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ABSTRACT

Introduction: SickleCell anemia is the most frequent autosomal recessive
genetic structural hemoglobinopathy in the world, It is defined by the presence
of a defective hemoglobin called hemoglobin S (Hb S).

Objective: To determine the quality of pain care in sickle cell anemia
patients attending the emergency department at the Robert Reid Cabral
Hospital.

Method: A descriptive, prospective and observational cross-sectional study
was carried out. A sample of 117 patients diagnosed with sickle cell disease
who attended the emergency department of the Robert Reid Cabral Hospital
for presenting pain crises was obtained. A data collection instrument of 20
questions was elaborated in which we evaluated the different variables of the
study.

Results: The data showed that of the 117 patients surveyed, 53.19 percent
were female. It was found that the most frequent age range was between
11-15 years old in first place with 51.06 percent and in second place between
6-10 years old with 27.66 percent. The shift where more patients were seen
was the night shift with 37.60 percent. In these patients the most frequent
anatomical site was the lumbar region with 53.19 percent; the medical staff
preferred to use the Wong-Baker scale at 88.30 percent, with moderate pain
being the reason for most visits to the emergency room with 56.0 percent.
These patients received the initial treatment in 70.08 percent after 1 hour or
more after their arrival, being treated initially with ketorolac in a dose of
1mg/kg/d in 61.70 percent of the cases, most of these patients remitted after 4
hours in 36.12 percent. However, 67.02 percent of the cases seen were
admitted to the hospital ward. Finally, 55.32 percent of the patients and/or
guardians said that the quality of care at the Robert Reid Cabral Hospital was
good, 38.30 percent said it was excellent and only 6.38 percent said it was fair.

Conclusion: The predominant sex in cases of pain crisis in sickle cells is
female and the medical management before pain crisis cases was satisfactory.
The level of satisfaction with respect to the treatment of the administrative staff
and the resolution of problems was positive.

Key words: Sickle Cell Anemia, Pain, Quality of care, Pain crisis management.



1. INTRODUCCION

La anemia de célula falciforme también conocida como drepanocitica es la
hemoglobinopatia estructural genética autosémica recesiva mas frecuente en
el mundo, caracterizada por la presencia de una hemoglobina anormal
conocida como hemoglobina S (Hb S)'. La Organizacion Mundial de la Salud
estima que aproximadamente un 5 por ciento de la poblacion mundial es
portadora de genes causantes de hemoglobinopatias, en nuestro pais el 7 por
ciento al 10 por ciento de la poblacion es portadora de esta enfermedad, entre
las que destacan la drepanocitosis y la talasemia; estas son enfermedades
debidas a la herencia de genes mutantes de la hemoglobina por parte de
ambos progenitores que generalmente estan sanos.’

Un aspecto distintivo de la anemia de células falciformes son las crisis
dolorosas agudas, aproximadamente el 90 por ciento de los pacientes que
ingresa a la emergencia por manifestaciones clinicas de anemia de células
falciformes lo hacen por episodios de crisis trombo algicas ?; sin embargo, al
ser el dolor en los pacientes pediatricos un sintoma subjetivo y dificil de medir
representa un gran reto para la atencion médica.? La Asociacién Internacional
para el Estudio del Dolor anade que: “La incapacidad que presentan los
pacientes pediatricos para comunicarse verbalmente no niega la posibilidad
de que alguien esté sufriendo dolor y necesite un tratamiento analgésico
apropiado. Por lo tanto, la evaluacién y manejo del dolor son componentes
esenciales en el cuidado pediatrico. En los nifios, en especial los mas
pequenos, es relevante identificar la presencia, severidad y el manejo
adecuado de este. Por esta razén, se hace necesario medir el dolor como un
signo vital (el quinto signo vital) y establecer un protocolo de manejo *. Los
puntos criticos que se identifican en el manejo inadecuado del dolor agudo en
pediatria son la ausencia de conocimiento respecto a la fisiopatologia del
dolor, la valoracion incorrecta y la falta de claridad en las opciones del manejo
del dolor.*

La calidad en las instituciones de salud es considerada la satisfaccion
razonable de las necesidades de los usuarios, con soluciones técnicas
optimas. Es un proceso constante y permanente porque es total, y como tal
estd presente en todas las partes del proceso de atencion médica. Los
servicios prestados tienen caracteristicas intangibles y en ese sentido se
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consideran dos tipos de calidad: a) calidad técnica que consiste en la
aplicacion de la ciencia y la tecnologia médica de forma que maximice los
beneficios de salud, sin aumentar de forma proporcional los riesgos en la
atencion y de este modo garantizar al usuario el pleno bienestar; b) calidad
sentida que alude a la satisfaccion razonable de las necesidades de los
usuarios después de utilizar los servicios de una institucion. La misma reside
en la subjetividad de los usuarios y se relaciona con la entrega amable de los
servicios con un contenido técnico.®

Con esta investigacion se pretende valorar la calidad de atencion que
reciben los pacientes con anemia de células falciformes cuando estos

presentan crisis trombo algicas.

Il. ANTECEDENTES DEL ESTUDIO

II.1. Antecedentes internacionales

En el 2018 Vicente-Herrero, M.T., Delgado-Bueno, S., Bandrés-Moya,
realizaron un estudio con el propésito de valorar el dolor y realizar una
comparacion de las escalas, en el Hospital Municipal de Madrid. Se evidencio
que en los 200 pacientes de los cuales se tomaron como estudio el personal
médico, optod por utilizar diferentes escalas la cuales las mas utilizadas en este
estudio fueron: La Escala de Analisis Visual (VAS) en 32.0 por ciento, la
Escala Numérica de Escala (NRS) en 30.60 por ciento, y la Escala de Dolor
de Caras-Revisada (Wong - Baker) en un 37.01 por ciento estan entre las
medidas mas comunmente usadas de intensidad del dolor en contextos
clinicos y de investigacion. Se concluye: Que se consideran de utilidad las
escalas y cuestionarios, todas ellas pueden ser validas y ninguna lo es de
forma concluyente, siendo el investigador quien debe decidir cual utilizar en
cada caso en funcion de su experiencia y del objetivo buscado .

Enel 2017, Dominguez JK, realizé un estudio descriptivo, tipo prospectivo,
no experimental, cuyo propdsito fue el establecer un protocolo de manejo de
la crisis dolorosa en pacientes con anemia falciforme entre edades de 2 y 14
afos, teniendo como valoracion del dolor la escala de Wong Baker, en el
Hospital Infantil Doctor Jorge Lizarraja de Venezuela. Se evidencié que en los
18 pacientes entre 2 y 14 afios drepanociticos en crisis dolorosa. Se disefié un
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instrumento con ficha patronimica relacionada a la enfermedad, descripcion
de las crisis dolorosas, y valoracion por la escala de Wong Baker. Los
resultados demostraron de los 18 pacientes el predomin6é fue la edad
preescolar, y sexo femenino, con diagnéstico de Hemoglobina SS,
presentaron anualmente alrededor de 2 crisis dolorosas al afo, 2 pacientes
tenian indicacion de hidroxiurea, ninguno régimen transfusional. El 61,11 por
ciento ingresé con dolor moderado 6/10 con predominio en los miembros
inferiores, a todos se les administré ketorolaco y se evidencié disminucion de
la intensidad del dolor; 56 por ciento refirié dolor leve, 22 por ciento dolores
moderados y 22 por ciento dolores severos, a las 6 horas el 39 por ciento
presentd dolor leve, 50 por ciento dolores moderados y 11 por ciento dolor
severo. 1 solo paciente recibié tramadol, ninguno recibié opioides fuertes. Al
final se concluyé que en base a los resultados obtenidos con las escalas
utilizadas deben emplearse opioides leves y fuertes, segun la puntuacion
obtenida en la escala de Wong Baker para el manejo del dolor’

En el 2015, Rojas-Martinez, A., Calderon, E., Vidal, M.A., Arroyo, F.
realizaron un estudio de caso, cuyo proposito fue valorar el tratamiento del
dolor en las crisis drepanociticas en pacientes pediatricos en Espana. Se
evidencio que el lugar anatémico de dolor mas frecuente en estos casos en un
42.3 por ciento se localiza en la regidn tibial y rodilla seguido por la region
lumbar baja 42.0 por ciento y finalmente la cadera 34 por ciento. Concluyendo
asi que los sitios mas frecuentemente afectados son los huesos largos y la
region lumbar baja, el dolor se origina por isquemia e infarto 6seo, con la
subsecuente inflamacién del periostio "°.

