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Resumen

Introduccion: la anemia falciforme es un trastorno hematico hereditario que conlleva
multiples complicaciones, entre las que se encuentra la anemia crénica. Objetivo: determinar
las complicaciones asociadas al diagnostico de Anemia falciforme, en pacientes atendidos en
la Emergencia del hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante, periodo 2018 — 2022.
Metodologia: se realiz6 un estudio observacional, descriptivo y transversal. Se registraron
datos demograficos y clinicos para su posterior analisis estadistico. Resultados: se evaluaron
116 pacientes con anemia falciforme. La mayor proporcion de pacientes se ubicé en el grupo
de edad de 6 a 11 afios (40,5%), con predominancia masculina (23,3%). En términos de
severidad, el 58% de los pacientes presentaron un grado moderado de la enfermedad,
mientras que el 38% tenian un grado severo. El analisis estadistico mostré que el 94,0% de
los pacientes tenian anemia crénica y el 55,2% de ellos experimentaron crisis vasoclusivas,
con una asociacion estadisticamente significativa (p = 0,002). Sin embargo, no se verificd
una asociacion significativa entre el tipo de anemia y otras complicaciones agudas, como
fiebre sin foco (p = 0,262), secuestro esplénico (p = 0,549) y complicaciones renales (p =
0,344). En cuanto a hipertensiéon pulmonar, el 2,6% de los pacientes con anemia crénica la
desarrolld, pero sin significancia estadistica (p > 0,05). La hemolisis y la osteonecrosis
vascular tampoco mostraron asociacion significativa (p = 0,718 y p = 0,606,
respectivamente). En cuanto a la ceguera, se observé una relacion significativa con un p de
0,044. Finalmente, la necesidad de procedimientos quirurgicos fue mayor en pacientes con
anemia cronica, donde el 9,5% fue sometido a colecistectomia, indicando una mayor carga
de complicaciones en este grupo. Conclusiones: los hallazgos sugieren la necesidad de
implementar programas de seguimiento mas estrictos y educacién para optimizar la

adherencia al tratamiento y, por ende, mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

Palabras clave: anemia falciforme, complicaciones, severidad.
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Abstract

Introduction: sickle cell anemia is a hereditary blood disorder that leads to multiple
complications, among which chronic anemia is included. Objective: to determine the
complications associated with the diagnosis of sickle cell anemia in patients treated in the
Emergency Department of the Hospital del Nifio Dr. Francisco Icaza Bustamante during the
period from 2018 to 2022. Methodology: an observational, descriptive, and cross-sectional
study was conducted. Demographic and clinical data were recorded for subsequent statistical
analysis. Results: a total of 116 patients with sickle cell anemia were evaluated. The largest
proportion of patients was in the age group of 6 to 11 years (40.5%), with a male
predominance (23.3%). In terms of severity, 58% of the patients presented a moderate degree
of the disease, while 38% had a milder degree severe. Statistical analysis showed that 94.0%
of the patients had chronic anemia, and 55.2% of them experienced vaso-occlusive crises,
with a statistically significant association (p = 0.002). However, no significant association
was found between the type of anemia and other acute complications, such as fever without
focus (p = 0.262), splenic sequestration (p = 0.549), and renal complications (p = 0.344).
Regarding pulmonary hypertension, 2.6% of patients with chronic anemia developed it, but
without statistical significance (p > 0.05). Hemolysis and vascular osteonecrosis also showed
no significant association (p = 0.718 and p = 0.606, respectively). A significant relationship
was observed concerning blindness, with a p-value of 0.044. Finally, the need for surgical
procedures was higher in patients with chronic anemia, with 9.5% undergoing
cholecystectomy, indicating a greater burden of complications in this group. Conclusions:
The findings suggest the need to implement stricter follow-up programs and education to

improve treatment adherence and, consequently, the quality of life of these patients.

Keywords: sickle cell anemia, complications, severity.
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INTRODUCCION

La anemia falciforme, AF, siendo una enfermedad hemolitica hereditaria, constituye
un desafio significativo para la salud pablica a nivel mundial.! Esta patologia se caracteriza
por la alteracion de la hemoglobina, proteina encargada del transporte de oxigeno, lo que
provoca la formacidon de glébulos rojos en forma de hoz, los cuales son mas rigidos y fragiles
que los glébulos rojos normales.? Esta alteracion morfoldgica conduce a una serie de
complicaciones que pueden afectar multiples 6rganos y sistemas, comprometiendo
significativamente la calidad de vida de los pacientes y, en muchos casos, acortando su

esperanza de vida.

En Ecuador, la prevalencia de la anemia falciforme varia segun las regiones; sin
embargo, se ha reportado una incidencia significativa, especialmente en ciertas poblaciones.®
El hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante, como principal centro pediatrico de
referencia en la regién, atiende a un nimero considerable de pacientes con esta enfermedad,
lo que lo convierte en un escenario ideal para estudiar las complicaciones asociadas y evaluar

la calidad de la atencion brindada.

Las complicaciones de la anemia falciforme son diversas y pueden variar en
severidad, desde episodios agudos como el sindrome toracico agudo y el priapismo, hasta
condiciones crénicas como la osteonecrosis y la esplenomegalia. Estas complicaciones
pueden verse influenciadas por factores como la severidad de la anemia y el tipo de anemia
presente en el paciente.* La identificacion de estas asociaciones es fundamental para mejorar

la atencién médica y el manejo clinico de los pacientes pediatricos con anemia falciforme.

Este estudio tiene como objetivo analizar la severidad de la anemia y su relacion con
las complicaciones agudas y cronicas en pacientes atendidos en la Emergencia del hospital
del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante, durante el periodo 2018-2022. Al comprender
mejor estas interrelaciones, se espera contribuir a la optimizacion de los protocolos de
atencion y a la implementacion de estrategias preventivas que puedan mejorar los resultados

de salud en esta poblacién vulnerable.



1. EL PROBLEMA

1.1 Identificacién, Valoracién y Planteamiento

La drepanocitosis es considerada un problema de salud puablica por distintas
organizaciones internacionales, como la ONU y la OMS.®> Las zonas geograficas mas
afectadas son Africa subsahariana, asi como zonas tropicales de Asia y América. Sin
embargo, los flujos migratorios en las Ultimas décadas han determinado que se convierta en

una enfermedad emergente en paises europeos y en el norte del continente americano.®

La prevalencia de la anemia falciforme es significativa, no solo genera episodios
dolorosos recurrentes, sino que también se asocia con complicaciones graves tanto agudas
como cronicas que afectan la calidad de vida y el prondstico de los pacientes. Las
complicaciones agudas representan emergencias medicas que ponen en riesgo la vida de los

pacientes y demandan intervenciones rapidas y efectivas.

Ademas, impactan significativamente la calidad de vida de los pacientes y
representan un desafio a largo plazo para los servicios de salud, ya que requieren de un
monitoreo y tratamientos constantes. Los procedimientos quirurgicos, como la esplenectomia
y la colecistectomia, son a menudo necesarios para mitigar el impacto de ciertas
complicaciones crénicas, lo que aumenta los costos médicos y el riesgo de morbilidad en esta

poblacion.

Los casos pediatricos con anemia falciforme y la frecuencia de complicaciones
agudas y crénicas han ido en aumento en los ultimos afios. Sin embargo, aln se carece de un
andlisis exhaustivo que permita establecer una relacién clara entre la severidad de la anemia
y el tipo de complicaciones que presentan estos pacientes, asi como la identificacion de
factores asociados que puedan orientar intervenciones tempranas y especificas. La falta de
esta informacion limita la capacidad de los profesionales de la salud para implementar
estrategias preventivas y terapéuticas efectivas, lo cual es crucial para mejorar los resultados

de salud en estos nifios y reducir la mortalidad asociada a esta condicién.

En el hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante, se ha observado que

muchos pacientes presentan complicaciones agudas, como crisis vasoclusivas y sindrome

2



toracico agudo, que requieren atencion médica urgente. Ademas, las complicaciones
cronicas, como la osteonecrosis y la esplenomegalia, pueden afectar gravemente la calidad

de vida y aumentar la morbilidad.
1.2 Formulacion

¢Cuales son las complicaciones en pacientes con diagnostico de anemia falciforme,
atendidos en la Emergencia del hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante, periodo
2018 — 2022?

1.3 Objetivos
1.3.1 Objetivo general

Determinar las complicaciones asociadas al diagndstico AF en pacientes atendidos
en la Emergencia del hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante, periodo 2018 —
2022.

1.3.2 Objetivos especificos

e Caracterizar por edad, género y grado de severidad a los pacientes con AF atendidos
en el hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante, periodo 2018-2022.

e Analizar la relacion entre el tipo de anemia y la presencia de complicaciones agudas
especificas en los pacientes con AF atendidos en el referido Hospital, periodo 2018-
2022,

e Evaluar la asociacion entre el tipo de anemia y el desarrollo de complicaciones
cronicas en pacientes con AF.

e Determinar la necesidad de procedimientos quirargicos segun el tipo de AF en

pacientes atendidos en el Hospital sefialado.



2. MARCO TEORICO

2.1 ANTECEDENTES

La AF fue descubierta en 1910 por Herrick, llamandola enfermedad de células
falciformes por la forma de hoz que toman los eritrocitos. Hahn y Gillespie afirmaron que se
presenta en concentraciones bajas de oxigeno. En 1945 Pauling indica que se debe a la
afectacion en la globina llamandola hemoglobinopatia S.’

A nivel mundial, DeBaun et al.,2 documentaron que el accidente cerebrovascular y el
sindrome toracico agudo son complicaciones predominantes, con variaciones significativas
en la frecuencia segln la region. Un estudio realizado por Brousseau et al.,® en Estados
Unidos destacé que, a pesar de los avances en el manejo de la enfermedad, las crisis dolorosas

y el sindrome torécico agudo siguen siendo frecuentes en pacientes pediatricos.

Un estudio multicéntrico por Kato et al., ° a nivel global revel6 que, aunque las crisis
dolorosas y el sindrome toréacico agudo son comunes en todas las regiones, la frecuencia de
complicaciones varia ampliamente segun los recursos disponibles y la calidad del sistema de

salud.

En los dltimos afios, diversos estudios han abordado las complicaciones en pacientes
pediatricos con anemia falciforme (AF), destacando diferencias regionales en Ecuador,

Latinoamérica y a nivel global.

