuatro cadenas de
globina, dos de las cuales se derivan de la globina alfa (lugar
geomeétrico en el cromosoma 16) y dos de la globina beta (lugar
geométrico en el cromosoma 11). Constituye el 98% de la Hb en el
adulto (4,7).

e Hemoglobina A2 (HbA2, aad3d): esta formado por dos globinas alfa y
dos globinas delta. Constituye menos del 2% de la Hb después del
nacimiento (4,7).

¢ Hemoglobina F (HbF, aayy): Formada por dos cadenas alfa y dos
cadenas gamma. Es la Hb predominante en la circulaciéon fetal y
persiste en el recién nacido durante aproximadamente 6 meses. Tiene

una mayor afinidad por el oxigeno que la hemoglobina adulta (4,7).

2.4 ETIOPATOGENIA

La hemoglobina falciforme ocurre como resultado de la sustitucién de un solo
aminoacido en el sexto codén del gen de la globina 8 (HBB) donde se
reemplaza el acido glutamico hidrofilico normal por un residuo de valina
hidrofobica, esto conduce a la polimerizacion de la HbS tras ciertos factores
como la desoxigenacion, infecciones, deshidratacion, acidosis, estrés,
embarazo, cambios repentinos de temperatura, etc. La hipoxia es el principal

desencadenante de la polimerizacion de la HbS, aumentando la viscosidad y
6



cambios en las propiedades fisicas del glébulo rojo (a nivel de membrana),
como resultado el eritrocito se deforma adquiriendo la forma de una hoz. Estos
glébulos rojos anormales tienen una mayor dificultad para atravesar los
capilares y en interaccion con el endotelio vascular conducen a la oclusién de
los vasos sanguineos y a una hemolisis prematura. La sobrevida de los
glébulos rojos con HbS es de 10 a 15 dias comparado con los 120 dias de

sobrevida que tienen los globulos rojos con una hemoglobina normal (1,10).

La hemodlisis y la vasooclusion son los causantes principales de las
manifestaciones clinicas de los pacientes drepanociticos. Estos eventos
conducen a isquemia, infarto y dafio isquemia-reperfusion afectando a
multiples érganos y tejidos, lo que produce una respuesta inflamatoria cronica
y disfuncion vascular que puede causar dolor severo y eventualmente

insuficiencia orgéanica (1,9).

La fisiopatologia es la misma en todas las variantes de la enfermedad de

células falciformes (1).

2.5 TIPOS DE HBS
Los trastornos de células falciformes se clasifican segun el nimero de genes

de globina que se vean afectados (1):

e Homocigotos (HbSS): el individuo presenta dos alelos mutados en
HBB, es llamado anemia de células falciformes y es la forma mas
comun y grave del ACF. Representa el 60-70 % de la ACF en los
Estados Unidos (1).

e Heterocigotos (HbAS): en esta forma el individuo solo presenta un
alelo mutado en HBB y se llama rasgo de células falciformes o rasgo
drepanocitico. Es una forma relativamente leve de ACF. Ocurre con
frecuencia en individuos de ascendencia africana con 8% a 10% de
afroamericanos portadores del rasgo. Los portadores de un gen
mutado no mostraran ningun sintoma y no necesitan tratamiento ni
precauciones, a menos que se expongan a condiciones extremas como

altas altitudes o deshidratacién severa (1).



2.6 CRISIS VASOOCLUSIVAS (EPISODIO DOLOROSO AGUDO DE
CELULAS FALCIFORMES)

Es la complicacion aguda mas comun en la enfermedad de células
falciformes, anteriormente era conocida como crisis de células falciformes
pero el término correcto seria episodios dolorosos agudos ya que no todos los
pacientes se encuentran en una verdadera crisis. Se caracteriza por episodios
recurrentes de dolor punzante muy intenso, agudo y difuso que afecta
cualquier parte del cuerpo principalmente las extremidades, el pecho, el
abdomen y la espalda; en los niflos pequenios, la dactilitis (dolor agudo en los
dedos de las manos o los pies) suele ser el sitio mas comun de dolor. La crisis
vasooclusiva muchas veces esta precedida por una fase prodromica de 1 a 2
dias, que alcanza un dolor maximo al dia 3, y que suele durar de 6 a 7 dias
hasta resolverse. El dolor puede ser éseo, muscular o articular, y también
puede presentar sintomas mas concretos relacionados a un 6rgano en

especifico (2,12).

La edad de inicio de los episodios de dolor puede ser tan temprana como 6
meses, y con recurrencia durante toda la vida; generalmente el 90% de los
casos inician a la edad de 6 afios. La intensidad y frecuencia de los episodios
tienen una caracteristica variable; la gran mayoria de los mismos suelen ser
manejados en el hogar, y un tercio de los pacientes presentan dolor todos los
dias (2).

Aungue a menudo, el evento desencadenante no es identificado, se han
asociado diversos factores de riesgo tanto ambientales como relacionados
con el paciente; del paciente como la hipoxia, infecciones, fiebre, acidosis,
deshidratacion, embarazo, alcohol, apnea obstructiva del suefio, ansiedad,
depresion, estrés, agotamiento fisico; y ambientales, tales como el frio, la alta
velocidad del viento y humedad; ademas, el dolor per se puede ser un
detonante de una crisis de dolor. Ciertas comorbilidades también se han
relacionado como factores de riesgo, por ejemplo, la sarcoidosis, diabetes,

colecistitis y herpes (2,12).

Es importante destacar que los episodios dolorosos agudos pueden coexistir

y/o enmascarar complicaciones potencialmente mortales de los eventos
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vasooclusivos que se presentan también con dolor. Las complicaciones que
se asocian con mayor frecuencia con el dolor agudo son el sindrome toracico
agudo, insuficiencia multiorganica aguda, sindrome de muerte subita, evento
cerebrovascular, abdomen quirdrgico agudo (ej. Colecistitis), hepatopatia de
células falciformes, necrosis papilar aguda, reaccién transfusional hemolitica
retardada, crisis agudas de secuestro esplénico o hepatico, y abstinencia de
opioides; por lo que es crucial hacer una buena evaluacion para evitar pasar

por alto alguna de estas complicaciones (2,12).