En el 2004 Cerrutti, M., Manzelli, H., Necchi, SPecheny, M. y Petracci, M.
realizaron un estudio exploratorio y descriptivo en el Hospital de la
Universidad de Nacional de Buenos Aires. El objetivo general fue describir la
calidad de la atencion, desde la perspectiva del equipo médico (calidad
ofrecida) y de los usuarios (calidad percibida). El nivel de satisfaccion con
respecto al trato del personal administrativo y la resolucién de problemas fue
positivo valorado la calidad de atencion excelente en un 70 por ciento y El
trato recibido del médico al paciente fue valorada como muy satisfactoria en

un 60.01 por ciento y satisfactoria en un 29.80por ciento. Los resultados
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indican que el equipo médico y los usuarios comparten una evaluacion
positiva de la calidad de la atencion.

I1.1.2. Antecedentes nacionales:

En el 2019, Casado Gomez Estervelani CL, realizaron un estudio
descriptivo, prospectivo y transversal para determinar la atencién de pacientes
con anemia de células falciformes en crisis trombo algicas que asistian a
emergencia, en el Hospital Robert Reid Cabral, Republica Dominicana. El cual
estuvo constituido por 31 pacientes con anemia de las células falciformes, la
investigacion se llevo a cabo a través de cuestionarios y escalas de valoracion
al dolor aplicados a todos los pacientes que ingresaron en el estudio. Se
concluyo que el 35,5 por ciento de los pacientes que frecuentaba con crisis
dolorosas tenia una edad de presentacion de 11-15 afios en primere lugar y
en segundo lugar 6-10 anos en 32.3 porciento, donde el sexo femenino era el
mas afectado y el lugar anatomico mas frecuente eran las extremidades
superiores y el 93.5 de los pacientes fueron ingresados y las crisis fueron
recurrente en la tanda vespertina en un 45.2 por ciento.?

En el 2016 Mora E, Polanco H, Quezada R, realizaron un estudio tipo
descriptivo para determinar la frecuencia de anemia falciforme en nifos
atendidos en la consulta de hematologia pediatrica en Hospital Juan Pablo
Pina, Santo Domingo, Republica Dominicana, con una muestra obtenida de
116 pacientes en un periodo de 6 meses, en la cual se evidencid, que la
enfermedad de células falciformes fue mas frecuente en el sexo femenino con
un porcentaje de 81.8 por ciento y en el sexo masculino de 18.2 por ciento.
Se concluyé que, en cuanto a la nacionalidad, se presenté con mayor
frecuencia en los haitianos con un 70.3 por ciento, y los dominicanos
presentaron un 24.3 por ciento.’

11.1.2.1. Antecedente local:

En 2019, Encarnacion Genesis, Roquel Maria realizaron un estudio
descriptivo para determinar los factores de riesgo asociados a crisis dolorosas
en pacientes falcémicos que asistian via emergencia al Hospital Infantil Dr.
Robert Reid Cabral, UNPHU, Republica Dominicana, en el que se incluyd una
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muestra de 216 pacientes falcémicos, con crisis dolorosa que llegaron via
emergencia al Hospital Infantii Dr. Robert Reid Cabral. Se utiliz6 un
instrumento de recoleccion de datos que contenia 8 preguntas con relacion a
los desencadenantes de crisis dolorosas. Se concluye que la deshidratacion
leve es el factor mas frecuente el 64 por ciento de los pacientes la intensidad
del dolor mas frecuente referida por los pacientes segun la escala de Wong
Baker, fue de tipo maximo con una frecuencia de 96 (44.4 por ciento).®
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lll. Planteamiento del problema

El dolor es una sensacion subjetiva dificilmente mensurable, especialmente
en lactantes y nifios pequefios que no se expresan de forma verbal.? Los
pacientes pediatricos con drepanocitosis pueden presentar multiples tipos de
dolor dependiendo de las estructuras lesionadas: Cabe recordar que la
presentacion clinica mas frecuente en pacientes con anemia de células
falciformes en un 90 por ciento son las crisis dolorosas agudas, causa
principal por lo cual dichos pacientes visitan las emergencias hospitalarias
frecuentemente y que estos al estar en edad pediatrica perciben el dolor de
una manera casi desmesurada.”’ A veces son manejados en el hogar sin
contacto con el médico, si es tratado inadecuadamente, el dolor de las crisis
vaso-oclusivas puede causar serias consecuencias, razon por la cual estos
pacientes deben individualizarse.'®

En medicina, es muy dificil evaluar la calidad de la atencion asistencial, ya
que un trato cortés, amable y paternal no siempre va acompafado de una
adecuada seleccion de las medidas diagndsticas y terapéuticas, ni tampoco
de la prudente y cuidadosa realizacion de procedimientos técnicos, por lo que
constituye una preocupacion permanente de los sistemas de salud.* La
Organizacion Mundial de la Salud establece que la calidad de atencién en el
sector salud es de suma importancia para la buena evolucion del paciente, ya
que no solo basta con tratar las patologia con los conocimientos obtenidos si
no que para abarcar de manera universal, debemos prestar un servicio de
salud centrado en los pacientes de forma humanitaria.? Los Indicadores de
calidad se han convertido en un motor para la mejora continua de la calidad
de los cuidados médicos que se dispensan a la poblacion. Siendo el
tratamiento al dolor una herramienta para mejorar la calidad asistencial de los
servicios de urgencia pediatricos.

En nuestro pais se estima que del 7 al 10 por ciento de la poblacion es
portadora de la enfermedad. En el Hospital Robert Reid Cabral posee un
programa de atencion para nifios con esta enfermedad, en donde se han
llegado a registrar 2850 casos, Para el 2017 se presentaron 3500 ingresos por
anemia de las células falciforme, presentando como la principal causa de

ingreso las crisis vaso-oclusivas, Razon por la cual supone interés en conocer
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las caracteristicas y calidad de manejo de los pacientes que son atendidos por
el departamento de emergencia pediatrica.™
Por lo cual nos surge la siguiente interrogante:

¢,Cual es la calidad de atencidén del dolor que reciben los pacientes
falcemicos en el departamento de emergencia del Hopital Infantil Robert Reid
Cabral periodo Julio 2023- octubre 20237

IV. JUSTIFICACION

Es importante promulgar informacién sobre este tema por el hecho de se ha
demostrado que en la actualidad existe algunas barreras para poder discernir
la calidad de atencion que se ofrece para mejorar el dolor, al hacer el dolor
subjetivo y al no existir alguna prueba de laboratorio que corroboren la
efectividad de los tratamientos, conjunto que a su vez la percepciéon que
tienen los pacientes pediatricos ante al dolor es variable entre cada caso.