El estudio Reparaz et al.,* fue retrospectivo y descriptivo analizd los ingresos
hospitalarios entre 2010 y 2020 por complicaciones agudas en pacientes menores de 16 afios
con drepanocitosis en un hospital terciario. Se revisaron aspectos clinicos, radiolégicos y de
laboratorio, incluyendo 71 ingresos correspondientes a 25 pacientes, de los cuales el 40%
fueron diagnosticados mediante cribado neonatal. A lo largo del periodo, se observd un
incremento progresivo en el numero de ingresos. Las complicaciones mas comunes fueron
crisis vasoclusivas (35,2%), sindrome febril (33,8%) y sindrome toracico agudo (32,3%).

Nueve pacientes requirieron ingreso en la unidad de cuidados intensivos, y en 20 de los



ingresos se identificaron microorganismos en estudios microbioldgicos, con predominio de
bacterias en el 60% de los casos. La antibioterapia fue administrada en el 86% de los casos
y, en un 28% de los ingresos, se necesitd analgesia con opioides. Ademas, el 89% de los
pacientes presentaban una pauta de vacunacion adecuada y el 41% recibian hidroxiurea antes

del ingreso.

El estudio de Paniagua y Contreras®! se evaluaron 75 pacientes, de los cuales 8
(10,6%) presentaron efectos secundarios toxicos que obligaron a suspender el tratamiento.
De estos, 5 fueron hombres (62,5%) y 3 mujeres (37,5%), con una edad promedio entre 11y
15 afios (75%). Todos los pacientes presentaban anemia de células falciformes homocigota
SS, siendo la dosis de hidroxiurea mas comun de 15-24 mg/kg. La duracion del tratamiento
fue de més de 3 afios en 6 pacientes (75%) y de 2 a 3 afios en los 2 restantes (25%). Entre las
complicaciones observadas, 3 pacientes (37,5%) presentaron insuficiencia hepatica, otros 3
(37,5%), insuficiencia renal, mientras que 1 paciente sufri6 insuficiencia tanto hepatica como

renal (12,5%) y otro experimento insuficiencia renal junto con mielosupresion (12,5%).

Los datos indican que el tratamiento con hidroxiurea durante mas de 3 afios a una
dosis de 15-24 mg/kg aumenta el riesgo de desarrollar insuficiencia hepatica o renal, mientras
que el uso de 2 a 3 afios se asocié con mielosupresion como efecto toxico. Sin embargo,
aunque existen ciertos riesgos de complicaciones graves, estos son relativamente bajos en
comparacién con los beneficios que ofrece la hidroxiurea, los cuales contribuyen

significativamente a mejorar la calidad de vida de los pacientes.

Rivas'? identifico 14 pacientes, con una mediana de edad de 11 afios (RIC: 10-13),
de los cuales el 64,3% eran hombres. La mayoria de los pacientes (92,9%) pertenecian al
estrato socioecondémico 1y vivian en areas rurales. Un 35,7% presentaba comorbilidades, y
el 78,6% se encontraban en normopeso. El sintoma principal fue dolor abdominal localizado
en el hipocondrio derecho, reportado en el 68,6% de los casos. La mediana de tiempo desde
el inicio de los sintomas hasta el diagnéstico fue de 2 meses (RIC 2-5), mientras que el tiempo
entre el diagndstico y la evaluacion por cirugia pediatrica fue de 0,88 meses (RIC 0,27 - 3,5).
Posteriormente, el tiempo entre la evaluacion y la realizacion de la cirugia tuvo una mediana

de 3,37 meses (RIC 1,23 - 12,73). Solo un paciente experimenté una complicacion



postoperatoria debido a anemia, lo cual requiri6é transfusion de hemoderivados. En el
postoperatorio, las consultas adicionales incluyeron medicina del dolor en un 85,7% de los
casos, nutricion en un 78,6%, y todos los pacientes continuaron con seguimiento por

hematologia.

En la investigacion de Filho et al.,®* se analizaron las historias clinicas de nueve
pacientes pediatricos con anemia falciforme, con edades de hasta 14 afios. De ellos, el 55,6%
eran hombres y el 44,4% mujeres, con edades comprendidas entre 6 y 14 afios. Todos los
pacientes reportaron hospitalizaciones, crisis dolorosas agudas e infecciones. El sindrome
toracico agudo se observé en el 66,7% de los casos. S6lo un paciente no recibio transfusiones.
El promedio de los parametros de laboratorio fue de 13,06% para la hemoglobina fetal. El
hematocrito fue inferior al 35,3% en todos los casos y la hemoglobina oscilé entre 7,0 y 10,0
en el 100% de los pacientes. Los leucocitos oscilaron entre 4.000 y 10.000 en el 55,6% de
los casos, y entre 10.000 y 20.000 en el 44,4%. Se observé trombocitosis en el 55,6% de los

pacientes, mientras que el 44,4% tenia recuentos de plaquetas normales.
2.2 Epidemiologia

La AF tiene una prevalencia global significativa, especialmente en regiones donde la
malaria es endémica, como en partes de Africa, el Medio Oriente y el sur de Asia. En Africa
subsahariana, la prevalencia puede alcanzar hasta el 10% en algunas poblaciones. En el
continente americano, la prevalencia es menor, pero sigue siendo relevante en comunidades

afrodescendientes, asi como en algunas poblaciones indigenas y latinoamericanas.

A nivel mundial existen mas pacientes portadores, afectados por esta patologia,
debido a una configuracion recesiva de un autosoma, que para que se manifieste debe existir
predisposicion genética tanto por parte de la madre como del padre, ligado a cromosomas
XY. La Organizacion Mundial de la Salud en un reporte publicado en 2012 indica que nacen
méas de 300,000 a 500,000 bebés con formas graves de hemoglobinopatia mundialmente,
especialmente en paises de ingresos medios y bajos, con malaria endémica como Suramérica,

Africa y medio oriente.®



A nivel de salud publica, la drepanocitosis se caracteriza por presentar tasas elevadas
de mortalidad y morbilidad infantil (sobre todo en menores de 5 afios), cifras que son mas
altas en paises en vias de desarrollo y con sistemas de salud precarios. Se estima que del 9 al
16% de los nifios fallecidos antes de los 5 afios en regiones de escasos recursos, son causados
por la anemia falciforme, por lo cual 2 de cada 10 nifios sobrepasan este periodo de edad. En
Estados Unidos de Norteamérica la supervivencia media bordea los 50 afios, mostrando la

gran brecha de tecnologia y de inversion en salud en las regiones.

En América Latina, la AF presenta variaciones en su prevalencia. En Ecuador, se
estima que la prevalencia de la AF es relativamente baja en comparacién con otras regiones,
pero los casos identificados suelen ser severos debido a diagndsticos tardios y a la falta de

acceso a servicios especializados.

La presencia de la enfermedad en Latinoamérica también esta asociada con una alta
incidencia en comunidades afrodescendientes y algunas poblaciones indigenas, donde los

estudios sugieren una necesidad urgente de programas de deteccion y manejo.t’
2.3 Genetica

La drepanocitosis es la hemoglobinopatia estructural mas estudiada y frecuente, sobre
todo en pacientes de etnia negra. Lo caracteristico de esta enfermedad es la presencia de
hemoglobina S, que es poco soluble y aumenta la tendencia hacia precipitaciones de polimero

o fibrilares que facilita la formacion de zonas isquémicas en diferentes 6rganos.8

La hemoglobina se encuentra compuesta por cuatro cadenas de globina y cuatro
nucleos de hemo. En el glébulo rojo se encuentran 3 tipos de hemoglobina que se determinan
mediante electroforesis. La A (Hb A) o adulta que es a2f32 que se le atribuye al 95 a 98%, la
hemoglobina A2 conformada por 0262 que es el 2 al 3%, y la hemoglobina F o fetal ( a2y2)
que va disminuyendo desde el nacimiento hasta los 6 meses alcanzando un 1% de la

hemoglobina en el adulto.*®

La hemoglobina de tipo A, esta conformada por dos cadenas alfa y dos cadenas beta,

por ello su determinacion como 022, siendo esta la mayoritaria en la vida adulta. Los genes



encargados de la formacion y estructura de estas cadenas se encuentran en el cromosoma 16
(parael alfa) y cromosoma 11 (demaés cadenas). La alteracion de las cadenas de globina puede
generar enfermedades vinculadas al defecto en la sintesis o produccién de cadenas anormales,

las primeras se conocen como talasemias y las segundas como hemoglobinopatias.?°

La AF se caracteriza por un cambio del &cido glutdmico a valina en el cromosoma 11
dando como resultado una mutacién en el cordén 6 de la beta globina denominandose
hemoglobina S. Los homocigotos para esta mutacion son los HbS y corresponden al 60-65%
de los que muestran los sintomas. Existen tipos de afecciones con hemoglobina S los
llamados portadores que son heterocigotos para hemoglobina S (Hb AS), los de
sintomatologia intermedia que son los heterocigotos de hemoglobina S y C, y los

homocigotos para la hemoglobina S que presentan graves manifestaciones clinicas.?
2.4 Fisiopatologia

La disminucion de la produccién de cadenas beta es mas frecuente en zonas europeas
y del mediterraneo, mientras que la afectacion de la cadena alfa se ve en regiones orientales.
La lesion de las cadenas de globina se asocia con trastornos de tipo hemolitico, pues el exceso
de una cadena globina defectuosa impide que se una a las demas globinas normales, lo cual
ocasiona lesion del hematie (se precipita) para luego destruirse y entrar en hemolisis y
eritropoyesis ineficaz, agravando el cuadro clinico, ademas de tener una hemoglobina no

funcionante que limita el acceso de oxigeno a los tejidos.??