2.7 COMPLICACIONES ASOCIADAS CON LAS CRISIS VASOOCLUSIVAS
(EPISODIOS DOLOROSOS AGUDOS)

2.7.1 Sindrome toréacico agudo

Es una vasooclusién de la vasculatura pulmonar que es causa comdn de
muerte en pacientes con anemia falciforme y la segunda causa mas comun
de ingreso hospitalario. Usualmente se manifiesta 1-3 dias después de un
episodio doloroso agudo severo; ante esta complicacion es primordial
reconocerla temprano y actuar inmediatamente para prevenir una insuficiencia
respiratoria aguda y muerte. La coexistencia de crisis vasooclusivas y
sindrome toracico agudo, es el predictor de muerte mas comun de la ACF.
Existen varios factores de riesgo como pacientes con antecedentes familiares,
procedimientos quirdrgicos previos, asma, embolia pulmonar, sobrecarga
hidrica, infecciones, entre otras. Su clinica se caracteriza por dolor de pecho,
tos, dificultad respiratoria, también puede presentarse fiebre, aunque no es

una presentacion comun, pero es indicativa de infeccion (7,12,13,14,15).

2.7.2 Desérdenes neuroldgicos

Los desérdenes neurolégicos son comunes en estos tipos de pacientes,
siendo los eventos cerebrovasculares (ECV) isquémicos y hemorragicos, asi
como la hemorragia subaracnoidea presentaciones de frecuencia. También,
los aneurismas cerebrales son muy comunes en pacientes con ACF. Pueden
ocurrir otros eventos neurovasculares que incluyen ataques isquémicos
transitorios (TIA) e infartos cerebrales silenciosos (ICS) y causar una gran
morbilidad. Alrededor del 10% de los nifios con diagndstico de anemia
falciforme experimentan un ECV antes de los 20 afios, el riesgo de padecerlo
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en nifios es 200 veces mayor al tener ACF que sin ella. Esto significa que el
ECV isquémico es mas comun en nifilos y adolescentes con ACF, mientras
que el ECV hemorragico y la hemorragia subaracnoidea se presentan mas en

la tercera década de la vida (2,14).

2.7.3 Crisis hemolitica aguda

Crisis de secuestro esplénico

La crisis aguda de secuestro esplénico es una complicacién que ocurre hasta
en un 30% de los pacientes pediatricos con ACF -comunmente en nifios < 5
afos de edad-, y es potencialmente mortal con una tasa de mortalidad alta del
10 al 15%. Estas crisis se originan por atrapamiento y acumulacion de
grandes cantidades de globulos rojos en el bazo debido a vasooclusion
esplénica lo que provoca caida aguda de la hemoglobina -generalmente dos
g/dL- por debajo del nivel basal, reticulocitosis persistente, aumento rapido en
el tamafio del bazo, dolor en el hipocondrio izquierdo y palidez cronica; en
nifos mas pequefios debido a volimenes circulantes menores puede ocurrir
shock hipovolémico y muerte. Para evitar la recurrencia, que sucede hasta en
la mitad de los pacientes que sobreviven a un secuestro esplénico inicial, se

recomienda esplenectomia (2,3,12).
Crisis aplasica

Es un tipo de anemia aplasica transitoria precipitada generalmente por una
infeccion por el parvovirus humano B19, que ataca a los progenitores
eritroides proliferantes ocasionando un descenso agudo en el nivel de la
hemoglobina (normalmente de 3 a 6 g/dL) mas reticulocitopenia (tipicamente,
reticulocitos < 1,0 por ciento, recuento absoluto de reticulocitos <10.000 por
microL) en sangre periférica. Se debe sospechar infeccion por parvovirus B19
en cualquier nifio con ACF que presente clinica de anemia aguda, fiebre y
reticulocitopenia. El restablecimiento de la eritropoyesis y la reaparicién de
reticulocitos en sangre periférica tienen lugar dentro de 2 a 14 dias. La
recurrencia es inusual, probablemente debido a inmunidad que se genera de

forma persistente. El manejo es con transfusién de glébulos rojos (2,3,12).
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2.7.4 Hepatopatia de células falciformes

El higado se ve afectado por un niumero de complicaciones debidas a la
enfermedad de células falciformes, ademas de las complicaciones vasculares
por los eventos vasooclusivos, estos pacientes a menudo reciben
transfusiones poniéndolos en riesgo de padecer hepatitis viral, sobrecarga de
hierro, célculos biliares, etc. La hepatopatia de células falciformes ocurre
predominantemente en pacientes con anemia de células falciformes
homocigota. Entre las afecciones a nivel hepatico se encuentran la crisis
hepética falciforme aguda, secuestro hepético agudo, colestasis intrahepatica
aguda; todas ellas comparten una base fisiopatolégica comin con una
falciformacién intrahepatica que establece una vasooclusion y congestion de

las sinusoides acompafiado de isquemia tisular (16,17).

La crisis hepatica falciforme aguda se presenta en alrededor el 10% de los
pacientes con ACF. Los pacientes suelen presentar dolor agudo en el
cuadrante superior derecho, nauseas, febricula, hepatomegalia dolorosa y
niveles elevados de bilirrubina, predominantemente fraccion conjugada y

elevacion de las transaminasas (16,17).

El secuestro hepatico agudo consiste en una hepatomegalia de instauracion
brusca asociado con dolor abdominal en el cuadrante superior derecho,
disminucién aguda del nivel de hemoglobina méas de 2 gr/dL y del hematocrito,
trombocitopenia y recuento normal o aumentado de reticulocitos, aumento del
nivel de bilirrubina conjugada e insuficiencia hepéatica. Tiene poca repercusion

en los niveles de transaminasas Yy bilirrubina (16,17).