Con esta investigacion se pretende valorar la calidad de atencion médica
que reciben los pacientes con anemia de células falciformes cuando estos
presentan crisis de dolor.Al ser esta una enfermedad con numero de ingresos
a nivel hospitalario alto, el cual va incrementando a través de los afnos, es de
su importancia que el personal médico encargado de atender dichos paciente
se encuentre en la capacidad reconocer y tratar las implicaciones que
conlleva tener este tipo de crisis, para asi poder brindar un manejo adecuado
y una buena calidad en la atencion médica y humanitaria al usuario.

Por tal razén al investigar la Calidad que se tiene al atender el dolor en
pacientes falcemicos los cuales asisten a la emergencia del Hospital Infantil
Robert Reid Cabral pretendemos brindar perspectiva mas amplia sobre
calidad de atencion médica, ya que es un factor importante que genera
satisfaccion a los paciente y nos provee a nosotros el personal sanitario
herramientas practicas para una gestion integral y adecuada en cada
situacion. Esta investigacion tiene como fin tener un impacto positivo en la
comunidad de la salud, dotando al personal médico de herramientas eficientes
y mejorando el dominio de respuesta ante esta patologia en las emergencias
pediatricas creando una mayor calidad de vida humana.

Consideramos que esta investigacion sera un aporte mas para futuras

investigaciones.
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V. OBJETIVOS
V.1. General

Determinar la calidad de atencidon del dolor en pacientes falcémicos que
asistan a la emergencia del Hospital Infantil Robert Reid Cabral, periodo Mayo
2023-Octubre 2023.

V.2. Especificos

e Determinar la edad y el sexo de los pacientes.

e Registrar en cuales turnos ocurren las crisis de dolor.

e |dentificar la ubicacion anatomica del dolor en los pacientes.

e Determinar el método mas utilizado para la evaluacion del dolor.

e Cuantificar la intensidad del dolor que experimentan los pacientes.
e Determinar el tiempo de administracion de tratamiento.

e |dentificar el tratamiento que se administra a los pacientes.

e Determinar el tiempo de remisidn del dolor.

e Registrar los ingresos y egresos de los pacientes.

e Evaluar la calidad de la atencion que reciben los pacientes.

e Evaluar el grado de satisfaccion de los pacientes y/o tutores con

respecto al servicio médico brindado.
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VI. MARCO TEORICO

VI1.1. Anemia de las células falciformes o drepanocitosis:

La anemia de células falciformes es una hemoglobinopatia autosémica
recesiva, causada por una mutacion del gen de la globina B que sustituye por
valina el sexto aminoacido, el acido glutamico. La HbS (a2B2 6 Glu—Val) se
polimeriza de forma reversible cuando se desoxigena para formar una red
gelatinosa de polimeros fibrosos que incrementa la rigidez de la membrana
del eritrocito, aumenta la viscosidad y produce deshidratacion por escape de
potasio y entrada de calcio. Estos cambios producen también la forma de hoz
caracteristica.'

La palabra falciforme significa en forma de hoz el cual es un instrumento
para cortar hierba, tiene una hoja en forma de medialuna a diferencia de los
glébulos rojos normales que tienen forma de disco y se ven como rosquillas

sin agujero en el centro.

V.2. Historia

La enfermedad de células falciformes (ECS) se describié por primera vez
en 1910, en un estudiante de odontologia que presentaba sintomas
pulmonares. Herrick acuid el término «en forma de hoz» para describir el
peculiar aspecto de los glébulos rojos de estos pacientes. Sin embargo, dados
los sintomas del paciente, en aquel momento no estaba seguro de si la
afeccion sanguinea era una enfermedad sui generis 0 una manifestacion de
otra enfermedad. En los 15 afios siguientes, se describieron varios casos
similares, lo que apoyo la idea de que se trataba de una nueva entidad
patolégica y proporciond pruebas suficientes para una descripcion clinica y
patoldgica preliminar. Poco después, Hahn y Gillespie sugirieron que la anoxia
causaba la drepanocitosis de los gldbulos rojos al demostrar que los cambios
de forma podian inducir saturando una suspension celular con diéxido de
carbono. Scriver y Waugh, en experimentos que sin duda no recibiran la
aprobacion de la junta de revision institucional hoy en dia, demostraron este
concepto in vivo induciendo la estasis venosa en un dedo utilizando una
banda elastica. Demostraron que la hipoxia inducida por la estasis aumentaba

drasticamente la proporcion de células falciformes de aproximadamente el 15
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por ciento a mas del 95 por ciento. Estos estudios seminales fueron
observados por Linus Pauling, que fue el primero en plantear la hipétesis en
1945 de que la enfermedad podria tener su origen en una anomalia de la
molécula de hemoglobina. Esta hipdtesis fue validada en 1949 por la
demostracién de la migracion diferencial de la hemoglobina falciforme
respecto a la normal, evaluada por electroforesis en gel. Ese mismo afo se
dilucidé la herencia autosémica recesiva de la enfermedad.®

Alrededor de la misma época, Watson y sus compaferos. predijeron la
importancia de la hemoglobina fetal (Hb F) al sugerir que su presencia podria
explicar el periodo mas largo necesario para la falsificacion de los glébulos
rojos de los recién nacidos en comparacion con las de las madres que tenian
«falcemia». Ingram y sus colegas demostraron poco después que la
hemoglobina falciforme mutante (Hb S) se diferenciaba de la hemoglobina A
normal por un solo aminoacido. A esto le siguieron estudios que analizaron la
estructura y las propiedades fisicas de la Hb S, que formaba polimeros
intracelulares al desoxigenarse. Estos estudios situaron a la ECF en la
vanguardia de las investigaciones para dilucidar las bases moleculares de las

enfermedades humanas.™

V.3. Etiologia

La anemia de células falciforme esta causada por mutaciones en
homocigosis (rs334) del gen de la beta globina, HBB (11p15.4); variante
conocida como hemoglobina S, HbS. También existen otras formas de ACF
que obedecen a una heterocigosis compuesta del gen de la HbS con otras
variantes de la hemoglobina. En condiciones de hipoxia la HbS polimeriza,
alterando la forma y funcion de los eritrocitos lo que desencadena una
cascada de eventos que resulta en hemdlisis y oclusion vascular, reduccién de

la disponibilidad de éxido nitrico y dafio endotelial.™

V.4. Prevalencia

Cerca del 5 por ciento de la poblacion mundial es portadora de genes
causantes de hemoglobinopatias. Cada afio nacen aproximadamente 300.000
ninos con hemoglobinopatias importantes, de los cuales mas de 200 000 son

africanos con anemia falciforme. En todo el mundo, hay mas portadores de
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talasemias que de anemia falciforme, pero la elevada frecuencia del gen de la
drepanocitosis en ciertas areas da lugar a elevadas tasas de natalidad de
recién nacidos afectados por esta enfermedad. La anemia drepanocitica es
especialmente frecuente en personas con antepasados originarios del Africa
subsahariana, la India, la Arabia Saudita o los paises del Mediterraneo e
incluso Republica Dominicana donde 7 por ciento es portador de esta
enfermedad. Las migraciones incrementaron la frecuencia del gen en el
continente americano.™

En general, la prevalencia del rasgo drepanocitico (portadores sanos que
han heredado el gen mutante solamente de uno de los progenitores) oscila
entre el 10 por ciento y el 40 por ciento en Africa ecuatorial y disminuye al 1
por ciento a 2 por ciento en la costa norteafricana, y a menos del 1 por ciento
en Sudafrica.