La drepanocitosis, es una patologia autosémica recesiva, puede clasificarse segun la
gravedad de los sintomas y forma genética de la enfermedad, en casos asintomaticos
hablamos de un rasgo falciforme y en cuadros mas floridos de una forma homocigota grave.
Consiste que la cadena Beta (posicion 6) es reemplazada por una valina, que da la alteracion
estructural a la hemoglobina, que se denomina ahora hemoglobina S; este nombre es dado a
que cuando el glébulo rojo entra en intercambio de oxigeno por dioxido de carbono (pierde
oxigeno) o en casos deshidratacién, la hemoglobina se polimeriza y precipita dentro de la

célula, adoptando una forma de hoz o “S”.23



La variante de hemoglobina S se polimeriza en escasez de oxigeno deformando al
eritrocito y causando hemolisis, la hemoglobina libre en el plasma se convierte en un radical
libre que inhibe al d6xido nitrico ademas de disfuncion endotelial, accién plaquetaria
provocando un estado de hipercoagulabilidad. O en casos de llegar a la microcirculacién los
hematies colapsan los capilares, arteriolas y vénulas, dando fendmenos de vasoclusion o
crisis oclusivas que a larga promueven isquemia o infartos de diversos érganos. Ademas, el
vasoclusion se produce por un aprisionamiento de leucocitos y eritrocitos junto a la
activacion de factores inflamatorios se produce redistribucion de flujo, obstruccion vascular

e isquemia.?3
2.5 Manifestaciones clinicas

Uno de los datos clinicos mas comunes en este tipo de pacientes, es la presencia de
anemia crénica con hemoglobina promedio de 8g/dl, pues el estado de hemolisis continuo
reduce esta cifra drasticamente y los desechos celulares por los eritrocitos falciformes
bloquean capilares de microcoagulacion (tension de oxigeno baja). Los sintomas y signos de
la enfermedad pueden justificarse por el fenémeno de vaso oclusion y la hemolisis que resulta

de la deshidratacion del eritrocito al pasar los vasos sanguineos pequefios.?*

En los recién nacidos, y nifios entre cuatro a seis meses, la primera manifestacion
clinica de la enfermedad es la dactilitis, que se caracteriza por presentar dolor en manos o
pies 0 ambas, junto con tumefaccion (debido al compromiso 6seo). La anemia es la primera
complicacion en aparecer, y que puede ser grave en secuestros esplénicos o hepaticos, incluso
debido al estado de anemia cronica la médula en un intento de producir mayor cantidad de

hematies acaba rapidamente sus recursos y puede complicarse con aplasia medular.?®

Durante los primeros meses de vida, en especial entre los 6 a 18 meses, los nifios
presentan un sindrome de mano - pie, caracterizado por dolor en estas regiones acompafiado
de edema y signos de flogosis, que a manera de brotes indican reactivacion de la anemia
falciforme y estados de micro infartos. El dolor 6seo por oclusion e isquemia microvascular
afecta a los huesos largos y a las articulaciones de estos; también los pacientes suelen

manifestar dolores en cara, cuero cabelludo, abdomen y pelvis, en las crisis vaso-oclusivas



con hemolisis se asocia a derrame articular. La necrosis avascular aséptica que se presenta

en jovenes adultos localizado en las cabezas de fémur y humero y en las vértebras.?®

Esplenomegalia por las crisis en la microcirculacion esplénica da como resultado una
asplenia afuncional aumentando el riesgo de infecciones por estreptococo y haemophilus,
ademas se presenta el secuestro esplénico agudo que empeora la anemia con una disminucién
hasta el 20% de la Hb basal con recurrencias posteriores en mas del 50% de los nifios. La

prevalencia de complicaciones como esplenomegalia y ceguera fue minima.

Esto esta en linea con la literatura actual que sugiere que estas complicaciones son
menos comunes, especialmente en contextos donde se proporciona atencion preventiva
adecuada y se controla bien la enfermedad.?’” La esplenomegalia y la ceguera son
complicaciones graves, pero menos frecuentes en comparacion con crisis vaso-oclusiva y

sindrome toracico agudo.?®

Priapismo se manifiesta en el 30% de los pacientes antes de los 15 afios. Las Ulceras
en miembros inferiores sobre tordo el tercio distal de la pierna son dolorosas, aparecen con
mayor frecuencia en los adultos jévenes hombres, y se encuentran ligadas a riesgo de padecer

priapismo, hipertension pulmonar, sindrome torécico agudo.?®

Los nifios con anemia drepanocitica que presentan fiebre constituyen una potencial
emergencia debido al riesgo de desarrollar infecciones graves por lo que ameritan un rastreo
complementario de examenes como hemograma completo, electrolitos, funcién hepatica y
renal ademas de radiografia de torax; estudios recomiendan la necesidad de cobertura
empirica frente a cocos gram positivos y bacilos entéricos gram negativos. Se observo
ademas que pacientes que tenian sindrome de pecho, al momento no presentaban sintomas

respiratorios, pero si signos radioldgicos lo que ayudo a un tratamiento mas oportuno.
2.6 Clasificacion

La hemoglobinopatia de tipo S, se puede presentar de cuatro maneras: rasgo
falciforme (heterocigotico), anemia falciforme (homocigoto), HS-talasemia o HbS-Tal

(doble heterocigoto) y doble heterocigoto HbS y HbC. En la primera con rasgos falciformes,
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es caracteristica la afectacion de un solo alelo de la cadena Beta, por lo cual solo existe un
30% de HbS y el paciente permanece asintomatico. La AF, se alteran dos alelos de los genes

de cadena.’!

Beta, por lo que mas del 90% de la hemoglobina sera HbS y es clinicamente muy
grave. La forma heterocigoto doble HbS-Tal, dos alelos aberrantes tanto en HbS y Beta,
produciendo HbA en un 30% y HbS en un 80%, es una de las mas frecuentes en raza negra.
La forma doble heterocigoto HbSC, presenta dos alelos anormales con HbS y HbC; la clinica,

aunque similar a las anteriores, es menos severa.*
2.7 Grados de Severidad

La severidad de la anemia falciforme se clasifica generalmente en tres niveles: leve,
moderado y severo. Esta clasificacion se basa en la frecuencia de las crisis vaso-oclusivas, la
intensidad de los sintomas clinicos y la presencia de complicaciones, ya que estos factores
impactan directamente en la calidad de vida y el pronostico del paciente.

En primer lugar, los pacientes con AF leve suelen presentar sintomas menos intensos
y de manera esporadica. Las crisis vaso-oclusivas, si bien pueden presentarse, son
ocasionales y las complicaciones graves son infrecuentes. Ademas, la hemoglobina tiende a
mantenerse en niveles relativamente estables, lo cual contribuye a que los episodios de dolor
o disnea sean menos comunes. En consecuencia, el manejo de estos pacientes generalmente
se enfoca en el monitoreo y la atencion preventiva, con el fin de evitar cualquier progresion

de la enfermedad.®

En segundo lugar, aquellos con anemia falciforme de severidad moderada
experimentan crisis vaso-oclusivas de forma mas recurrente. En esta categoria, es comun que
los sintomas de dolor, fatiga y disnea se presenten con mayor frecuencia, al igual que
complicaciones de menor gravedad que, sin embargo, afectan la salud del paciente. Entre
estas complicaciones se incluyen infecciones y episodios de anemia aguda. Por lo tanto, el
tratamiento de estos pacientes requiere un seguimiento mas cercano, y en algunos casos,
puede incluir el uso de hidroxiurea para reducir la frecuencia de las crisis y mejorar la calidad

de vida.®
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Finalmente, la AF severa implica una alta frecuencia de crisis vaso-oclusivas y de
complicaciones graves, como hipertension pulmonar, dafio renal, accidentes
cerebrovasculares e infecciones recurrentes. Dado que estos pacientes suelen experimentar
dolor intenso y complicaciones que afectan mdltiples 6rganos, su calidad de vida se ve
significativamente deteriorada. Por ello, el manejo de la AF severa puede incluir
transfusiones regulares y el uso de hidroxiurea. En los casos mas avanzados, cuando otros
tratamientos no logran resultados suficientes, se puede considerar el trasplante de médula
Gsea como una opcion de tratamiento curativo. En suma, cada nivel de severidad requiere un

abordaje terapéutico especifico, adaptado a las necesidades y riesgos de cada paciente .
2.8 Tipos

La AF se puede manifestar tanto en forma aguda como cronica, dependiendo de la
presentacion y progresion de los sintomas y complicaciones. Cada tipo tiene caracteristicas
especificas y distintos impactos en la salud de los pacientes. Las manifestaciones agudas de
la AF suelen estar relacionadas con crisis vaso-oclusivas o crisis de dolor, que se producen
cuando los glébulos rojos falciformes obstruyen los vasos sanguineos y limitan el flujo de
oxigeno a los tejidos. Estas crisis pueden desencadenarse por infecciones, deshidratacion,
frio extremo o estrés, y suelen ser dolorosas, afectando zonas como el pecho, el abdomen,
los huesos y las articulaciones. Ademas, en las crisis agudas, el paciente puede experimentar
complicaciones graves como el sindrome toracico agudo, sepsis y anemia aplasica, que
requieren atencion médica inmediata y pueden llevar a la hospitalizacion. Las intervenciones
en casos agudos suelen incluir analgésicos, hidratacion intravenosa y, en casos graves,

transfusiones de sangre.®*

En su forma crénica, la AF es una condicidn persistente y progresiva que afecta a los
pacientes de forma continua a lo largo de su vida. Debido a la constante hemolisis, los
pacientes suelen tener niveles bajos de hemoglobina y experimentan sintomas como fatiga,
palidez y disnea de manera regular. Ademas, a largo plazo, pueden desarrollar
complicaciones crénicas, como dafio renal, hipertension pulmonar, Glceras en las piernas y
retraso en el crecimiento. Para el manejo de la AF cronica, se recurre a la administracion de

medicamentos como la hidroxiurea para reducir la frecuencia de las crisis y el dolor, ademas
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de transfusiones periddicas y medidas preventivas para evitar infecciones y otras

complicaciones.®

2.9 Complicaciones Agudas

2.9.1 Crisis vaso-oclusivas

Las crisis vaso-oclusivas representan emergencias agudas que requieren una
intervencion rapida y eficaz. Estos eventos pueden tener consecuencias severas Si no se
manejan adecuadamente. Se producen debido a la forma anormal de los globulos rojos, que,
en lugar de ser flexibles y redondeados, adquieren una forma de hoz o media luna,
haciéndolos rigidos y propensos a adherirse entre si y a las paredes de los vasos sanguineos.
Esta condicion provoca bloqueos en la circulacion, especialmente en los vasos sanguineos

mas pequefios, lo cual interfiere con el flujo normal de oxigeno hacia los tejidos.%

El dolor asociado a las crisis vaso-oclusivas puede ser extremadamente intenso y
persistente, abarcando desde varias horas hasta incluso dias, y es comun que este dolor se
presente en areas como el pecho, abdomen, huesos y articulaciones. Las crisis suelen ser
desencadenadas por factores como infecciones, deshidratacion, cambios bruscos de
temperatura, estrés y desoxigenacion en situaciones de actividad fisica intensa. La falta de
oxigeno en los tejidos, conocida como hipoxia, genera isquemia y dafio celular en las areas

afectadas, lo que aumenta la inflamacion local y exacerba el dolor.*’