La colestasis intrahepética aguda representa la forma mas grave de las
crisis hepaticas de células falciformes: la vasooclusion diseminada de las
sinusoides hepaéticos produce isquemia Yy colestasis intracanalicular.
Inicialmente, la presentacion es similar a la que se observa en las crisis
hepaticas falciformes agudas, con dolor en el cuadrante superior derecho,
nauseas y vomitos, fiebre, hepatomegalia dolorosa y leucocitosis. Sin
embargo, en los adultos, luego se desarrolla una ictericia muy llamativa debida
a una hiperbilirrubinemia muy marcada que suele estar acompafiada de

insuficiencia renal, coagulopatia con hipofibrinogenemia y trombocitopenia,

11



acidosis lactica y encefalopatia. En los nifios suele darse un cuadro mucho
mas benigno donde la hiperbilirrubinemia no es tan marcada, es mayor a 30
mg/dL de predominio directo, pero no se asocia a coagulopatia ni fracaso renal

y esta puede ser autolimitada (16,17).

2.7.5 Necrosis papilar aguda

La necrosis papilar renal se caracteriza por oclusiones pielocaliciales y
ureterales, que se deben a coagulos y papilas necroéticas. La isquemia
medular localizada y necrosis de la punta medular que ocurre en la ACF es
resultado de la obliteracion de los vasos medulares por la formacion de células
falciformes, la misma que esta favorecida por el entorno de la médula renal
que es hipertdnico e hipoxico. Suele ser asintomatica, o manifestarse con

hematuria microscoépica o célico renal (18,19).

2.7.6 Infartos de 6rganos

Los infartos dados por la fisiopatogenia de la enfermedad de células
falciformes pueden afectar a cualquier 6rgano, pero en especifico al bazo. El
infarto masivo esplénico es una complicacion rara que se define como un
infarto que incluye a mas del 50% del bazo. Clinicamente se manifiesta con
dolor abdominal en el cuadrante superior izquierdo y esplenomegalia de una
consistencia blanda; la mayoria de los pacientes pueden presentar fiebre. La
ecografia abdominal puede apoyar el diagnéstico de forma temprana, la TC
puede mostrar mejor la extension del infarto. Es crucial realizar un diagnostico
diferencial con el absceso esplénico. El infarto hepatico puede producir
ictericia y dolor abdominal, que pueden ser dificiles de distinguir de la hepatitis
o la colecistitis (13,14).

2.7.7 Reaccién transfusional hemolitica retardada (RTH-R)

Las transfusiones de glébulos rojos son cruciales en el tratamiento para las
complicaciones agudas y crénicas en la enfermedad de células falciformes.
Debido a la gran frecuencia de su uso existe un gran riesgo de que el paciente
presente una reaccion a la misma, por lo usual, puede ocurrir inmediatamente
(agudo) o dentro de un mes de haber recibido la transfusién sanguinea y se
manifiesta como una hemoalisis aguda. La previa exposicion a una transfusion

de sangre provoca la sensibilizacion a los antigenos de los glébulos rojos
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conllevando a causar una respuesta inmune primaria en el paciente, proceso
conocido como aloinmunizacién. A pesar de que la RTH aguda es
clinicamente mas grave debido al mayor grado de hemdlisis, principalmente
intravascular; la RTH-R es clinicamente mas significativa por simular una
crisis vasooclusiva ya que su presentacion incluye dolor agudo a nivel de
espalda y pecho, fiebre, escalofrios y orina roja/oscura. Esta complicacion es
totalmente impredecible y potencialmente fatal contribuyendo a la morbilidad

de estos pacientes (20,21).

2.7.8 Necrosis avascular

La necrosis avascular también conocida como osteonecrosis, necrosis
aséptica o isquémica, es un proceso que ocurre en alrededor del 50% de los
pacientes con ACF. Los lugares que mas afecta son la cadera y el hombro,
pero, también pueden localizarse a nivel de la rodilla, codo, mufieca, tobillo y
mandibula. La fisiopatologia es similar a las deméas complicaciones, existe un
compromiso de la vasculatura del hueso que conduce a isquemia y a su vez
muerte del tejido 6seo y en ocasiones infarto de médula 6sea. De todas estas
ubicaciones, la necrosis de la cabeza femoral es la que tiene mayor
importancia ya que provoca una gran limitacion funcional y dolor croénico.
Clinicamente se manifiesta con dolor persistente en la articulacion
farmacorresistente y limitaciéon del movimiento, presenta cojera cuando la
afeccion es a nivel de la cabeza del fémur. Su diagnéstico es radioldgico,
incluyendo la radiografia simple, resonancia magnética y gammagrafia 6sea
(16).

2.7.9 Infecciones

Los pacientes con diagnoéstico de enfermedad de células falciformes tienen un
alto riesgo de presentar infecciones cuyas principales protagonistas son las
bacterias encapsuladas como el Streptococcus pneumoniae, Haemophilus
influenzae, Salmonella spp y Neisseria meningitidis; todo esto debido a un
hipo/asplenia funcional. También se relacionan a infecciones virales como las
producidas por el parvovirus B19 o influenza e incluso podrian ser procesos
mas graves que conlleven a la aparicion frecuente de crisis vasooclusivas,
aumento de la respuesta inflamatoria y la aplasia. El riesgo de infeccion,

septicemia y meningitis son altas durante los primeros meses de vida. Entre
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las infecciones mas frecuentes se encuentran la neumonia, meningitis,

osteomielitis, bacteriemia/sepsis (13,16).

2.7.10 Abstinencia de opioides

Los opioides son comunmente usados para manejar el dolor moderado a
severo en pacientes con dolor agudo o crénico. Debido a su uso
indiscriminado y a la exposicion a altas dosis de este, contribuye a padecer
un dolor difuso y cronico debido a la hiperalgesia inducida y/o abstinencia
ciclica de este medicamento. El paciente cursa con un cuadro clinico
caracterizado por un aumento gradual del dolor (6seo, articular y muscular)
asociado a sintomas clasicos de abstinencia como febricula, taquicardia,
taquipnea, inquietud, escalofrios, nauseas, vomitos, diarrea, calambres
abdominales y estados depresivos. La abstinencia de opiaceos se presenta
como un dolor vasooclusivo exacerbado caracteristico de las crisis agudas de
dolor en aquellos pacientes que han estado expuestos a su uso prolongado
y/o no se han sometido a una retirada progresiva controlada por un médico,
como resultado, esta complicacién en la ECF esta muy infradiagnosticada
(20,22).
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CAPITULO Ill - METODOLOGIA Y ANALISIS DE
RESULTADOS

3.1 METODOLOGIA

3.1.1 Disefio del estudio

Segun la intervencion del investigador es de tipo observacional; segun la
planificacion de las mediciones es retrospectiva; segun el numero de
mediciones de la variable de analisis es transversal y segun el nimero de

variables de analisis es descriptiva.