Esta distribucidon se debe a que el rasgo drepanocitico confiere una ventaja
de supervivencia frente al paludismo, con el consiguiente aumento de la
frecuencia del gen mutante en las zonas con elevada transmision del
paludismo. En paises de Africa occidental como Ghana y Nigeria, la
frecuencia del rasgo es del 15 por ciento al 30 por ciento, mientras que en
Uganda presenta acentuadas variaciones tribales, llegando al 45 por ciento en
la tribu Baamba del oeste del pais.'™

La anemia falciforme tiene importantes repercusiones de salud publica. Sus
efectos en la salud humana se pueden evaluar en funciéon de la mortalidad
infantil y de nifios menores de cinco afios. Como no todas las muertes se
producen en el primer afio de vida, la medida mas valida es la mortalidad de

los menores de cinco afos.™

V.5. Tipos de enfermedad de células falciformes

Hay varios tipos de esta enfermedad. El tipo especifico de enfermedad de
células falciformes que presenta una persona depende de los genes que
heredo6 de sus padres. Las personas con esta enfermedad heredan genes que
contienen instrucciones, o codigos, para una hemoglobina anormal.

Rasgo falciforme: Las personas que presentan el rasgo de células
falciformes (SCT) heredan el gen de hemoglobina «S» de un padre menos de

un 50 por ciento y un gen normal (uno con el cédigo de hemoglobina «A») del
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otro padre. Las personas que presentan el rasgo de células falciformes no
suelen tener ningun signo de la enfermedad. Sin embargo, en casos raros,
una persona con este rasgo puede presentar problemas de salud; esto ocurre
con mas frecuencia cuando se presentan otros tipos de estrés en el cuerpo,
como cuando una persona se deshidrata o realiza ejercicios agotadores.
Ademas, las personas con el rasgo de células falciformes pueden transmitir el
gen anormal de hemoglobina «S» a sus hijos.'

Hemoglobina SS: Las personas que presentan esta forma de la
enfermedad heredan dos genes, uno de cada padre, con el cédigo de
hemoglobina “S”. La hemoglobina S es una forma anormal de hemoglobina
que causa que los glébulos rojos se pongan duros y tengan la apariencia de
una hoz. A esta enfermedad se le llama comunmente anemia de células
falciformes y suele ser la forma mas grave de la enfermedad.’

Hb SC: Hay una mutacién compuesta heterocigota, con una mutacion de la
Hb en cada alelo. La Hb SC no polimeriza como la HbS, pero altera el
transporte de potasio y cloro intracelular, lo que favorece la deshidratacion del
eritrocito y mayores concentraciones de HbS intraeritrocitaria, que favorece la
polimerizacién de la misma.

La enfermedad falciforme con Hb SC se presenta con un curso menos
grave que la anemia falciforme homocigota SS; la tasa de asplenia funcional
es menor, por lo que tienen menor riesgo de infecciones bacterianas; pero el
infarto y secuestro esplénico se pueden presentar como complicaciones
incluso en la vida adulta.'™

Presentan 50 por ciento menos crisis dolorosas, menos riesgo de eventos
cerebrovasculares (ECV) y menos complicaciones crénicas. Se ha observado
que presentan mayor incidencia de retinopatia periférica asociado con
mayores niveles de hematocrito. El patron de electroforesis de Hb al nacer es
FSC (HbF como la principal forma circulante, seguida de Hsb y por ultimo,
HG) S-B-talasemia .

Existe otro tipo Se presenta cuando un alelo hereda la mutacion falciforme
y el otro alelo hereda la alteracion de 3-talasemia, con una ausencia o
reduccion en la produccién de las cadenas de B-globina Se divide en

S-R°-talasemia si hay ausencia completa de las cadenas de B-globina.'
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VI.6. Fisiopatologia

En el adulto normal existen tres tipos de hemoglobina identificables en
electroforesis. La hemoglobina A (Hb A) o adulta que corresponde al 95 a 98
por ciento, la hemoglobina A2 formada porque corresponde al 2 al 3 por
ciento, y la hemoglobina F o fetal formada porque esta presente a nacer y va
disminuyendo progresivamente hasta los seis meses de vida,
correspondiendo aproximadamente al 1 por ciento de la Hb del adulto. La
Enfermedad de Células Falciformes (ECF) se produce por alteracion
estructural en las cadenas (3, resultando la denominada Hemoglobina S (HbS);
la mutacion mas comun es en el codoén 6 de la B-globina se cambia un acido
glutdmico por valina (cromosoma 11). Los pacientes homocigotos para esta
mutacion se representan como HbSS y corresponden al 60-65 por ciento de
los pacientes sintomaticos.'®
Los pacientes con hemoglobina S pueden ser:

e Heterocigoto para Hemoglobina S (Hb AS), portan la enfermedad, pero

no tienen manifestaciones clinicas.

e Heterocigoto para Hemoglobina S y C (HbSC, HBS-B) u otras variantes

de hemoglobina. Causan, sintomatologia intermedia.

e Homocigoto para la Hemoglobina S (Hb SS) que corresponde a la ECF

con las manifestaciones mas severas.

Durante el paso de los gldébulos rojos en la microcirculacion se produce la
desoxigenacion de la Hb. La hemoglobina S se polimeriza en ausencia de
oxigeno, esto aumenta la permeabilidad de la membrana a los cationes, lo
que determina que varios sistemas de transporte se activen, causando salida
de agua y deshidratacion del glébulo rojo. Los glébulos rojos con hemoglobina
polimerizada son rigidos, cambian su forma (forma de hoz o media luna), lo
cual determina hemodlisis, oclusion de la microcirculacion e infartos que se
manifiestan como crisis veno-oclusivas.’

Los sintomas derivados de ECF son mas evidentes en la medida que
disminuye la hemoglobina fetal, a partir de los seis meses de edad. Se puede
considerar que la vasooclusion y la hemdlisis son los dos sindromes que
explican las manifestaciones clinicas de esta patologia.'®

Las crisis vasooclusivas son causadas por el atrapamiento de eritrocitos y

leucocitos en la microcirculacion, produciendo obstruccion vascular e isquemia
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tisular. A pesar de que este proceso requiere de la polimerizacion de la HbS,
el evento que gatilla la obstruccion vascular es de tipo inflamatorio y resulta de
una interaccion entre el eritrocito y el endotelio vascular, ocasionando
episodios de obstruccion e isquemia que van seguidos de restitucion del flujo
vascular, lo que causa dafo tisular mediado por la reperfusion. Ademas, se
desencadena un estrés oxidativo que conlleva a la sobre expresion de
moléculas de adhesion con aumento de la sintesis de citoquinas inflamatorias

y leucocitosis.®

VI.7. Caracteristicas clinicas

La anemia falciforme tiene un amplio espectro clinico. La mayoria de los
afectados tienen anemia cronica con una hemoglobinemia de alrededor de 8
g/dl. Los principales problemas se deben a la tendencia de los eritrocitos a
adoptar una morfologia falciforme y a bloquear los capilares cuando la tension
de oxigeno es baja."”

En los nifos, los eritrocitos falciformes tienden a quedar atrapados en el bazo,
lo cual ocasiona un serio riesgo de muerte antes de los siete afios por crisis
subitas de anemia profunda asociadas a la rapida esplenomegalia, o por el
hipoesplenismo, que permite que se produzcan infecciones muy graves."