A lo largo del tiempo, los episodios recurrentes de crisis vaso-oclusivas pueden llevar
al desarrollo de dolor crénico en muchos pacientes, que enfrentan una reduccion en su calidad
de vida debido al dolor persistente y las limitaciones fisicas. Este dolor crénico requiere un
manejo multidisciplinario que incluye analgésicos de diferentes intensidades, desde
antiinflamatorios no esteroideos (AINES) hasta opioides en casos graves, asi como terapias
de apoyo como la fisioterapia, que ayuda a mejorar lamovilidad y reducir la rigidez muscular.
Asimismo, en algunos casos se emplean tratamientos como la hidroxiurea, que puede reducir
la frecuencia y la intensidad de las crisis al incrementar la produccion de hemoglobina fetal,

disminuyendo la proporcion de glébulos rojos falciformes.®
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2.9.2 Sindrome toracico agudo

Dentro de las complicaciones mas graves destaca la neumonia que se sospecha al ver
un infiltrado radiografico, fiebre y otros sintomas como tos, dolor toracico, taquipnea o
disnea. Siendo la Chlamydophila pneumoniae el agente causal mas frecuente, la prevalencia
de crisis vaso-oclusiva y Sindrome toracico agudo se destaca como las complicaciones
agudas mas frecuentes, se reporta en hasta el 30% de los pacientes con AF, coincidiendo con

la alta frecuencia observada en el presente estudio.*

El sindrome toracico agudo, (STA) se manifiesta con sintomas respiratorios y
sistémicos que incluyen fiebre, dolor toracico, tos, dificultad para respirar e infiltrados
pulmonares que son visibles en las radiografias. Este cuadro clinico se presenta de manera
subita y puede progresar rapidamente, comprometiendo la funcién respiratoria y, en casos
extremos, desencadenando un fallo multiorganico si no se aplica un tratamiento adecuado y
oportuno. En pacientes con AF, el STA representa la segunda causa mas frecuente de

hospitalizacion, lo que refleja la importancia de su deteccion y manejo temprano.*

En la patogénesis del STA intervienen tres mecanismos principales. EI primero esta
relacionado con las infecciones respiratorias, ya sea bacterianas o virales, que suelen actuar
como desencadenantes de este sindrome. La inflamacion asociada a la infeccion puede
agravar la obstruccién de los vasos sanguineos en los pulmones, lo que incrementa la
gravedad del cuadro y contribuye a la aparicion de sintomas respiratorios y al deterioro del

paciente.*!

Un segundo mecanismo implicado es la embolizacion de medula 6sea y grasa. En
estos pacientes, la obstruccion de los vasos sanguineos en los huesos largos debido a los
eritrocitos falciformes puede causar la liberacién de grasa y médula 6sea en el torrente
sanguineo. Estos materiales pueden desplazarse hasta los pulmones, donde causan embolias
que contribuyen significativamente a la hipoxia y al deterioro respiratorio, empeorando la

evolucién clinica.*t

El tercer mecanismo es el infarto microvascular pulmonar, que se debe al secuestro

y acumulacion de globulos rojos falciformes en los vasos pequefios del pulmon. Esto produce
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una obstruccion capilar que lleva a infartos pulmonares, dafiando el tejido y generando
inflamacion y edema. Estos efectos empeoran la oxigenacion y favorecen la aparicion de
dolor toracico, agravando aun mas la situacion del paciente. Cada uno de estos mecanismos
contribuye de manera significativa a la complejidad y gravedad del STA en pacientes con
AF, por lo que su tratamiento suele incluir oxigeno, antibidticos, y en casos severos,
transfusiones para mejorar la oxigenacion y reducir la cantidad de células falciformes en

circulacion.*t
2.9.3 Fiebre sin foco

La fiebre sin foco es una complicacion que se presenta con frecuencia en pacientes
que padecen AF y puede ser un indicador importante de una infeccion subyacente. Los
pacientes con AF presentan un mayor riesgo de infecciones, en parte debido a la disfuncion

esplénica que se deriva de la obstruccion vascular y el dafio tisular.

La fiebre puede ser el unico sintoma visible en muchos casos, lo que hace crucial la
realizacion de una evaluacién clinica exhaustiva para determinar la causa subyacente. Esto
implica la realizacion de hemocultivos, que son esenciales para detectar bacterias en la
sangre, asi como andlisis de orina, cultivos de esputo y otros estudios de laboratorio segun la

presentacion clinica.

Ademas, se debe considerar la historia clinica del paciente, asi como la presencia de
sintomas adicionales como escalofrios, sudoracién, o signos de septicemia, que pueden

ofrecer pistas sobre la gravedad de la infeccion.*

Dada la posibilidad de que la fiebre sin foco indique una infeccidn severa, el manejo
debe ser agil y proactivo. Esto incluye la administracion de antibioticos de amplio espectro
lo antes posible para tratar la infeccion, asi como la monitorizacion constante del estado

clinico del paciente para evaluar la evolucion de la fiebre y otros sintomas.

La identificacion y tratamiento tempranos de infecciones en pacientes con AF son

fundamentales para prevenir complicaciones méas graves, como el fallo multiorgéanico, que
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pueden surgir si se permite que la infeccion progrese sin control. Por lo tanto, una atencion

médica oportuna y adecuada es esencial para mejorar los resultados en estos pacientes.*?

2.9.4 Fallo Multiorgéanico

El fallo multiorganico es una de las complicaciones mas serias y potencialmente
mortales que pueden experimentar los pacientes con AF. Generalmente, esta complicacion
se desarrolla en el contexto de crisis vaso-oclusivas, que son episodios en los que los glébulos
rojos falciformes obstruyen los vasos sanguineos, o durante infecciones severas que
comprometen la estabilidad hemodindmica del paciente. El fallo multiorganico se caracteriza
por la disfuncion aguda de multiples sistemas organicos, incluyendo los rifiones, el higado y

el sistema respiratorio, lo que puede resultar en un deterioro critico de la salud del paciente.**

Durante un episodio de fallo multiorganico, la falta de oxigeno es un factor clave que
contribuye a la disfuncién de los 6rganos. La obstruccion vascular en los pequefios vasos
provoca isquemia, lo que limita el suministro de oxigeno y nutrientes necesarios para el
funcionamiento adecuado de los tejidos. Como resultado, los érganos afectados pueden
comenzar a fallar debido a la acumulacion de productos de desecho, que normalmente serian
eliminados por el sistema circulatorio. Esta situacion puede Ilevar a un colapso sistémico en

el que los 6rganos se ven incapaces de mantener sus funciones vitales.*
2.9.5 Priapismo

El priapismo es una complicacion aguda que afecta a los hombres con anemia
falciforme y se manifiesta como erecciones prolongadas y dolorosas que no estan vinculadas
a la excitacion sexual. Esta condicién no solo es incomoda, sino que puede ser
potencialmente peligrosa si no se maneja adecuadamente. El priapismo ocurre debido a la
obstruccion de los vasos sanguineos en el pene por los glébulos rojos falciformes, que, al
adoptar una forma anormal y rigida, pueden provocar el bloqueo del flujo sanguineo venoso.
Esto impide que la sangre fluya de regreso al sistema circulatorio, resultando en una

acumulacion de sangre en el tejido eréctil del pene.*
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El priapismo se clasifica tipicamente en dos tipos: priapismo isquémico (o de bajo
flujo) y priapismo no isquémico (o de alto flujo). El priapismo isquémico es el tipo mas
comun en pacientes con AF y se caracteriza por un dolor intenso y una ereccion que persiste
durante mas de cuatro horas. En este caso, la falta de flujo sanguineo adecuado puede llevar
a la muerte del tejido, provocando dafios permanentes. Por otro lado, el priapismo no
isquémico generalmente es menos grave y puede ser causado por un aumento del flujo

sanguineo al pene, a menudo como resultado de traumas o lesiones.*

Es importante destacar que el priapismo puede tener un impacto significativo en la
calidad de vida de los hombres afectados, no solo por el dolor fisico que provoca, sino
también por las implicaciones psicolégicas y emocionales que pueden surgir. Las
complicaciones crénicas, como la disfuncién eréctil y el dafio permanente a los tejidos del

pene, son riesgos asociados con episodios repetidos de priapismo.*®
2.9.6 Secuestro esplénico

El secuestro esplénico es una complicacion aguda critica que se presenta en nifios con
AF, caracterizandose por la acumulacion de globulos rojos en forma de “hoja” (falciformes)
en el bazo. Este fendmeno puede desencadenar un aumento subito en el tamafio del bazo,
conocido como esplenomegalia. Como consecuencia, se produce una disminucion
significativa del volumen sanguineo circulante, lo que puede llevar a un estado de
hipovolemia. Esta condicion puede culminar en un shock hipovolémico, poniendo en riesgo

la vida del paciente.*®

Los sintomas clinicos del secuestro esplénico suelen manifestarse de manera abrupta.
Uno de los signos més caracteristicos es el dolor abdominal, que generalmente se localiza en
el cuadrante superior izquierdo, donde se encuentra el bazo. Este dolor puede ser intenso y
persistente, y en algunos casos, puede asociarse a signos de irritacion peritoneal si el bazo se
rompe. Ademas, la palidez es otro sintoma que puede observarse, resultado de la disminucion

del volumen sanguineo, lo que afecta la perfusion adecuada de los tejidos.*

La taquicardia es una respuesta compensatoria del sistema cardiovascular ante la

caida del volumen sanguineo. La frecuencia cardiaca aumentada es un intento del cuerpo por
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mantener el gasto cardiaco y la presion arterial. En algunos casos, los pacientes pueden
presentar otros sintomas, como fiebre, letargia y confusion, ademas de signos de shock, que
pueden incluir hipotension y alteraciones en la perfusiéon periférica. Esta variedad de
sintomas resalta la gravedad del secuestro esplénico y la necesidad de una intervencién

médica inmediata para prevenir complicaciones mayores.*°

2.10 Complicaciones cronicas

2.10.1 Complicaciones renales

Uno de los 6rganos mas afectados son los rifiones, en especial la medula renal, ya que
al ser un medio hiperténico aumenta la extraccion de agua del glébulo rojo, lo cual
predispone a mayor precipitacién de hematies y formacién de infartos. Los micro infartos
renales y la inmunodeficiencia condicionan a infecciones del tracto urinario sobre todo por
E. coli, ademas se han descrito disminucion en la produccion de orina y hematuria por
defectos tubulares. Por necrosis papilar aguda son mas propensos a padecer

glomerulonefritis, toxicidad renal, vasculitis.*’