3.1.2 Poblacion y muestra de estudio

Poblacién: pacientes pediatricos con anemia falciforme atendidos en el
Hospital del nifio “Dr. Francisco De Icaza Bustamante” durante el periodo del
2016 al 2022.

Muestra: Pacientes pediatricos con anemia falciforme que presentaron crisis
drepanociticas en el Hospital del nifio “Dr. Francisco De Icaza Bustamante”
durante el periodo del 2016 al 2022.

A. Criterios de inclusién
Pacientes pediatricos con anemia falciforme que presentaron crisis

drepanociticas.

A. Criterios de exclusioén

Pacientes con CIE10 de anemia falciforme sin crisis.

B. Calculo del tamafio de la muestra

La muestra final consistié en 103 pacientes pediatricos con anemia
falciforme diagnosticados con crisis drepanociticas.

C. Método de muestreo

No Aleatorio.
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Pacientes pediatricos con
anemia falciforme atendidos en
el Hospital del Nifio Dr.
Francisco de Icaza Bustamante
durante 2016-2022 (n=165)

Pacientes excluidos:
Sin crisis falciforme (n=62)

Pacientes incluidos:
Con crisis falciformes (n=103)

3.2 METODO DE RECOGIDA DE DATOS
Revisién de historias clinicas documentadas en el Sistema Integrado de
Informacién de Salud del Hospital del nifio “Dr. Francisco De Icaza

Bustamante”.

3.3 PROCESAMIENTO DE LOS DATOS

3.3.1 Entrada y gestiéon informética de datos

Informacidén recolectada y tabulada en un archivo de Excel version Windows
2022.

3.3.2 Estrategia de andlisis estadistico
El analisis estadistico se realiz6 a través del programa IBM SPSS version 26,
donde se procedié a realizar un estudio descriptivo de las variables

cualitativas por medio de frecuencias y porcentajes.
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3.4 CUADRO DE OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES

NOMBRE
VARIABLES

Sexo

Raza

Antecedentes
patologicos
familiares (APF)

Factores

desencadenantes

Clinica

Localizacion

DEFINICION
DE LA
VARIABLE
Caracteristicas

fenotipicas
otorgadas por
los
cromosomas
sexuales.
Caracteristicas
fisicas
comunes que
comparten una
poblacién en
especifico.
Enfermedades
médicas que
han padecido
los parientes

de una
persona.
Situaciones

que favorecen
la aparicién o
desarrollo de
un problema.

Problema
fisico o mental
que una
persona
experimenta.

Ubicacién del
lugar.

TIPO

Categorica
Nominal
dicotdmica

Categorica
nominal
politbmica

Categorica
Nominal
dicotémica

Categorica
nominal
politbmica

Categorica
nominal
politbmica

Categorica
nominal
politbmica
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RESULTADO

Masculino
Femenino

Afroecuatoriano/afrodescendiente

Montubio
Mestizo

Si
No

Deshidratacion
Toxicos
Colecistitis

Infecciones (Gastroenteritis,
rinofaringitis, IVUS)

Fiebre
Dolor
Menstruacion
Frio

Otros (Ansiedad, trauma, humo)

No identificable
Dolor
Astenia
Ictericia
Palidez

Dificultad respiratoria

Generalizada

Miembros Superiores (MM.SS)
Miembros inferiores (MM.II)

Térax
Abdomen
Articular
Muscular
Cadera
Cabeza
Espalda alta
Espalda baja



Dedos

Problema

médico Sindrome toracico agudo

generado L Desordenes neuroldgicos
Categorica :

. durante o] . Necrosis avascular
Complicaciones . nominal N

después de un S Osteomielitis
politbmica .

evento en Neumonia

especifico. Sepsis

3.5 RESULTADOS

Para realizar este trabajo de investigacion se incluyé una poblacién de 165
pacientes pediatricos con diagndstico de anemia falciforme durante el periodo
del 2016-2022 atendidos en el Hospital del nifio “Dr. Francisco de Icaza
Bustamante”, de los cuales 103 (62.4%) presentaron crisis de dolor agudo y
62 (37,6%) no presentaron crisis (Tabla 1).

TABLA 1. PACIENTES PEDIATRIQOS CON ANEMIA FALCIFORME QUE
PRESENTAN CRISIS DREPANOCITICAS DEL HFIB 2016-2022.

FRECUENCIA PORCENTAJE
Si 103 62.4%
NO 62 37.6%
TOTAL 165 100%

FUENTE: ELABORADO DESDE LA BASE DE DATOS DE LAS AUTORAS. ACUNA-VERA.

Con respecto al sexo, tomando en consideracién la muestra de 103 pacientes
que presentaron crisis dolorosas, se obtuvo que 52 (50,5%) de estos
pacientes fueron del sexo masculino y 51 (49,5%) del sexo femenino (Gréafico
1).
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GRAFICO 1. DISTRIBUCION DE SEXO EN PACIENTES PEDIATRICOS
CON CRISIS DREPANOCITICAS DEL HFIB 2016-2022.
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49,4

49,2

49
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FUENTE: ELABORADO DESDE LA BASE DE DATOS DE LAS AUTORAS. ACUNA-VERA.

En cuanto a la raza, se determin6 que el 79 (76.7%) de 103 pacientes con
crisis, correspondian a mestizos, 23 (22,3%) eran afroecuatorianos, y 1 (1%)

montubio (Gréfico 2).