Los microinfartos repetidos destruyen tejidos que tienen lechos
microvasculares con tendencia a formar drepanocitos. Por eso, es frecuente
que el bazo se infarte en los primeros 18 a 36 meses de vida, lo que causa
susceptibilidad a las infecciones, en particular a las neumocécicas. La
obstruccion venosa aguda del bazo (crisis de secuestro esplénico), un hecho
poco frecuente en la nifez temprana puede requerir de transfusion,
esplenectomia o ambas, de forma urgente, para evitar el atrapamiento de todo
el gasto arterial en el bazo obstruido.'”

La oclusion de los vasos de la retina puede ocasionar hemorragia,
neovascularizacién y, al final, desprendimientos. De forma invariable, la
necrosis papilar renal produce isostenuria. En adultos, la necrosis renal mas
extensa culmina en insuficiencia renal, una causa tardia frecuente de muerte.
La isquemia ésea y articular puede causar necrosis aséptica (en especial de la
cabeza del fémur o del humero), artropatia crénica e inusitada propensién a la

osteomielitis, que puede deberse a microorganismos como Salmonella, que
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rara vez se identifican en otros contextos.'”” El sindrome de mano-pie se debe
a infartos dolorosos de los dedos y dactilitis. La apoplejia es en especial
frecuente en los nifios, un pequefo grupo de los cuales sufre episodios
repetidos; es menos comun en adultos y suele ser hemorragica. Una
complicacion muy dolorosa en los varones es el priapismo, debido al infarto
del drenaje venoso peneano y la consecuencia frecuente es la impotencia
permanente. Es probable que las ulceras crénicas de las extremidades
inferiores surjan por isquemia e infeccién sobreafiadida de la circulacién

distal.”

VI.8. Crisis vaso-oclusiva o crisis de dolor

Un aspecto distintivo de la anemia de células falciformes es la crisis
dolorosa aguda, la cual puede ser consecutiva a multiples factores.
Aproximadamente el 90 por ciento de los pacientes con ingreso hospitalario a
causa de manifestaciones clinicas por anemia de células falciformes lo hacen
a causa de una crisis dolorosa aguda; en términos generales la presentacion
clinica consta de las siguientes fases.®

Fase prodromica: previamente a la crisis, los pacientes presentan
sintomas de adormecimiento, dolores y parestesia en los sitios que seran
afectados por el dolor, lo cual puede tener una duracion hasta de dos dias.

Fase de infarto inicial: crisis tipica de dolor que aumenta gradualmente a
un punto maximo hacia el segundo o tercer dia, esto es producido por la
formacion de los eritrocitos falciformes.

Fase posterior al infarto: presencia de dolor grave persistente, aqui
predominan los signos y sintomas inflamatorios.

Fase de resolucion: se presenta posterior a la crisis, el dolor tiene una
disminucion progresiva durante uno a dos dias

La vaso oclusion causa manifestaciones diversas; los episodios
intermitentes en las estructuras conjuntivas y locomotoras producen isquemia
dolorosa que se manifiesta en forma de dolor espontaneo y a la palpacion
aguda, fiebre, taquicardia y ansiedad.

Estos episodios recurrentes, denominados crisis dolorosas, son la

manifestacion clinica mas comun; su frecuencia y gravedad son muy
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variables. El dolor puede aparecer en casi cualquier lugar del cuerpo y durar
de pocas horas a dos semanas.

Las crisis repetidas que obligan a la hospitalizacién (>3 por afio) guardan
relacion con una menor supervivencia en la vida adulta, lo que sugiere que
estos episodios conllevan acumulacion de dafios en los érganos afectados en
forma cronica. Entre los factores que las producen se cuentan la infeccion, la
fiebre, el ejercicio excesivo, la ansiedad, las variaciones repentinas de la
temperatura, la hipoxia o los medios de contraste hiperténicos.™

Entre las crisis 6seas encontramos la dactilitis, que es la primera
manifestacion en el lactante y se caracteriza por edema del dorso de manos y
pies, dolor, fiebre, derrame articular, leucocitosis con neutrofilia, disminucion
del movimiento secundario al compromiso de las falanges, llanto e irritabilidad.
Es mas comun en las estaciones frias y asociadas a infecciones. Con el
tiempo el tejido medular rojo es terminado por tejido fibroso, el cual presenta
menos demanda de oxigeno y puede perdurar en situaciones de anaerobiosis.
Por la injuria continua aparecen los dedos marfanoides o braquidactilia,
ademas de las epifisis en cono y metafisis con cavidades.'®

Las crisis de dolor 6seo, caracteristicas de esta patologia, son las mas
frecuentes, representadas por la isquemia de la médula dsea. Afecta
normalmente a huesos largos y también planos. Si hay fiebre, se deben
cultivar para descartar infeccion por Staphylococcus Aureus y Salmonella.'”

Los dolores 6seos son 50 veces mas frecuentes que la osteomielitis. La
intensidad, duracidon y caracteristicas del dolor son Vvariables,
comprometiéndose multiples sitios a la vez. En caso de que se sospeche de
infeccion, debe completarse el estudio con imagenes diagndsticas y pruebas
bacteriolégicas que pueden incluir la puncién. Cuando los dolores dseos
mejoran y de manera residual persiste el dolor 6seo unico con o sin signos
inflamatorios, podemos estar ante la presencia de una infeccidén o un infarto
0seo.'®

El dolor presente en la anemia drepanocitica es muy variable de paciente a
paciente. Aproximadamente un 30 por ciento de las personas con esta
enfermedad nunca o raramente tiene dolor. Un 50 por ciento sufre de algunos
episodios por afo, y un 20 por ciento tienen dolores frecuentes

extremadamente severos (un episodio de dolor severo que requiere
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hospitalizaciéon dura entre 3 a 7 dias). En otros casos, especialmente durante
la adolescencia y edad adulta, el dolor puede ser diario con aumentos en su
intensidad. En la misma persona, un episodio de dolor puede ser moderado, y

después ser severo."’

VI.9. Valoracién clinica del dolor

Un motivo frecuente de consulta en Pediatria es el dolor en el nifio aunque
ha sido escasamente valorado y pocas veces tratado. A ello han contribuido
numerosos factores, como mitos y creencias erréneas sobre el dolor infantil,
miedo a efectos secundarios del tratamiento analgésico y dificultades para la
correcta evaluacion del dolor en el nifio en la etapa preverbal y, sobre todo,
escasos conocimientos cientificos por parte de los médicos, a lo que se une la
ausencia de estudios farmacoldgicos dada la escasez de ensayos clinicos a
esta edad.’ El dolor es una experiencia tanto sensitiva como emocional.
Siempre que sea posible, la mejor forma de valorar el dolor es preguntar
directamente a los niflos acerca del caracter, la localizacién, la calidad y la
intensidad de su dolor.?°

El comportamiento y los signos fisiologicos son utiles, pero pueden mal
interpretarse. Un nifio que empieza a andar puede gritar y gesticular durante
una exploracion del oido debido al miedo y a la ansiedad mas que al dolor.
Por el contrario, los nifios con dolor persistente debido a cancer,
drepanocitosis, traumatismo o cirugia tratado de forma inadecuada, a menudo
se retraen de su entorno y parecen muy tranquilos, lo que lleva a los,
observadores a concluir erréneamente que estan comodos o sedados.?