La nefropatia de células falciformes es una entidad poco estudiada debido a los pocos
sintomas; sin embargo, tiene gran impacto en la morbilidad de estos pacientes, implica un
seguimiento cauteloso ya que podria evolucionar a enfermedad renal crénica en adultos
jévenes. El dafio es producido por el fendmeno de isquemia reperfusion en la medula renal
debido a la acidosis y la baja tension de oxigeno que la hacen un medio propicio causando
fibrosis ademas las mdultiples hemolisis producen depdsitos de hierro que produce

proliferacion mesangial.*®
2.10.2 Hipertension pulmonar

La hipertensién pulmonar (HP) es una complicacion frecuente y potencialmente
grave en nifios con anemia de células falciformes, caracterizada por un aumento de la presion
en los vasos sanguineos pulmonares, lo que puede causar sintomas como disnea,
palpitaciones, y dolor en el pecho o el abdomen. Esta condicién surge cuando las células
falciformes bloguean los vasos pulmonares, provocando una obstruccion vascular que, junto

con la hipoxia crénica tipica de la AF, desencadena cambios estructurales como la hiperplasia
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de la intima, una capa interna de los vasos sanguineos. Este engrosamiento de la intima
empeora la circulacién pulmonar y aumenta la resistencia vascular, incrementando la presion

dentro de los pulmones y afectando el rendimiento cardiaco.*

Para diagnosticar la HP en estos pacientes, un ecocardiograma suele ser la prueba
inicial, y se confirma si la presion arterial pulmonar media es igual o superior a 25 mmhg y
la presion de enclavamiento capilar pulmonar es igual o inferior a 15 mmhg. El
ecocardiograma permite evaluar la presion pulmonar y descartar otras condiciones que
puedan afectar la funcion cardiopulmonar. Ademas, el cateterismo cardiaco derecho es una
prueba de referencia que se usa para confirmar el diagndstico y medir directamente la presion

en los vasos pulmonares en casos méas complejos.

El tratamiento de la HP en pacientes con AF es multidisciplinario e incluye el uso de
vasodilatadores, que ayudan a reducir la presién en los vasos pulmonares y mejorar el flujo
sanguineo. Los pacientes también pueden beneficiarse del manejo especifico de la
insuficiencia cardiaca, que ayuda a reducir la carga de trabajo sobre el corazon y mitiga los
sintomas relacionados con la falla cardiaca. La hidroxiurea, un farmaco que incrementa la
produccion de hemoglobina fetal y reduce la cantidad de células falciformes en circulacion,
es otro componente clave en el tratamiento, ya que mejora la oxigenaciéon y reduce la
incidencia de crisis vaso-oclusivas, aliviando indirectamente la presion sobre los vasos
pulmonares. En algunos casos, se pueden utilizar también anticoagulantes y terapia con
oxigeno, especialmente en aquellos pacientes con HP avanzada o que presenten episodios

recurrentes de hipoxia.
2.11 Diagnéstico

Para sospechar de esta enfermedad es crucial una evaluacion clinica detallada, ya que
en muchas ocasiones la anemia y otros signos caracteristicos pueden no ser evidentes. La
prueba de sickling somete a los eritrocitos a una solucion de metabisulfito de sodio, la cual
deshidrata y desoxigena las células, induciendo su caracteristica forma falciforme. Esta
prueba se considera positiva si se observa la formacion de células en forma de hoz al

microscopio después de 24 horas.>

19



La electroforesis de hemoglobina, considerada en muchos paises como la prueba de
referencia, suele realizarse en un gel de agarosa. En este procedimiento, los eritrocitos son
lavados para eliminar proteinas plasmaticas que no son hemoglobina, permitiendo el estudio
especifico de las fracciones de hemoglobina. Tras la tincion del gel con negro, se miden las
fracciones individuales, facilitando el diagndstico. La presencia de una banda de HbS junto

con una marcada disminucion de HbA confirma el diagndstico de hemoglobina S.%!
2.12 Tratamiento

Dado que esta enfermedad es mas frecuente en regiones de bajos recursos, el
tratamiento es limitado y muchas veces inadecuado por ausencia de programas nacionales de
control. Uno de los pilares principales para el tratamiento es la prevencion de la crisis e
intervencion temprana, mediante el uso de analgésicos, suplementacion alimenticia (hierro,

acido folico y vitamina C), abundante ingesta de liquidos y antibioticos.

El uso de analgésicos esta enfocado en reducir las crisis de dolor que el paciente puede
presentar que a nivel molecular reduce la produccion y reactantes de fase aguda y el aumentan
el riesgo de vaso-oclusion. Los suplementos nutricionales mediante una dieta hiperproteica
ayudan en la formacidn de células sanguineas de mejor maneray reducen el estado catabdlico
del paciente, ademas que, al emplear hierro, acido félico y vitamina C se mejora la calidad
de las células madre a nivel medular. La ingesta de liquidos ayuda a mantener una
osmolaridad dentro del rango isotonico para prevenir acidosis y deshidratacion del

eritrocito.*?

La hidroxiurea es el tratamiento mas utilizado que aumenta la hemoglobina fetal
basal, también se ha descrito un papel mielo supresor en los neutréfilos circulantes, paises en
vias de desarrollo como Republica Dominicana no poseen tanta experiencia en relacion con
la dosificacion y no pueden pagar el costo del producto. EI mecanismo por lo que aumenta
la Hb f no se conoce con exactitud; algunos incluyen las perturbaciones en la genética
molecular o reclutamiento de progenitores de glébulos rojos. La dosis méaxima 21,3 mg que
ha sido tolerada, se indica que ademas influye en el volumen eritrocitario, en la membrana

celular y su relacion con las células endoteliales.>
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Las transfusiones se usan para disminuir la HbS menos del 30% de total y con el
tiempo disminuir la produccion medular de eritrocitos sobre todo en sindrome pulmonar
recidivante. Cuando los niveles de Hb se encuentran por debajo de 5 g/dl, existe la transfusion
simple que se utiliza en el caso de secuestro esplénico, previo a una cirugia. La
exanguinotransfusion se efectta durante las crisis vaso-oclusivas graves, ECV y sindrome
toracico agudo. El trasplante de células progenitoras hematopoyéticas es el tratamiento
curativo; dentro de las indicaciones se citan las alteraciones en el sistema nervioso central,

sindrome toracico agudo, crisis oclusivas recurrentes y severas.>®

La terapia génica es una alternativa con la introduccion de genes normales en las
células afectadas es decir poner el gen de la globina A en las células madre reemplazando asi
el Gen S globina; esto exige de un medio adecuado porque debe estar precisamente ubicado
en el cromosoma correspondiente, ademas de quimioplastia (técnica quirurgica que utiliza
sustancias quimicas para modificar tejidos o 6rganos y funcién de un tejido y reparacién
génica, la transferencia del gen de la globina. Recientemente, se han desarrollado nuevas
terapias, incluyendo la terapia génica y la edicion genética, que prometen cambios
significativos en el tratamiento de la AF. Estas innovaciones buscan corregir el defecto

genético subyacente y ofrecer una cura potencial para la enfermedad.>*
2.13 Mortalidad

La mortalidad de los nifios con drepanocitosis es alta, aunque alrededor de 1999 la
mortalidad disminuyo siendo méas representativa en los nifios menores de 1 afio en 61%, a
diferencia de los paises pobres en donde casi no ha habido cambios en la mortalidad
especialmente en Africa donde es alta. En un estudio realizado en Brasil demostr6 que las
mujeres tienen una mayor supervivencia que los hombres siendo la edad promedio de muerte
29 afnos en hombres y 34 afios en mujeres. La tasa de mortalidad en menores a 5 afios se
redujo en comparacion a la tasa en edad escolar; en la edad adulta la expectativa de vida se
reduce 20 afios menos en comparacion a los adultos mayores en general. Entre las causas se
muerte figuran la sepsis, sindrome toracico agudo, accidentes cerebrovasculares, falla renal

0 hepatica asociado a maltiples crisis drepanociticas.*
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2.14 Prevencién

Todos los pacientes es necesario realizar profilaxis con penicilina oral desde los 3
meses, a dosis de 250 mg/dia, hasta los 3 afios, y después 500 mg/dia hasta los 5 afios.
Ademas, las inmunizaciones sobre todo la vacunacion contra el neumococo cada afio desde
los 2 meses, 4, y al afio con sus refuerzos respectivos. El desarrollo pondoestatural es bajo y
la maduracién sexual en estos nifios se da alrededor de los 17 afios se ha demostrado que
suplementos con sulfato de zinc a dosis de 200mg en 3 tomas diarias mejoran el desarrollo

gonadal.>®

La prevencion de la AF se realiza, mediante el analisis sanguineo de los padres o
biopsia del corion (a partir de la 9 semana de gestacion); para conocer el riesgo de que sus
hijos desarrollen esta enfermedad. La prueba sanguinea es una de las pruebas mas empleadas
por su bajo costo y rapidez y son capaces de medir variantes genéticas sobre la
hemoglobinopatia. Los protocolos de atencion en emergencias para pacientes con AF deben
incluir la evaluacion répida de sintomas, manejo del dolor, y la administracion de liquidos y
oxigeno segln sea necesario. Las guias especificas proporcionan un marco para abordar las

crisis vaso-oclusivas y otras emergencias asociadas.>®

2 FORMULACION DE HIPOTESIS

Hipotesis Alterna (H1): Existe una asociacion significativa entre la severidad, tipo
de anemia falciforme y el desarrollo de complicaciones agudas y cronicas, asi como la
necesidad de procedimientos quirdrgicos en los pacientes con anemia falciforme atendidos

en el hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante, durante el periodo 2018-2022.

Hipotesis Nula (H0): No existe una asociacion significativa entre la severidad, tipo
de anemia falciforme y el desarrollo de complicaciones agudas y cronicas, ni la necesidad de
procedimientos quirdrgicos en los pacientes con anemia falciforme atendidos en el hospital

del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante, durante el periodo 2018-2022.
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3 METODOS

4.1 Justificacion de la eleccidon del método

La eleccion de un disefio de investigacion exploratorio, retrospectivo, descriptivo y
correlacional resulta adecuada para este estudio por varios factores relevantes como el acceso
a datos previos en los registros médicos del hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza
Bustamante de los afios 2018 a 2022, permite que el analisis se realice sobre informacion ya
disponible. Este enfoque retrospectivo facilita la obtencion de datos, al emplear registros
histdricos, el estudio abarca un mayor volumen de datos, lo que ayuda a obtener una muestra

representativa de pacientes con anemia falciforme.

Ademas, el enfoque descriptivo del estudio permite identificar y detallar las
complicaciones mas frecuentes en pacientes con AF, asi como su frecuencia y gravedad. Este
nivel de analisis es crucial, pues brinda una comprension profunda de las manifestaciones
clinicas asociadas a la enfermedad en este contexto especifico. Con una descripcion
detallada, es posible caracterizar el perfil clinico de los pacientes y establecer una linea de
base en términos de complicaciones, lo cual resulta esencial para el conocimiento en la

poblacion pediatrica del Hospital.