GRAFICO 2. DISTRIBUCION DE RAZA EN PACIENTES PEDIATRICOS
CON CRISIS DREPANOCITICAS DEL HFIB 2016-2022.
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FUENTE: ELABORADO DESDE LA BASE DE DATOS DE LAS AUTORAS. ACUNA-VERA.

Con referente a los antecedentes patoldgicos familiares se obtuvo que 72
(69,9%) de los pacientes que presentaron crisis tenian al menos un familiar
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con anemia drepanocitica y 31 (30,1%) refirieron no tener familiares con esta
enfermedad (Grafico 3).

GRAFICO 3. ANTECEDENTES PATOLOGICOS FAMILIARES DE
PACIENTES PEDIATRICOS CON CRISIS DREPANOCITICAS DEL HFIB
2016-2022.
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FUENTE: ELABORADO DESDE LA BASE DE DATOS DE LAS AUTORAS. ACUNA-VERA.

En consideracion a la clinica més frecuente que concurrié en los pacientes
con episodios dolorosos agudos se evidencid que en el total de la muestra,
103 (100%) pacientes, presentaron dolor. Se hallé que la palidez era el signo
mas prevalente con 80 (77,70%) pacientes que la presentaron, seguido de
esta estuvo la ictericia que se manifestd en el 68 (66%) de los pacientes, la
astenia estuvo presente en 39 (37,90%), y por ultimo 23 (22,30%) de los
pacientes mostro datos de dificultad respiratoria (Tabla 2).

TABLA 2. CLINICA EN PACIENTES PEDIATRICOS CON CRISIS
DREPANOCITICAS DEL HFIB 2016-2022.

Sli NO TOTAL
Frecuencia 103 0 103
DOLOR
Porcentaje 100 0 100%
Frecuencia 39 64 103
ASTENIA
Porcentaje 37.9 62.1 100%
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Frecuencia 68 35 103

ICTERICIA
Porcentaje 66 34 100%
Frecuencia 80 23 103
PALIDEZ
Porcentaje 77.7 22.3 100%
DIEICULTAD Frecuencia 23 80 103
RESPIRATORIA Porcentaje 22.3 77.7 100%

FUENTE: ELABORADO DESDE LA BASE DE DATOS DE LAS AUTORAS. ACUNA-VERA.

Con relacién a la localizacion del dolor se constato que la ubicacion prevalente
fue a nivel del abdomen con una frecuencia de 64 (62,1%) pacientes, seguido
de los miembros inferiores (MM.II) con 54 (52,40%), en tercer lugar, 48
(46,60%) pacientes presentaron dolor a nivel de espalda baja. De la muestra
estudiada, 35 (34%) presentaron dolor a nivel articular, continuo a ello, 30
(29,10%) se dieron a nivel de térax, 26 (25,20%) en los miembros superiores
(MM.SS), 23 (22,30%) en cabeza, 13 (12,60) presento dolor generalizado, 12
(11,70%) presentaron dolor a nivel muscular, 10 (9,70%) en espalda alta'y en
altima instancia 9 (8,70%) de los pacientes presentaron dolor a nivel de la
cadera y de los dedos (Tabla 3).

TABLA 3. LOCALIZACION DEL DOLOR EN PACIENTES PEDIATRICOS
CON CRISIS DREPANOCITICAS DEL HFIB 2016-2022.

Sl NO TOTAL
Frecuencia 13 90 103
GENERALIZADA

Porcentaje 12.6 87.4 100%

Frecuencia 26 77 103
MM.SS

Porcentaje 25.2 74.8 100%

Frecuencia 54 49 103

MM.II

Porcentaje 52.4 47.6 100%

TORAX Frecuencia 30 73 103
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Porcentaje 29.1 70.9 100%

Frecuencia 64 39 103
ABDOMEN
Porcentaje 62.1 37.9 100%
Frecuencia 35 68 103
ARTICULAR
Porcentaje 34 66 100%
Frecuencia 12 91 103
MUSCULAR
Porcentaje 11.7 88.3 100%
Frecuencia 9 94 103
CADERA
Porcentaje 8.7 91.3 100%
Frecuencia 23 80 103
CABEZA
Porcentaje 22.30 77.7 100%
Frecuencia 10 93 103
ESPALDA ALTA
Porcentaje 9.7 90.3 100%
Frecuencia 48 55 103
ESPALDA BAJA
Porcentaje 46.6 53.4 100%
Frecuencia 9 94 103
DEDOS
Porcentaje 8.7 91.3 100%

FUENTE: ELABORADO DESDE LA BASE DE DATOS DE LAS AUTORAS. ACUNA-VERA.

En los datos obtenidos, se encontraron varios factores desencadenantes de
las crisis drepanociticas en la poblacion pediatrica con anemia falciforme
siendo la fiebre la variable prevalente con 61 (59,20%), en segundo lugar, la
deshidratacion en 33 (32%), la rinofaringitis se hall6 como factor
desencadenante en 16 (15,50%) personas, el dolor per se fue el productor de
crisis en al menos 15 (14,60%) pacientes, y la colecistitis fue detonante de
crisis en 15 (14,60%) pacientes de la muestra. Tanto la gastroenteritis como

el frio se presentaron en 9 (8,70%) pacientes, respectivamente. Otros
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desencadenantes presentados en orden de frecuencia incluyeron a la
menstruacion, la cual se presentd como factor relacionado en 8 (7,80%)
pacientes, toxicos en 6 (5,80%), y ansiedad en 6 (5,80%). No se identifico el
evento desencadenante en 5 pacientes del total de la muestra,
correspondiéndole un 4,9%, humo en 4 (3,90%), infeccion de las vias urinarias
(IVUs) en 2 (1,90%), y, por ultimo, el trauma fue pilar desencadenante en 1
(1%) solo paciente (Tabla 4).

TABLA 4. FACTORES DESENCADENANTES EN PACIENTES
PEDIATRICOS CON CRISIS DREPANOCITICAS DEL HFIB 2016-2022.