En estos casos, un aumento de la dosis de analgésicos puede hacer que el
nino se vuelva mas, no menos, interactivo y alerta. De forma similar, los
neonatos y lactantes pequefos pueden cerrar los ojos, fruncir el cefo y
apretar los pufios en respuesta al dolor. A menudo, una analgesia suficiente
hace que abran los ojos e interaccionan mas con su entorno. Un nifio con un
dolor crénico significativo puede simular «normalidad» como forma de distraer
la atencion sobre el dolor. Este comportamiento a veces se malinterpreta
como prueba de que el nifio «finge» el dolor en otros momentos.Los
investigadores han ideado diversas escalas conductuales de sufrimiento para

lactantes y nifos pequenos que valoran principalmente las expresiones
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faciales, el llanto y los movimientos corporales. En los neonatos, las
valoraciones de la expresion facial parecen ser las mas utiles y especificas.?

Los preescolares de 3 a 7 afios son capaces de describir algunos aspectos
de la localizacion, intensidad y calidad del dolor. Cuando es factible, este es
mejor evaluado preguntando a los nifos directamente acerca de estas
caracteristicas de su dolor. El dolor puede ser referido hacia areas
adyacentes, como el dolor de cadera hacia el muslo o rodilla. En la mayoria
de los casos a los pacientes se les debe creer.?°

Los nifos de 8 afnos o mas pueden utilizar las escalas analdgicas visuales
estandar de color. En los escolares los métodos de autorregistro del dolor
utilizando escalas de puntaje para su intensidad también han probado ser
particularmente utiles, y correlacionan bien con los puntajes simultaneos de
sus padres.?°

En los adolescentes, los aspectos emocionales y psicolégicos en la
experiencia del dolor son mas probables de ser expresados en el autorregistro
del dolor. Debido a que su conducta es mas reprimida, y en ausencia de una
herramienta validada de evaluacion del dolor especifica para las necesidades
de los adolescentes, puede ser de ayuda utilizar un instrumento mas
comprensivo de autorregistro (como el Cuestionario de Dolor McGill). Al
margen de la edad, se debe invertir tiempo en ensefar y practicar el uso de
instrumentos de autorregistro. Cuando esta presente, el dolor debe ser
evaluado en forma regular y frecuente.?

Los signos fisioldgicos y conductuales son utiles, pero pueden ser
desorientadores en ciertas situaciones. Un nifio de 18 meses puede gritar y
hacer muecas durante un examen del oido debido al miedo y ansiedad mas
que al dolor; asi, una escala de conducta que da puntaje a estas expresiones
de distrés en este caso sobrevalora el dolor. Al contrario, los nifios con dolor
persistente con poco relieve debido al trauma, cirugia o cancer, con
frecuencia se apartan de su entorno y parecen muy quietos, llevando a los
observadores a concluir falsamente que ellos estan confortables o sedados.
En estas situaciones, la dosificacion aumentada de analgésicos puede hacer
que el nifio esté mas alerta e interactivo. Similarmente, los neonatos e infantes

pequefios pueden cerrar sus 0jos, fruncir sus cejas y cerrar sus pufios en
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respuesta al dolor. La analgesia adecuada frecuentemente es asociada con la

apertura de ojos y desenvolvimiento adecuado en sus ambientes).?

Para propésitos practicos, el dolor puede ser clasificado en.?'

1.

Dolor agudo: Experiencia sensitiva y emocional desagradable
ocasionada por una lesion tisular real o potencial, o descrita en tales
términos; inicio subito o lento de cualquier intensidad de leve a grave
con un final anticipado o previsible» (IASP) Suele considerarse dolor
agudo aquel que dura menos de 30 dias.

Dolor crénico: La IASP (International Association for the Study of Pain)
lo define igual que el agudo, pero su duracidn es superior a tres meses
IASP (International Association for the Study of Pain).

Dolor episodico o recurrente: Aparece de forma intermitente durante
un largo periodo de tiempo. Los episodios pueden ser de intensidad y
frecuencia variables. Las pautas de manejo del dolor agudo enfatizan la
importancia de la evaluacién precisa del dolor, que en cualquier grupo
de edad depende de cuatro aspectos basicos: cambios fisioldgicos,
respuesta hormonal, repercusiones psicolégicas y cambios

conductuales.

Segun su intensidad puede ser

VI.10.

Dolor leve que no mejora o sin posibilidad de ser tratado en forma
ambulatoria.

Dolor moderado que no cede durante su abordaje ambulatorio, en
emergencia u hospital del dia.

Dolor severo para manejo temprano y oportuno y descartar otras

complicaciones asociadas.

Instrumentos de valoracion del dolor.

Indicadores o respuestas fisiologicas al dolor: Hacen referencia a
los cambios funcionales producidos en el organismo por la mediacion
neuroquimica producida como respuesta a la experiencia dolorosa.
Estos indicadores incluyen un aumento de la frecuencia cardiaca,
aumento de la frecuencia respiratoria, aumento de la presion
intracraneal, cambios en la presién arterial, disminucién de los valores

de saturacion de oxigeno, nauseas, vomitos, y un aumento de las
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hormonas relacionadas con el estrés generado (catecolaminas,
adrenalina, etc.)?'

Escalas o métodos conductuales o comportamentales: Se basan
en la observacion de la respuesta en cuanto al comportamiento del nifio
al estimulo doloroso. Hacen referencia a factores de expresion no
verbal, como el tipo de llanto, la expresién facial, la postura corporal, o
la actividad del nifio. Es empleada en nifios pequenos, de entre 0
meses y 3 — 4 afos, y en nifos intubados. Su utilizacién suele ir
acompafiada de la valoracion de los indicadores fisiolégicos de dolor.?!
Escala LLANTO: Es un instrumento que permite medir el dolor agudo
en los nifios de edad preescolar. EI nombre de esta escala hace
referencia a las iniciales de los cinco parametros evaluados en la
misma (Llanto, Actitud, Nomo Respiracién, Tono postural y Observacion
facial) Se muestra la escala observacional LLANTO en la que el
personal sanitario tiene que escoger en cada uno de los cinco
parametros qué situacion se corresponde a la del paciente, asignando
a cada parametro valores de 0 a 2, de tal modo que la puntuacion total
oscilara entre la minima 0 (ausencia de dolor o no dolor) y la maxima
10 (dolor maximo posible). La puntuacion permite distinguir tres niveles
de dolor: leve (puntuaciones de 1 a 3), moderado (4 a 6) e intenso (7 a
10).7"

Escalas o métodos auto evaluativos Son empleados en nifios mas
mayores (entre 4 — 7 anos y > 7 afios) con capacidad para valorar por
si mismos su propio dolor. Este es cuantificado a partir de las
expresiones que el nifo manifiesta, requiriendo un minimo desarrollo
psicomotor. Las escalas contenidas dentro de esta clase incluyen
aquellas que son de caracter visual o analdgicas.?'

Escala de caras Wong — Baker: Esta escala permite que ninos
colaboradores con capacidad para valorar su propio dolor, sean
capaces de indicar el valor numérico asociado a la cara con la
expresion mas similar a la suya. Les da la capacidad de interpretar su
propio dolor.?!

Escala Visual Analégica (EVA): En esta escala la intensidad del dolor

se representa en una linea de 10 cm. En uno de los extremos consta la

33



frase de «sin dolor» y en el extremo opuesto «maximo dolor
imaginable». La distancia en centimetros desde el punto de «sin dolor»
a la marcada por el paciente representa la intensidad del dolor. Un valor
inferior a 4 en la EVA significa dolor leve o leve-moderado, un valor
entre 4 y 6 implica la presencia de dolor moderado-grave, y un valor
superior a 6 implica la presencia de un dolor muy intenso.?’

e Escala numérica del dolor: Escala numerada del 1-10, donde O es la
ausencia y 10 la mayor intensidad, el paciente selecciona el numero
que mejor evalla la intensidad del sintoma.??