Asimismo, el componente analitico- correlacional es clave en este disefio, ya que
permite evaluar los factores asociados con la aparicion de complicaciones especificas.
Gracias a este andlisis, se pueden explorar las relaciones entre la severidad de la anemia, el
tipo de anemia y las complicaciones desarrolladas. Este enfoque no solo facilita la
identificacidn de factores de riesgo, sino que también ofrece informacién crucial sobre los
desenlaces clinicos, la cual puede orientar futuras intervenciones y mejorar el manejo clinico

de la AF en los pacientes de este Hospital.
4.2 Disefio de la investigacion

La presente investigacion es de tipo exploratoria, ya que se analiza la informacion
obtenida del hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante, de los pacientes que
visitaron la especialidad durante el afio 2018 al 2022, con la finalidad de determinar las

complicaciones que detecten o diagnostiquen la AF.
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El disefio de la investigacion es un estudio retrospectivo, descriptivo y correlacional.
Este enfoque permitira examinar y describir las complicaciones asociadas con la AF en
pacientes que fueron atendidos en la sala de emergencias del Hospital referido durante el
periodo especificado. Se revisaran los registros médicos y se recopilaran datos sobre las
complicaciones reportadas y los tratamientos administrados. El objetivo es identificar
patrones, frecuencia y gravedad de las complicaciones, asi como evaluar los factores

asociados con los desenlaces clinicos.
4.2.1 Criterios y procedimientos de seleccion de la muestra o participantes del estudio

La poblacién de estudio esta compuesta por pacientes con diagnéstico confirmado de
anemia falciforme que fueron atendidos en el servicio de emergencias del hospital del nifio
Dr. Francisco De Icaza Bustamante entre enero de 2018 y diciembre de 2022. Se empled un

muestreo no probabilistico de 116 pacientes.
Criterios de inclusion:

e Pacientes que hayan sido diagnosticados formalmente con anemia falciforme,
confirmado mediante pruebas de laboratorio como electroforesis de
hemoglobina o test de sickling.

e Pacientes pediatricos (menores de 18 afios) para mantener el enfoque en la
poblacion infantil atendida en el hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza
Bustamante.

e Pacientes que hayan sido atendidos en la sala de emergencias del Hospital
sefialado entre 2018 y 2022, asegurando que la muestra represente casos con
complicaciones agudas o episodios criticos.

e Registros con informacidon suficiente sobre el diagndstico, complicaciones,
tratamientos y desenlaces, para poder realizar un analisis detallado y

comparativo.
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Criterios de exclusion:

e Pacientes que presenten sospecha clinica de anemia falciforme, pero sin una
confirmacion diagnaostica por pruebas especificas.

e Historial médico no incluye informacién suficiente sobre el tipo de anemia,
las complicaciones o los tratamientos administrados, el caso sera excluido
para evitar sesgos o limitaciones en el analisis.

e Pacientes que tengan anemias de distinta etiologia (como anemia ferropénica
o talasemia) o enfermedades hemoliticas diferentes a la anemia falciforme.

e Pacientes que tengan enfermedades graves que puedan afectar el curso y
tratamiento de la anemia falciforme, como insuficiencia renal cronica o
enfermedades oncoldgicas, seran excluidos, ya que estas condiciones pueden
introducir variables que alteren la interpretacion de los datos sobre

complicaciones de la anemia falciforme.

4.2.2 Procedimiento de recoleccién de la informacién

La recopilacion de datos para este estudio se realizd a través de una revision
exhaustiva de los registros médicos, tanto en formato electronico como fisico, de los
pacientes pediatricos con diagnostico de AF atendidos en el hospital del nifio Dr. Francisco
De Icaza Bustamante entre 2018 y 2022. Esta revision permitio obtener informacion detallada
y precisa sobre las caracteristicas clinicas de los pacientes, las complicaciones
experimentadas y los tratamientos recibidos durante sus visitas a la sala de emergencias.

Esta combinacion de fuentes permiti6 obtener un panorama mas completo y detallado
del estado clinico de los pacientes y las intervenciones recibidas, minimizando el riesgo de
omision de informacion critica para el estudio. Finalmente, la informacién recopilada se
clasificd y analizo siguiendo los criterios de inclusion y exclusion definidos previamente.
Los datos sobre la frecuencia y severidad de las complicaciones, asi como la respuesta a los
tratamientos, se registraron cuidadosamente para asegurar que el analisis sea representativo

de la muestra en estudio. La utilizacion de ambas fuentes de datos, electronicos y fisicos, no
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solo garantiza la exhaustividad y precision de la informacion, sino que también permite un
analisis robusto y validado de las complicaciones asociadas a la AF en la poblacion pediatrica

del Hospital.

4.2.3 Técnicas de analisis estadistico

Tras completar la recoleccion de datos en el Hospital, el analisis estadistico se realizé
empleando el programa SPSS (Paquete Estadistico para las Ciencias Sociales). Se aplicaron
técnicas de estadistica descriptiva a las variables estudiadas, incluyendo el céalculo de
intervalos de confianza al 95% para asegurar la precision de los resultados. Para evaluar las
relaciones entre variables y validar hipotesis, se utilizé la prueba de ¥ de Pearson, la cual
permite analizar la independencia entre variables, adoptando un nivel de significancia

estadistica inferior a 0.05.

Asimismo, para examinar las relaciones entre variables, se utilizaron medidas de
asociacion en tablas de contingencia 2x2, permitiendo identificar si las variables mostraban
una dependencia directa o inversa segun las frecuencias observadas. Este enfoque permite un
analisis detallado de la relacion entre las variables de interés y facilita la interpretacion de
patrones y asociaciones relevantes en el contexto de la AF en la poblacion pediatrica

estudiada.

4.3 VARIABLES
Variable independiente: Diagnoéstico de anemia falciforme.

e Variable dependiente: Complicaciones presentadas en los pacientes.
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4.3.1 Operacionalizacién de variables

Paciente

Género

Anemia
Falciforme

Severidad de la
Anemia

Tipo de
Anemia

Complicaciones
Agudas

Complicaciones
Cronicas

Procedimientos
quirargicos

Individuo menor
de 17 afios con
diagnéstico
confirmado de
anemia
falciforme
Clasificacion
del paciente
segulin su sexo
(masculino o
femenino).
Enfermedad
genética
caracterizada
por la
produccion de
hemoglobina
anormal
Gravedad de la
anemia
clasificada en
leve, moderado
0 Severo.
Clasificacion de
la anemia segun
su etiologia.
Manifestaciones
clinicas que
surgen de forma
repentina en el
contexto de la
anemia
falciforme.
Consecuencias
de la anemia
falciforme que
se desarrollan a
largo plazo.
Probabilidad de
requerir
intervenciones
quirdrgicas.

Ndmero de historia clinica,
edad, sexo

Masculino, Femenino

Diagnostico médico,
hemograma completo (HbS),
electroforesis de hemoglobina

Leve, Moderado, Severo

Anemia ferropénica, anemia
megaloblastica, anemia por
enfermedad crénica, etc.

Crisis vaso-oclusiva, Sindrome
toracico agudo (STA), Fiebre
sin foco, Fallo multiorganico,
Priapismo, Secuestro esplénico

Complicacion renal,
Hipertension pulmonar,
Hemolisis, Osteonecrosis
vascular, Ceguera

Esplenectomia,
Colecistectomia
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Nominal (nUmero de
historia clinica),
ordinal (edad),
nominal (sexo)

Nominal

Nominal
(diagnostico),
numérica (HbS),
nominal (resultado de
electroforesis)

Ordinal (evaluacion
clinicay
hemoglobina)

Nominal

Presente/Ausente
(nominal)

Presente/Ausente
(nominal)

Presente/Ausente
(nominal)



5. PRESENTACION DE RESULTADOS

Al caracterizar por edad, género a los pacientes con AF atendidos en el hospital del
nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante, periodo 2018-2022, del total de 116 pacientes se
observa que, dentro de los grupos de edad, el rango de 6 a 11 afios representa el mayor
porcentaje con un 40,5% del total, siendo el 23,3% masculino y el 17,2% femenino. En el
grupo de 12 a 17 afios, que constituye el 37,1% del total, el género masculino alcanza el
20,7%y el femenino el 16,4%. Finalmente, en el grupo de 1 a 5 afios, que representa el 22,4%

del total, el porcentaje masculino es del 14,7% y el femenino del 7,8%. (Tabla 1)

Tabla 1. Distribucién de pacientes por edad y género

GENERO TOTAL
FEMENINO MASCULINO
EDAD 1 a5 afios 9 17 26
7,8% 14,7% 22,4%
6 a1l afos 20 27 47
17,2% 23,3% 40,5%
12 a 17 ainos 19 24 43
16,4% 20,7% 37,1%
TOTAL 48 68 116
41,4% 58,6% 100,0%

En la muestra de pacientes, se observa que la mayoria presenta un grado de severidad
moderado, representando el 58% del total. Este es el grupo predominante dentro de la
clasificacion de severidad. Por otro lado, los pacientes con un grado de severidad alto,
constituyen el 38%. Este grupo representa una porcion significativa de la muestra, reflejando
una notable prevalencia de casos con alta severidad. Finalmente, los casos clasificados como
leve son minoritarios, con apenas 4% del total. Esta baja proporcion de casos leves contrasta
considerablemente con la alta incidencia de severidad moderada y severa en la muestra.
(Grafico 1)
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Grafico 1 Grado de severidad

Grado de Severidad

M Leve
B Moderado

W Severo

Se efectud un analisis estadistico de Chi cuadrado para ver si el tipo de anemia se
asocia significativamente con la presencia de ciertas complicaciones agudas. La
identificacidn de patrones entre el tipo de anemia y la frecuencia de complicaciones agudas
permitira reconocer a los pacientes con mayor riesgo de presentar estas emergencias médicas.
Esto contribuirda a mejorar el diagndstico temprano y el manejo preventivo de las
complicaciones, permitiendo a los profesionales de la salud adaptar las intervenciones segun

el perfil de cada paciente.