SI NO TOTAL
Frecuencia 33 70 103
DESHIDRATACION
Porcentaje 32 68 100%
Frecuencia 6 97 103
TOXICOS
Porcentaje 5.8 94.2 100%
Frecuencia 15 88 103
COLECISTITIS
Porcentaje  14.6 85.4 100%
Frecuencia 9 94 103
GASTROENTERITIS
" Porcentaje 8.7 91.3 100%
i
% Frecuencia 16 87 103
@) RINOFARINGITIS
= Porcentaje  15.5 84.5 100%
LL
Z
- Frecuencia 2 101 103
IVUs
Porcentaje 1.9 98.1 100%
Frecuencia 61 42 103
FIEBRE
Porcentaje  59.2 40.8 100%
Frecuencia 15 88 103
DOLOR
Porcentaje 14.6 85.4 100%
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Frecuencia 8 95 103
MENSTRUACION

Porcentaje 7.8 92.2 100%
Frecuencia 9 94 103
FRIO
Porcentaje 8.7 91.3 100%
Frecuencia 6 97 103
ANSIEDAD
Porcentaje 5.8 94.2 100%
3 Frecuencia 1 102 103
|D_: TRAUMA
@) Porcentaje 1 99 100%
Frecuencia 4 99 103
HUMO
Porcentaje 3.9 96.1 100%
Frecuencia 5 98 103
NO IDENTIFICABLE
Porcentaje 4.9 95.1 100%

FUENTE: ELABORADO DESDE LA BASE DE DATOS DE LAS AUTORAS. ACUNA-VERA.

Respecto a las complicaciones halladas que estuvieron asociadas a las crisis
de dolor, se obtuvo que la neumonia fue la mas frecuente ocurriendo en 22
(21,4%) pacientes; en segundo lugar, estuvo el sindrome toracico agudo que
se presento en 14 (13,6%) de la muestra estudiada. Otras complicaciones en
orden de frecuencia incluyeron: sepsis en 7 (6,8%) de los pacientes,
desérdenes neuroldgicos en 5 (4,9%), y, por ultimo, tanto la necrosis
avascular como la osteomielitis se presentaron en 1 (1%) paciente,
respectivamente (Tabla 5).

TABLA 5. COMPLIQACIONES EN PACIENTES PEDIATRICOS CON

CRISIS DREPANOCITICAS DEL HFIB 2016-2022.

Sl NO TOTAL

Frecuencia 14 89 103
SINDROME TORACICO AGUDO
Porcentaje 13.6 86.4 100%

DESORDENES NEUROLOGICOS Frecuencia 5 98 103
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Porcentaje 4.9 95.1 100%

Frecuencia 1 102 103
NECROSIS AVASCULAR
Porcentaje 1 99 100%

Frecuencia 1 102 103
OSTEOMIELITIS

Porcentaje 1 99 100%
Frecuencia 22 81 103
NEUMONIA
Porcentaje 21.4 78.6 100%
Frecuencia 7 96 103
SEPSIS

Porcentaje 6.8 93.2 100%
FUENTE: ELABORADO DESDE LA BASE DE DATOS DE LAS AUTORAS. ACUNA-VERA.

3.6 DISCUSION

Las crisis dolorosas agudas son el sello distintivo de la anemia falciforme,
siendo la principal causa de hospitalizacion y atencibn médica en la
emergencia. Esta premisa es apoyada por nuestro estudio que arrojé que un
62,4% (n=103) de nuestra poblacion estudiada de 165 pacientes con
diagnostico de anemia de células falciformes presentaron al menos un
episodio doloroso agudo durante el periodo de 6 afios (2016-2022) que
tomamos en consideracion para la recoleccion de los datos. En el afio 2020,
Guillermo Figueredo et al, describié en su estudio realizado en el Hospital
Pediatrico “Hermanos Cordové” durante el ano 2013 al 2018, la presencia de
crisis vasooclusivas en el 100% de los pacientes con anemia falciforme; asi
mismo, una prevalencia del 100% se constaté en la investigacion de Cristian
Benalcazar en los pacientes con anemia drepanocitica que acudieron al
hospital “San Vicente de Paul” en Ibarra durante el afio 2015. Para nuestro
estudio, se tomd en cuenta Unicamente las historias clinicas que
implementaron el CIE10 de anemia falciforme con crisis, por lo que
consideramos que nuestra muestra pudo haber sido mayor si no hubiese
existido como limitante la falta de precision al momento de implementar los

diagndsticos en ciertas historias clinicas, en donde a pesar de detallarse que
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el paciente estaba en una crisis dolorosa, el diagnéstico establecido fue de
anemia falciforme sin crisis. Por otro lado, un estudio realizado por Meyssa
Talha et al, sobre una poblacion de 207 pacientes pediatricos atendidos en el
Hospital de Referencia Gaafar Ibnauf en Sudan durante el afio 2018, reporto
que tan solo el 33,35% presentaron crisis dolorosas, aun asi, fue la
manifestacion clinica méas frecuente de su estudio; este porcentaje menor tal
vez se deba a que su poblacion fue mayor y solo consideraron un afio para la

recoleccion de datos. (3,5,23).

Encontramos un ligero predominio en el sexo masculino con 52 pacientes
(50,5%), tan solo 1 paciente mas que en el sexo femenino, en donde 51
(49,5%) presentaron crisis. De igual manera, Ossama Zakaria et al, describe
una mayor prevalencia en el sexo masculino con un total del 61,70% de los
casos. Contradictoriamente, en los estudios de Meysaa Talha et al, Zachary
Ramsay et al, y, Abiola Oladapo et al, se describié una mayor prevalencia en
mujeres, con un 53,1%, 55,6% y 63,5%, respectivamente. A pesar de los
resultados contrariados encontrados, notamos que, en todos los estudios,
incluido el nuestro, la diferencia es reducida, por lo que estamos de acuerdo
con la literatura que indica que no existe un predominio sobre un sexo, y la
relacion es 1:1; sin embargo, recomendamos realizar en futuras
investigaciones un analisis estadistico de chi cuadrado en busqueda de la
existencia o no de significancia estadistica con respecto al sexo y el desarrollo
de crisis dolorosas (23,24,25,26).