VI.11. Diagnéstico
Cribado neonatal

La prueba de cribado neonatal utiliza una muestra de sangre capilar
extraida del talén, por lo que también se conoce como «prueba del talén». No
se debe iniciar el cribado neonatal si los beneficios de la deteccion precoz
para el neonato no estan claramente definidos en forma de adecuado
diagnostico, seguimiento y tratamiento de los detectados.

Objetivo: Deteccion de la enfermedad en una fase presintomatica para
instaurar un tratamiento temprano, con el fin de reducir la morbilidad y
mortalidad. El principal beneficio es la profilaxis antibidtica, inmunizacion,
educacidén sanitaria ante situaciones de alarma y diagnostico precoz de
complicaciones graves, tales como sepsis, secuestro esplénico, crisis de dolor,
etc. Otros potenciales beneficios obtenidos son:

e Posibilidad de ofrecer consejo genético precoz.

e Deteccién de portadores sanos.

e Deteccidn de otras hemoglobinopatias clinicamente graves cuyo

beneficio de diagndstico precoz esta mas discutido (talasemia major,
otras alteraciones estructurales de la Hb), puesto que no precisan

tratamiento en los primeros meses.

Métodos diagnésticos de laboratorio

Las pruebas de cribado no son pruebas diagnésticas, por lo que se
recomienda informar como «compatible con» hasta que se realice otra prueba
de confirmacién. En general, las muestras son capilares del talén, analizadas

como sangre seca en un papel de filtro. Se suele integrar en la misma muestra
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la deteccion de enfermedad de células falciformes con el cribado de otras
enfermedades congénitas.?®

La técnica mas habitual es el HPLC (cromatografia liquida de alta
resolucién), aunque se enuncian otras, todas ellas con alta sensibilidad y
especificidad:?3

e HPLC de intercambio idnico, que identifica HbF, HbA, HbS, HbC y
otras variantes como HbD, HbE. El equipo mas usado es el Variant de
Bio-Rad. El procedimiento analitico utilizado no permite separar la
HbA2 de la HbE, ya que eluyen (mismo tiempo de retencion).

e Electroforesis capilar. Método complementario para resolver
resultados ambiguos con otras técnicas. Resuelve la HbA2 falsamente
elevada por HPLC en presencia de HbS. También discrimina HbE de
HbA2 y facilita la deteccién de Hb Bart y HbH. Desventajas: coste,
necesidad de personal experto y separacion no 6ptima de HbS versus
HbD

e Isoelectroenfoque: Separa moléculas proteicas en funcién de su punto
isoeléctrico, que precipitan en forma de banda estrecha en presencia
de un campo eléctrico y de un gradiente de pH. De excelente
resolucién, su precisién y exactitud en la separacién de fracciones es
superior a la electroforesis convencional. El patrén de migrado de Hbs
es el mismo que en la electroforesis convencional en medio alcalino,
pero diferencia HbC de HbE y HbO.

Se han descrito falsos positivos y negativos asociados en nifios
transfundidos antes de la toma de muestra, aunque esta situacion es de
obligada comunicacion al laboratorio y por tanto no es un verdadero error en
la deteccion.

Ademas, el laboratorio detectaria presencia de alto contenido de HbA no
compatible con la condicién de neonato, y por tanto debe solicitar muestra
posterior.?? El problema mas importante para la confirmacion del diagnéstico
en una etapa tan temprana de la enfermedad es la presencia de HbF. Las
estrategias para el diagnéstico definitivo varian entre una de «minimos» hasta
otras mas amplias que incluyen diagnodsticos moleculares, pero estas ultimas

en general no son necesarias salvo casos dudosos, estudios prenatales, o
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necesidad de diagndstico urgente y hay transfusion previa o se sospecha alfa

talasemia.?

Diagnéstico de portadores sanos de rasgo falciforme

En el contexto del cribado de la enfermedad de las células falciformes se
detectan muchos niflos portadores sanos de rasgo falciforme. Puede
considerarse un hallazgo fortuito o un efecto adverso, ya que estos nifios no

se benefician directamente del diagndstico precoz.?

VI1.12. Protocolo de manejo al dolor

Segun el Ministerio de Salud Publica de la Republica Dominicana, 2023
establece el siguiente protocolo:?

* Manejo de crisis

* Crisis vaso oclusivas

* Hidratacién

Se sabe que los pacientes con anemia de células falciformes desarrollan
crisis vaso-oclusivas durante periodos de estrés (que a menudo conducen a
estados hiperglucémicos) como la ansiedad, estrés emocional, deshidratacion,
acidosis, hipoxia, estasis vascular, durante el periodo perioperatorio. Esto
aumenta la viscosidad de la sangre, estas crisis a menudo conducen al dolor,
sindrome toracico agudo, infecciones, insuficiencia organica y la muerte.

El uso de liquidos intravenoso (LIV) y la hidratacion/nutricion oral son parte
del estandar actual de terapia de atencién durante los periodos en los cuales
los pacientes experimentan crisis vaso-oclusivas. Sin embargo, el tipo
especifico de fluidos intravenosos/hidratacion/dieta para administrar durante
estos, requiere de una estandarizacion. Con respecto a la administracion del
tipo de LIV, algunos médicos utilizan solucién salina normal, LIV dextrosados
isotonicos.

Se recomienda por tanto las siguientes pautas al escoger la hidratacion 1V:
e Hidratacion IV con las necesidades basales de glucosalino 'z (salino
0,45 por ciento) o isotdnico (fisiologico al 0,9 por ciento o glucosalino 5

por ciento).
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e En el caso de sintomas respiratorios solo administrar liquidos a
necesidades basales.
e Si no es posible canalizar via intravenosa, asegurar la ingesta oral de
liquidos adecuada.
e Evitar la colocacién de vias en miembros inferiores por el riesgo de
trombosis y ulceras.
e Evitar vias centrales salvo procedimientos de recambio sanguineo.
e Monitorizar hemodinamico y SatO2.
Las nuevas recomendaciones en el tratamiento de fluidos adicionalmente
recomiendan.
Tener en cuenta los siguientes parametros de evaluacion:

e Mantener la euvolemia.
Monitoree el sodio (Na+), calcio (Ca+), potasio (K+) y magnesio (Mg+)
de cerca.

e FEvite la hipernatremia, la hipercalcemia, la hiperpotasemia e
hipermagnesemia.

e Mantener un estricto control de la glucosa en sangre.

Manejo de dolor

Entre los factores precipitantes de las crisis vaso-oclusivas se han sefialado
multiples circunstancias como son el frio, la deshidratacion, las infecciones
intercurrentes, el ejercicio fisico, latitudes elevadas, situaciones de hipoxia, el
tabaco, el estrés emocional.

El dolor vaso-oclusivo y sus subtipos son la causa mas frecuente de visita a
los servicios de urgencias. Pueden ser dolores agudos (crisis vaso-oclusivo,
priapismo, sindrome toracico agudo, dolor abdominal, dactilitis) y dolores
crénicos (ulceras en piernas, necrosis avascular, osteomielitis croénica,
osteoporosis, migrafas).