El analisis de la relacion entre el tipo de anemia y la presencia de crisis vaso-oclusiva
en pacientes con AF muestra resultados estadisticamente significativos. De los 116 casos
evaluados, el 6,0% correspondieron a anemia aguda, mientras que el 94,0% presentaron
anemia crénica. Dentro de este grupo, el 55,2% de los pacientes con anemia cronica
experimentaron crisis vaso-oclusivas, mientras que ninguno de los pacientes con anemia
aguda tuvo crisis de este tipo. Esto sugiere que la anemia cronica tiene una asociacion
significativa con la ocurrencia de crisis vaso-oclusivas en esta poblacion, con un valor de p
= 0,002 y un chi-cuadrado (X?) de 9,169, lo cual indica que la diferencia es estadisticamente

significativa. (Tabla 2)
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Tabla 2. Tipo de anemia y crisis vaso-oclusiva

TIPO TOTAL X? Valor
AGUDA  CRONICA P

CRISIS No 7 45 52 9,1692  ,002
VASO 6,0% 38,8% 44,8%
OCLUSIVA Si 0 64 64

0,0% 55,2% 55,2%
Total 7 109 116

6,0% 94,0% 100,0%

El analisis de la relacion entre el tipo de anemia y la presencia de fiebre sin foco en
pacientes con AF no muestra una asociacion estadisticamente significativa. De los 116 casos
estudiados, el 6,0% correspondieron a pacientes con anemia aguda y el 94,0% a pacientes
con anemia cronica. Entre los pacientes con anemia aguda, el 4,3% presentd fiebre sin foco,
mientras que en los pacientes con anemia cronica esta complicacion se observé en el 46,6%
de los casos. El valor de p obtenido es 0,262 y el chi-cuadrado (X?) es 1,261, lo que indica
que la diferencia no es estadisticamente significativa. Esto sugiere que, en esta muestra, la
fiebre sin foco no esta significativamente asociada con el tipo de anemia en pacientes con
AF. (Tabla 3)

Tabla 3. Tipo de anemiay fiebre sin foco

TIPO TOTAL X? Valor
AGUDA CRONICA P
FIEBRE No 2 55 57 1,261% 262
SIN FOCO 1,7% 47 4% 49,1%
Si 5 54 59
4,3% 46,6% 50,9%
TOTAL 7 109 116
6,0% 94,0% 100,0%
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El andlisis de la relacidon entre el tipo de anemiay la incidencia de secuestro esplénico
en pacientes con AF no revela una asociacion estadisticamente significativa en esta muestra.
De los 116 casos evaluados, el 6,0% correspondieron a pacientes con anemia aguda y el
94,0% a pacientes con anemia cronica. Entre los pacientes con anemia aguda, solo el 1,7%
presentd secuestro esplénico, mientras que esta complicacién se observod en el 18,1% de los

pacientes con anemia cronica.

En términos globales, el 80,2% de los pacientes no presentd secuestro esplénico,
mientras que el 19,8% de la muestra total si experimentd esta complicacion. El analisis
estadistico, sin embargo, indica un valor de p = 0,549 y un chi-cuadrado (X2?) de 0,358, lo

que sefiala que las diferencias observadas no son estadisticamente significativas. (Tabla 4)

Tabla 4. Tipo de anemia y secuestro esplénico

TIPO TOTAL X? Valor

AGUDA  CRONICA p

SECUESTRO No 5 88 93 3582 549
ESPLENICO 4,3% 75,9% 80,2%
Si 2 21 23
1,7% 18,1% 19,8%
TOTAL 7 109 116
6,0% 94,0% 100,0%

Al evaluar la asociacién entre el tipo de anemia y el desarrollo de complicaciones
crénicas en pacientes con AF en el hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante,
durante el periodo 2018-2022. Se determind que el andlisis de la relacion entre el tipo de
anemiay la incidencia de complicaciones renales en pacientes con anemia falciforme sugiere
que no existe una asociacion estadisticamente significativa en esta muestra. De los 116 casos
evaluados, el 6,0% de los pacientes presentaron anemia aguda y el 94,0% anemia crénica.
Dentro de estos grupos, el 5,2% de los pacientes con anemia crénica desarrollaron

complicaciones renales, en comparacion con solo el 0,9% de los pacientes con anemia aguda.

En términos generales, el 94,0% de la muestra total no presenté complicaciones

renales, mientras que el 6,0% experiment0 este tipo de complicacion. Sin embargo, los
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resultados estadisticos muestran un valor de p = 0,344 y un chi-cuadrado (X?) de 0,894,
indicando que la diferencia en la incidencia de complicaciones renales entre los pacientes

con anemia aguda y crdnica no es estadisticamente significativa. (Tabla 5)

Tabla 5. Tipo de anemia y complicacion renal

TIPO TOTAL X? Valor

AGUDA  CRONICA P

COMPLICACION  No 6 103 109 8942 344
RENAL 5,2% 88,8% 94,0%
Si 1 6 7
0,9% 5,2% 6,0%
TOTAL 7 109 116
6,0% 94,0% 100,0%

De los 116 pacientes evaluados, el 6,0% de ellos presentaron anemia aguda, mientras
que el 94,0% tenian anemia cronica. De estos, el 2,6% de los pacientes con anemia cronica
desarrollaron hipertension pulmonar, en comparacion con solo el 0,9% de los pacientes con
anemia aguda. El 96,6% de la muestra no presentd hipertensién pulmonar, mientras que el

3,4% de los casos si desarroll6 esta complicacion.

Aunque los datos sugieren que los pacientes con anemia cronica pueden tener una
incidencia ligeramente superior de hipertension pulmonar, en este grupo el andlisis
estadistico no respalda una asociacion significativa, ya que el valor de p obtenido es mayor

a 0,05, lo cual indica una falta de significancia estadistica. (Tabla 6)
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Tabla 6. Tipo de anemia e hipertension pulmonar

TIPO TOTAL X? Valor
AGUDA  CRONICA P
HIPERTENSION  No 6 106 112 2,628? ,105
PULMONAR 5,2% 91,4% 96,6%
Si 1 3 4
0,9% 2,6% 3,4%
TOTAL 7 109 116
6,0% 94,0% 100,0%

La relacion entre el tipo de anemia y la hemdlisis en pacientes con anemia falciforme
indica que no hay una asociacion estadisticamente significativa entre estas variables en la
poblacion estudiada. De los 116 casos analizados, el 6,0% corresponde a pacientes con
anemia aguda y el 94,0% a pacientes con anemia crénica. Entre los pacientes con anemia
aguda, el 100% no present6d hemolisis, mientras que, en el grupo de anemia cronica, solo el

1,7% experiment6 hemolisis.

El 98,3% de los pacientes no presentaron hemolisis, lo que sugiere que la mayoria de
los casos en esta muestra no desarrollaron esta complicacion. El analisis estadistico revela
un valor de p = 0,718 y un chi-cuadrado (X?) de 0,131, lo que indica que las diferencias
observadas en la incidencia de hemolisis entre los tipos de anemia no son estadisticamente

significativas. (Tabla 7)

Tabla 7. Tipo de anemia y hemolisis

TIPO TOTAL X? Valor p
AGUDA  CRONICA
HEMOLISIS  No 7 107 114 1312 718
6,0% 92,2% 98,3%
Si 0 2 2
0,0% 1,7% 1,7%
TOTAL 7 109 116
6,0% 94,0% 100,0%
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El tipo de anemiay la incidencia de osteonecrosis vascular en pacientes con AF revela
gue no existe una asociacion estadisticamente significativa entre estas variables en la muestra
estudiada. De los 116 pacientes analizados, el 6,0% presentaron anemia aguda y el 94,0%
tuvieron anemia cronica. En el grupo de pacientes con anemia aguda, el 100% no desarrollé
osteonecrosis vascular, mientras que, en el grupo con anemia crénica, solo el 3,4% presento

esta complicacion.

A nivel general, el 96,6% de los pacientes no experimentaron osteonecrosis vascular,
lo que sugiere que esta complicacién es poco frecuente en la poblacion analizada. Los
resultados estadisticos muestran un valor de p de 0,606 y un chi-cuadrado (X2) de 0,266,
indicando que las diferencias en la incidencia de osteonecrosis vascular entre los tipos de

anemia no son estadisticamente significativas. (Tabla 8)

Tabla 8. Tipo de anemia y osteonecrosis vascular

TIPO TOTAL X? VALOR
AGUDA CRONICA P
OSTEONECROSI  No 7 105 112 266 ,606
S VASCULAR 6,0% 90,5% 96,6%
Si 0 4 4

0,0% 3,4% 3,4%
TOTAL 7 109 116

6,0% 94,0% 100,0%

El andlisis de la relacidn entre el tipo de anemia y la incidencia de ceguera en
pacientes con anemia falciforme muestra una asociacion estadisticamente significativa. En
la muestra total de 116 pacientes, el 6,0% tenia anemia aguda y el 94,0% anemia crénica. De
los pacientes con anemia aguda, solo el 0,9% presento ceguera, mientras que, entre aquellos
con anemia cronica, la incidencia de ceguera fue del 1,7%. Los resultados revelan que el
97,4% de los pacientes no experimentaron ceguera, lo que sugiere que esta complicacion es
relativamente rara en la poblacion analizada. Sin embargo, el hecho de que un paciente con
anemia aguda haya desarrollado ceguera resalta la necesidad de una evaluacién clinica

minuciosa en este grupo. El analisis estadistico indica un valor de p de 0,044 y un chi-
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cuadrado (X?) de 4,047, lo que sefiala que la relacién entre el tipo de anemia y la ceguera es

significativa. (Tabla 9)

Tabla 9. Tipo de anemia y ceguera

TIPO TOTAL X? VALOR
AGUDA CRONICA P

CEGUERA No 6 107 113 4,0472 044

5,2% 92,2% 97,4%

Si 1 2 3

0,9% 1,7% 2,6%
TOTAL 7 109 116

6,0% 94,0% 100,0%

El analisis de necesidad de la realizacion de procedimientos quirtrgicos en pacientes
con anemia falciforme permite observar patrones diferenciados. De los 116 casos estudiados,
el 6,0% correspondieron a pacientes con anemia aguda y el 94,0% a pacientes con anemia
cronica. Entre los pacientes con anemia aguda, el 5,2% no requirié procedimientos
quirdrgicos, mientras que el 0,9% se someti a una colecistectomia y ninguno requirié una

esplenectomia.

En contraste, en el grupo de pacientes con anemia crénica, el 81,9% no requirio
procedimientos quirurgicos, el 9,5% fue sometido a colecistectomia y el 2,6% a
esplenectomia. Esto sugiere que los pacientes con anemia cronica tienen una mayor tendencia
a requerir intervenciones quirdrgicas, particularmente la colecistectomia, en comparacion

con aquellos con anemia aguda.