Segun la literatura, la enfermedad de células falciformes puede afectar a
cualquier raza o etnia, sin embargo, se hace mencién que es mas comun en
personas de raza negra, hispanas, del Medio Oriente y mediterraneas (27).
Nuestro estudio indica que el 79 (76,7%) de los pacientes que presentaron
crisis dolorosas fueron mestizos, 23 (22,3%) afroecuatorianos, y 1 (1%) se
identific6 como montubio. Guillermo Figueredo et al, describe de manera
similar una mayor prevalencia en los pacientes mestizos (64,9%), y tan solo 3
pacientes de raza negra (8,1%) (5). En contraparte, Benalcazar Cristian et al,
y Guillen Jorge Luis, demuestran un mayor predominio de casos en pacientes
de raza negra sobre mestizos; el primer estudio describe 50,54% de los casos

para los afrodescendientes y 49,45% para los mestizos; el segundo estudio
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indica que el 63% de pacientes fueron afrodescendientes, 27% mestizos y el
10% indigena (3,4).

De acuerdo a los antecedentes patologicos familiares encontramos que 72
(69,9%) de los pacientes con crisis tuvieron familiares con anemia
drepanocitica, en contraste con 31 (30,1%) que no refirieron tener ningun
familiar que padezca esta enfermedad. No existen estudios de investigacion
con los cuales comparar nuestros resultados, sin embargo, se apoyan por la
bibliografia, la cual estipula que es una enfermedad hereditaria de caracter
autosomico recesivo (1). Recomendamos que se realicen trabajos
investigativos en la poblacion pediatrica que tomen en cuenta el factor
hereditario, indicando la prevalencia como nuestro estudio, ademas de la

significancia estadistica.

En el andlisis de la clinica de las crisis vasooclusivas se encontré que todos
los pacientes de la muestra presentaron dolor (100%), se identificaron otros
signos como la palidez (77,70), seguido de la ictericia (66%). Entre los menos
frecuentes se encontro a la astenia, presente en un 37,90% y a la dificultad
respiratoria en un 22,30%. No existen estudios que hayan evaluado la
frecuencia de la clinica que presentan los pacientes durante una crisis, esto
debido a que su sintomatologia principal es el dolor, asociado a la clinica
caracteristica de la anemia y al 6rgano que se encuentre afecto (2,20).

La localizacién del dolor de una crisis vasooclusiva puede variar por cada
paciente, este dolor puede hallarse en un solo sitio o en varios de forma
simultdnea, dentro de nuestro estudio las ubicaciones de mayor frecuencia
fueron a nivel del abdomen con un 62,1%, seguido de los miembros inferiores
del 52,40% y por ultimo a nivel de espalda baja con un 46,60%. Estos datos
se pueden comparar con el estudio Gil-Agramonte M, et al. en el cual se
estudié a 61 pacientes pediatricos del servicio de urgencia del instituto de
Hematologia e Inmunologia (IHI) durante el periodo de septiembre 2015 a
diciembre 2016, donde se observdé un predominio del dolor a nivel de
miembros inferiores con un 31,1%, seguido de abdomen y dolor generalizado
correspondiéndole un 18% a cada uno, en este estudio el dolor a nivel de

espalda baja fue el menos prevalente con un 3,3%. De forma similar, en el

27



estudio de Donna K. McClish et al. de un total de 308 pacientes adultos (2002-
2004), un 42,6% presentd dolor a nivel de las rodillas, un 42% a nivel de
espalda baja, seguido de un 33,8% a nivel de la cadera y, ademas, el dolor a
nivel abdominal correspondiéo a un 16,2%. En ambos estudios se puede
observar que la localizacion del dolor a nivel de miembros inferiores primé en
comparacién a nuestro estudio, sin embargo, las diferencias estadisticas son

minimas (6,28).

La literatura menciona factores ambientales y propios del paciente como
factores de riesgo para la aparicion de crisis drepanociticas, en la mayoria de
los estudios se determina que factores como hipoxia, frio, infeccion, fiebre,
deshidratacion y menstruacion, son los principales actores causales; incluso,
la ansiedad, depresion, el ejercicio fisico exagerado y el propio dolor pueden
precipitar un episodio agudo de dolor. Existen pocos estudios que evalluen la
prevalencia de los factores desencadenantes, sin embargo, Gil-Agramonte M,
et al. en su evaluacién de los 61 pacientes pediatricos en IHI evidencié que
en al menos el 57% de los casos estudiados se determiné la presencia de un
factor desencadenante, siendo la realizacion del ejercicio fisico no
supervisado el factor mas frecuente con un 77,1%; en el estudio no se detallan
mas factores. En contraparte a nuestra investigacion, al evaluar los factores
desencadenantes mas importantes, se encontré6 que la fiebre era el factor
principal con un 59,2%, seguido de la deshidratacién con un 32% y factores
infecciosos, siendo la rinofaringitis en un 15,5%. Es dificil determinar el porqué
de la discrepancia entre ambos estudios, puede ser que las variables
estudiadas no fueron las mismas que las analizadas en este trabajo de
investigacion; no se puede precisar las variables que fueron parte del estudio
de Gil-Agramonte M, et al., en sus resultados solo dan mencién de si
presentaban o no algun desencadenante y cual fue el factor destacado entre
ellos (6,12,29).