Este patrén podria estar relacionado con la mayor carga de complicaciones cronicas
y dafios organicos acumulados en los pacientes con anemia crénica, que tienden a desarrollar
complicaciones biliares y esplénicas. La necesidad de procedimientos quirurgicos como la
esplenectomia y la colecistectomia en estos pacientes subraya la importancia de un monitoreo

constante y un manejo integral de las complicaciones cronicas en la AF. (Tabla 10)
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Tabla 10. Tipo de anemia y procedimientos quirdrgicos

PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS TOTAL
Ninguno Esplenectomia Colecistectomia

TIPO  Aguda 6 0 1 7
5,2% 0,0% 0,9% 6,0%
Cronica 95 3 11 109
81,9% 2,6% 9,5% 94,0%
Total 101 3 12 116
87,1% 2,6% 10,3% 100,0%
5.1 DISCUSION

En la presente investigacion, se identificaron complicaciones comunes en pacientes
pediatricos con AF, destacandose el sindrome toracico agudo Y las crisis vaso-oclusivas, lo
cual coincide con estudios previos a nivel mundial. DeBaun et al.® también documentaron el
sindrome toracico agudo como una de las complicaciones mas prevalentes, indicando que su
frecuencia varia segun la region. Similarmente, Brousseau et al® sefialan que, pese a los
avances en el manejo de la enfermedad, las crisis dolorosas y el sindrome toracico agudo,
siguen siendo frecuentes en pacientes pediatricos. Estos hallazgos sugieren que,
independientemente de los recursos disponibles en cada region, las complicaciones severas
en pacientes con AF son una constante, subrayando la necesidad de estrategias mas efectivas

para su prevencion y tratamiento.

Por otro lado, el analisis en este estudio muestra variabilidad en el tipo de
complicaciones en comparacion con estudios de contexto especifico. Por ejemplo, el trabajo
de Reparaz et al.,* realizado en un hospital terciario, encontr6 que las crisis vaso-oclusivas
fueron las complicaciones mas comunes (35,2%), seguidas por el sindrome febril (33,8%) y
el sindrome toracico agudo (32,3%). En contraste, en la presente investigacion, aunque el
sindrome toracico agudo es destacado como una complicacién frecuente, la proporcion
especifica de cada tipo de complicacion presenta ligeras diferencias. Estas variaciones
podrian atribuirse tanto a diferencias en los criterios de inclusion y el seguimiento de los

pacientes como al acceso a servicios de salud en cada region.
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El uso de hidroxiurea en el tratamiento de estos pacientes también es relevante para
la comparacion. En el estudio de Paniagua y Contreras,* que evalud a pacientes tratados con
hidroxiurea, se observé que un 10,6% presento efectos secundarios tdxicos graves, entre ellos
insuficiencia hepatica y renal. En el presente estudio, se observaron complicaciones renales
asociadas al tratamiento prolongado con hidroxiurea, aunque en una proporcion menor. Estos
hallazgos respaldan la idea de que, si bien la hidroxiurea es eficaz para mejorar la calidad de
vida de los pacientes, su administracion prolongada puede acarrear efectos adversos, lo cual

requiere un seguimiento riguroso y ajustes de dosificacién para minimizar riesgos.

En cuanto a los procedimientos quirdrgicos en pacientes pediatricos con anemia
falciforme, uno de los hallazgos principales en el contexto de este estudio ha sido la
frecuencia de intervenciones quirdrgicas requeridas para tratar complicaciones abdominales,
como la colecistitis o el sindrome de hiperesplenismo. Este hallazgo coincide con el estudio
de Rivas,?> donde se evaluaron pacientes pediatricos que presentaron complicaciones
abdominales frecuentes, principalmente dolor en el hipocondrio derecho, que requirieron

intervencion quirdrgica en la mayoria de los casos.

La investigacion de Rivas'? detall6 que los tiempos desde el diagndstico hasta la
evaluacion y el tratamiento quirdrgico tenian una mediana de espera significativa, con un
promedio de tres meses para la realizacion de la cirugia. Esto evidencia una limitacion en el
acceso rapido a intervenciones quirdrgicas, especialmente en areas con recursos limitados, lo
cual podria aumentar el riesgo de complicaciones adicionales en estos pacientes. Este
enfoque comparativo muestra que las intervenciones quirdrgicas en pacientes con AF deben
ser planificadas y coordinadas cuidadosamente, considerando las altas tasas de

complicaciones posoperatorias y la necesidad de seguimiento integral.

En conjunto, los resultados de este estudio se alinean con hallazgos previos en
términos de las complicaciones frecuentes. Estas observaciones refuerzan la importancia de
personalizar los enfoques de manejo clinico y social en el tratamiento de la anemia
falciforme, considerando las particularidades de cada region y el perfil de los pacientes para

optimizar los resultados y reducir el impacto de la enfermedad en esta poblacion.
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6. CONCLUSIONES

e En la poblacion de pacientes pediatricos con anemia falciforme atendidos en el
hospital del nifio Dr. Francisco De Icaza Bustamante entre 2018 y 2022, el grupo
etario de 6 a 11 afios es el mas predominante, con una proporcion ligeramente mayor
de pacientes masculinos en todos los grupos de edad. En cuanto a la severidad, se
observa que el grado moderado es el mas frecuente (58%), seguido del severo
(38%), lo que sugiere que los pacientes en esta poblacion requieren atencién y

seguimiento médico intensivo debido a la prevalencia de casos con alta severidad.

e Los resultados indican una relacion estadisticamente significativa entre el tipo de
anemia y la incidencia de crisis vaso-oclusivas, siendo esta complicacion mas
frecuente en pacientes con anemia crénica (55,2%). No se encontraron asociaciones
significativas con fiebre sin foco o secuestro esplénico, lo que subraya la
importancia de priorizar estrategias de prevencion y manejo en pacientes con anemia

cronica para reducir la incidencia de crisis vaso-oclusivas.

e Aunque no se observaron asociaciones estadisticamente significativas entre el tipo
de anemia y complicaciones renales, hipertension pulmonar, hemdlisis u
osteonecrosis, si se halld una relacion significativa en el caso de ceguera, aunque
con baja incidencia general (2,6%). Esto implica la necesidad de un monitoreo
constante para detectar y prevenir complicaciones crénicas en pacientes con anemia

crénica, quienes presentan un riesgo mas elevado de complicaciones oculares.

e La mayoria de los pacientes con anemia cronica no requirid procedimientos
quirdrgicos; sin embargo, en este grupo, el 9,5% de los casos requirio
colecistectomia y el 2,6% esplenectomia, en contraste con los pacientes con anemia
aguda. Este hallazgo sugiere que los pacientes con anemia cronica tienen una mayor
tendencia a necesitar intervenciones quirargicas, posiblemente debido a la
acumulacion de complicaciones biliares y esplénicas. Por lo tanto, es crucial un

enfoque preventivo y de manejo integral en estos casos.
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7. RECOMENDACIONES

Se recomienda implementar un sistema de monitoreo y seguimiento estricto para los
pacientes con AF, especialmente en aquellos con anemia moderada y severa, para
facilitar intervenciones tempranas y reducir el riesgo de complicaciones graves. Este
seguimiento debe incluir evaluaciones regulares de la gravedad de la anemia,
examenes de laboratorio y pruebas de imagen cuando sea necesario.

Dado que las crisis vasooclusivas se relacionan significativamente con la anemia
cronica, es fundamental adoptar estrategias preventivas, como la hidratacion
adecuada, el control de infecciones y el manejo del dolor, para reducir la frecuencia
y severidad de estas crisis. Ademas, el personal de salud debe estar capacitado en
identificar factores desencadenantes y en intervenir rapidamente para evitar
complicaciones adicionales.

Dado que se observd una asociacion significativa entre la anemia cronicay el riesgo
de ceguera, se recomienda realizar evaluaciones oftalmoldgicas periodicas para
estos pacientes. Asimismo, es fundamental realizar estudios de funcién pulmonar,
renal y 6sea de manera rutinaria en pacientes con anemia cronica, a fin de detectar
cualquier complicacion en sus primeras etapas y optimizar el tratamiento.

Los pacientes con AF que desarrollan complicaciones como colelitiasis y
esplenomegalia deben ser evaluados para determinar la necesidad de
procedimientos quirdrgicos, como colecistectomia y esplenectomia. La
implementacion de un protocolo de referencia y evaluacién quirdrgica puede
facilitar una toma de decisiones informadas y mejorar los resultados
postoperatorios.

La creacion y difusion de guias clinicas especificas para el manejo de la AF y sus
complicaciones, adaptadas a la realidad local, ayudaria a homogeneizar la atencion
y mejorar los resultados en estos pacientes. Esto incluye protocolos para el
tratamiento de crisis vaso-oclusivas, manejo de complicaciones cronicas, y criterios

para intervenciones quirurgicas.
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8. VALORACION CRITICA DE LA INVESTIGACION

La investigacion aborda un tema de alta relevancia en el campo de la pediatria, dado
que la AF es una condicién comun en la poblacion infantil. La identificacion de la
relacion entre la anemia cronica y las complicaciones asociadas permite avanzar en
el entendimiento y manejo de esta enfermedad, lo cual es crucial para mejorar los

resultados clinicos y la calidad de vida de los pacientes.

La metodologia utilizada es adecuada, ya que combina un enfoque cuantitativo con
la recoleccion de datos clinicos relevantes. Sin embargo, la investigacion podria
beneficiarse de un disefio longitudinal que permita observar la evolucion de los
pacientes a lo largo del tiempo y establecer relaciones causales méas robustas.
Ademas, incluir un grupo de control podria ofrecer un contexto comparativo que

enriqueceria los hallazgos.

La investigacion reconoce sus limitaciones, como la falta de seguimiento a largo
plazo. Es fundamental que estas limitaciones se discutan de manera méas exhaustiva,

asi como sus posibles implicaciones en la generalizacion de los resultados.

Los hallazgos de esta investigacion tienen importantes implicaciones para la
practica clinica. Las recomendaciones formuladas son pertinentes y pueden guiar a
los profesionales de la salud en la mejora del manejo de pacientes con anemia
falciforme. Sin embargo, seria beneficioso incluir un analisis sobre cdmo se pueden
implementar estas recomendaciones en el contexto local, considerando recursos

disponibles y barreras potenciales.

Se recomienda llevar a cabo estudios adicionales que consideren la diversidad de la
poblacion, analicen factores de riesgo especificos y evallen intervenciones
preventivas y terapéuticas. Asimismo, estudios cualitativos que exploren la
experiencia de los pacientes y sus familias podrian complementar los hallazgos

cuantitativos, ofreciendo una vision mas holistica del impacto de la enfermedad.
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