En nuestro estudio de pacientes pediatricos con anemia falciforme que
presentaron crisis, las dos complicaciones mas frecuentes fueron la neumonia
con un 21,4% y el sindrome toracico agudo en un 13,6%; seguido a ello,
encontramos a la sepsis en un 6,8%, a los desordenes neuroldgicos con un

4,9%, la necrosis avascular y la osteomielitis presentaron el mismo porcentaje
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de frecuencia (1%). En contraparte, Nirmish Shah et al. en su estudio de la
evaluacion de las crisis vasooclusivas en pacientes adultos y pediatricos,
encontré que las 5 complicaciones con mayor incidencia entre los pacientes
pediatricos fueron la fiebre con 31,88%, las enfermedades infecciosas y
parasitarias con un 27,69%, asma con 14,48%, sindrome toracico agudo con
6,98% vy litiasis vesicular en un 2,93%. Entre otras variables analizadas se
encontraron a la necrosis avascular con un 1.42%, ECV en 1,82% vy
convulsiones en 2,26%. La diferencia estadistica entre ambos estudios de
investigacion es notoria, esto podria explicarse por la forma de categorizar a
las variables de estudio, por ejemplo: la fiebre y las infecciones en el presente
documento fueron catalogadas como factores desencadenantes de las crisis,
y eventos como ECV y convulsiones se agruparon como desoérdenes

neurologicos (30).
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CAPITULO IV - CONCLUSIONES Y
RECOMENDACIONES

4.1 CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

Las crisis drepanociticas se presentan en un porcentaje considerable
de pacientes con anemia falciforme. Es importante el conocimiento de
la tasa de la poblacién pediatrica con anemia falciforme que presentan
episodios dolorosos agudos, debido a que estos impactan
significativamente en la calidad de vida de los pacientes y pueden llegar
a asociarse a complicaciones potencialmente mortales; al ser muy
comun, recomendamos que se realicen en los hospitales
capacitaciones a los médicos, sobre todo a quienes estan a cargo de
triaje y emergencia, a identificar las caracteristicas clinicas de una crisis
dolorosa para establecer un correcto diagndstico y por lo tanto, realizar
un manejo oportuno de los mismos para minimizar el dolor y el
desarrollo de complicaciones que pueden llevar a desenlaces fatidicos.
Ademas, recomendamos que se instruya a los médicos a implementar
el CIEL10 de forma correcta en sus evoluciones para evitar sesgos en
futuros trabajos de investigacion.
La raza mestiza predominé ante la raza negra como la que tiene mayor
predisposicibn a manifestar episodios dolorosos agudos. Se
recomienda realizar un estudio multicéntrico para determinar la
existencia de variaciones.
El sexo masculino tiene un ligero predominio por sobre el femenino en
presentar crisis, sin embargo, debido a que la diferencia fue muy
estrecha y debido a las discrepancias con otros estudios, concordamos
con la literatura de que el sexo es indiferente para la presentacién de
las crisis.
Nuestro estudio es el primero en describir la tasa de pacientes con
antecedentes patoldgicos familiares de anemia falciforme que
presentaron crisis, recomendamos en futuras investigaciones
establecer una relacién entre estas dos variables en busqueda de
significancia estadistica.
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La clinica principal de las crisis drepanociticas es por supuesto el dolor;
los sintomas y signos concomitantes son manifestaciones propias de
la anemia. Recomendamos realizar un estudio prospectivo y analitico
para estudiar la duracion, frecuencia y recurrencia de cada episodio de
dolor.

Dentro del andlisis de la localizacion del dolor de una crisis
drepanocitica, el dolor abdominal es la ubicacion mas prevalente,
seguida de los miembros inferiores y por ultimo la espalda baja. Los
resultados obtenidos sugieren que sitio del dolor de los pacientes
pediatricos con anemia falciforme es variado y puede estar asociado a
una diversidad de factores descritos.

El factor desencadenante de una crisis aguda de dolor al igual que su
localizacion puede variar por cada persona y por cada crisis a lo largo
del tiempo, por lo tanto, es limitado establecer un factor causal
predominante. En este estudio, la fiebre fue el factor desencadenante
mas prevalente, seguida por la deshidratacion, la rinofaringitis, el dolor
per se y la colecistitis. Se necesitan mas estudios para comprender
mejor la relacion entre los factores desencadenantes y las crisis
drepanociticas en pacientes con anemia falciforme en nuestro pais.
Las complicaciones mas frecuentes asociadas a las crisis
drepanociticas fueron las que afectan al aparato respiratorio, la
neumonia y el sindrome toracico agudo, en tercer lugar, se halla la
sepsis. El conocer la frecuencia de estas complicaciones ayuda al
personal de salud a enfocar sus esfuerzos en la prevencién y
tratamientos de las mismas, por ello, es importante enfatizar su estudio.
Sugerimos en general realizar un estudio prospectivo, multicéntrico y
analitico, para una caracterizacion clinica mas amplia de las crisis

drepanociticas.
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afrodescendientes y engloba a un conjunto de hemoglobinopatias; la principal es la anemia falciforme que
causa hemolisis, crisis de dolor y dafio crénico de 6rganos. Las crisis vasooclusivas provocan episodios de
dolor agudo intenso en diferentes partes del cuerpo. Objetivos: caracterizar clinicamente las crisis
drepanociticas en pacientes pediatricos con anemia falciforme, identificando factores desencadenantes y
complicaciones asociadas recurrentes. Metodologia: se realiz6 un estudio observacional, retrospectivo,
transversal y descriptivo a partir de la revision de historias clinicas del Hospital del nifio Dr. Francisco De
Icaza Bustamante. Se incluy6 a pacientes pediatricos con anemia falciforme que presentaron al menos una
crisis drepanocitica desde el 2016 al 2022. Los datos fueron analizados mediante estadistica descriptiva a
través de frecuencias y porcentajes. Resultados: de 165 pacientes pediatricos con anemia falciforme, 103
presentaron crisis; de estos, el 50,5% fueron del sexo masculino. El 76,6% se identificaba como mestizo.
Un 69,9% presentaron al menos un antecedente familiar de anemia falciforme. La clinica mas frecuente fue
el dolor (100%), palidez (77,3%) e ictericia (66%). El sitio prevalente de dolor fue a nivel abdominal (62,1%)
y miembros inferiores (52,4%). El factor desencadenante principal fue la fiebre (59,2%). Entre las
complicaciones, se destacan la neumonia (21,4%) y el sindrome toracico agudo (13,6%). Conclusién: Las
crisis vasooclusivas son comunes en nifios con anemia falciforme, se manifiestan principalmente con dolor
intenso que puede variar de localizacién y estar asociadas a diversas complicaciones que puedan originar
gran morbimortalidad.
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