El dolor de la ECF se ha atribuido al dolor nociceptivo o inflamatorio
resultante de la oclusidn vascular repetida, inducida por los glébulos rojos
falciformes: lesion cronica de isquemia y reperfusion mas la inflamacién
subsiguiente. Sin embargo, en la actualidad se entiende que el dolor de la
ECF es muy complejo, multifactorial y variable, lo que da lugar a un dolor

nociceptivo, inflamatorio y neuropatico.
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El manejo general inicial antes de instaurar tratamiento consiste en
determinar el tipo de dolor con una anamnesis y exploracidn minuciosa que
incluya el bazo en el caso de dolor abdominal, y tomas constantes de
temperatura, frecuencia cardiaca, respiratoria, saturacion de oxigeno,
Glasgow y tensién arterial. Por tanto, es necesario tener en cuenta la
evolucion del dolor en los diferentes grupos etarios y saber reconocer por
medio de escalas de valoracién adecuadas para la edad, la intensidad de
este.

Adicionalmente el paciente con cuadro de dolor agudo debe ser evaluado
en el escenario del servicio de emergencias con los siguientes estandares:

e Los pacientes que se presenten con un episodio doloroso agudo deben
recibir analgésicos apropiados dentro de los 30 minutos de su llegada a
la consulta.

e Evaluacion del dolor con una herramienta de escala del dolor.

e Es importante tener la historia de la terapia individual analgésica, ya
que puede informar la eleccion de un analgésico inicial apropiado.

e La eleccion de medicamentos, dosis y ruta de administraciéon debe
adaptarse al dolor y la gravedad de este.

Segun la intensidad del dolor por escalas adecuadas a la edad, se puede
tratar:

e Dolor leve (puntuacion <4) ambulatorio con analgesia oral, hidratacion y
reposo.

e Dolor agudo moderado a grave con puntuacion >4 en el hospital.

Tratamiento oral de crisis de dolor leve no complicado

e Paracetamol: 10-15 mg/Kg/dosis cada 4-6 h VO

e Si no es suficiente, anadir ibuprofeno, pero no de forma prolongada por
la toxicidad renal: 5-10 mg/Kg cada 8 h VO entre tomas de paracetamol

e Ketorolaco: (>6 afnos, maximo 2-3 dias): 1-2 mg/Kg/ dia VO en 3-4
dosis; maximo 40mg/dia.

e Metamizol, alternativa al Ibuprofeno y con efecto espasmolitico: 12.5-20
mg/Kg/4-6 horas VO.
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En pacientes seleccionados que hayan recibido educacion sanitaria
especifica sobre el dolor moderado y con capacidad de evaluacion de
sintomas de alarma:

e Tramadol: 1-2 mg/Kg/dia cada 6-8 h VO. Dosis maxima 100 mg/dosis.

e Codeina: en mayores de 12 afios, 0.5-1 mg/Kg/6 horas VO (maximo 60

mg cada 6 horas).

e Anadir siempre de forma concomitante paracetamol.

Analgesia:
= Paracetamol: 15mg/kg cada 4 a 6 horas como opcion numero 1, hasta

mejoria. Si empeora, ingresar y pasar a segunda opcién con codeina, si
esta disponible a 1 mg/kg/dosis.

= Si no es suficiente, afadir ibuprofeno, pero no de forma prolongada por
la toxicidad renal: 5-10 mg/Kg cada 8 h VO entre tomas de paracetamol

- Ketorolaco: 2-16 afos, maximo 2-3 dias: 1 mg/Kg IM dosis unica
(maximo 30 mg) 6 0.5mg/kg cada 6 horas maximo 15 mg/dosis sin
sobrepasar 5 dias de tratamiento.

= Mayores de 16, 60 mg IM dosis unica, 30 mg IV dosis unica, 30 mg/6 h
IM o IV maximo 120 mg/d o 10-20mg c/4-6 horas VO, maximo 40 mg/d

- Metamizol, alternativa al Ibuprofeno y con efecto espasmolitico: 12.5-20
mg/Kg/4-6 horas VO.

Dolor moderado
- Hidratacion: solucion endovenosa, glucosa en suero salino al 33% a
2000 ml/ SC.
Analgesia:
= Opcioén 1: Paracetamol 15 mg/kg cada 6 horas. Dosis maxima 4g/dia.
- Alternativa:
e Codeina: en mayores de 12 anos, 0.5-1 mg/Kg/6 horas VO
(maximo 60 mg cada 6 horas). Afadir siempre de forma

concomitante paracetamol.
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significativamente, administrar 4 mas de la dosis para completar. Repetir
evaluacion cada 15 minutos hasta llegar a la dosis que le alivie. Para la
frecuencia de administracion, empezar cada 4 horas y disminuir el intervalo
progresivamente si el dolor reaparece antes, pero si necesita analgesia cada 2
horas, pasar a perfusion IV continua de 0.025 a 0.04 mg/k/hora (debe ser
monitorizado el paciente por potencial depresidn respiratoria, ileo
farmacoldgico), valore uso de laxantes.
e Valore anadir terapia combinada con AINES: paracetamol o ibuprofeno
(10mg/Kg/dosis) cada 8 horas al tratamiento con perfusion de morfina,
o si son mayores de 12 afnos, valorar Ketorolaco 0.5 mg/Kg/dosis IV
cada 8 horas (maximo 30 mg.).
e Alternativa al ibuprofeno, y con efecto espasmolitico: metamizol: 40
mg/Kg/6-8 horas IV. Vigilar funcién renal con antiinflamatorios no

esteroideos si se dan dosis altas, y no administrar de forma prolongada.

VI.13. Calidad de atencion Médica

La calidad de los servicios sanitarios se define como: «el grado en que los
servicios de salud destinados a los individuos y a las poblaciones aumenta la
probabilidad de conseguir unos resultados de salud 6ptimos y comparables
con los conocimientos actuales de los profesionales». Esta y otras
definiciones, tienen en comun la consideracion de la calidad de la asistencia
sanitaria como un concepto complejo y multidimensional en el que estan
presentes componentes o dimensiones como efectividad, eficiencia,
satisfaccion de los usuarios, accesibilidad, adecuacion y competencia
profesional. Aunque el objetivo final de la medicina es cubrir las necesidades
meédicas del enfermo, debe considerar también las expectativas de la familia,
de los profesionales, de las instituciones y de la sociedad en general. La
calidad asistencial ha ido paulatinamente situandose en el centro angular de la
atencién sanitaria, y tras la publicacion en EE.UU. del informe «To Err is
Human»?, ha aumentado enormemente la preocupacion por los efectos
adversos de la atencidn sanitaria, alcanzando en los ultimos afos un mayor
protagonismo la seguridad del paciente, como una de las dimensiones clave
de la calidad. En el caso de las urgencias pediatricas, este interés es todavia

mas evidente por su impacto social y econémico.?
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La atencion pediatrica es la accion realizada por el médico — pediatra
(proveedor) que responde a la inquietud de otra persona (madre/padre del
nifio). Es efectiva cuando, de acuerdo a quién recibe el beneficio, «la accion
logra satisfacer su inquietud».?* La calidad en las instituciones de salud es
considerada la satisfaccion razonable de las necesidades de los usuarios, con
soluciones técnicas optimas. Es un proceso constante y permanente porque
es total, y como tal esta presente en todas las partes del proceso de atencion
médica.?

Los servicios prestados tienen caracteristicas intangibles y en ese sentido
se consideran dos tipos de calidad:

a) Calidad técnica que consiste en la aplicacion de la ciencia y la
tecnologia médica de forma que maximice los beneficios de salud, sin
aumentar de forma proporcional los riesgos en la atencion y de este
modo garantizar al usuario el pleno bienestar.

b) Calidad sentida que alude a la satisfaccion razonable de las
necesidades de los usuarios después de utilizar los servicios de una
institucion. La misma reside en la subjetividad de los usuarios y se
relaciona con la entrega amable de los servicios con un contenido
técnico.

Una medida de calidad intenta cuantificar la naturaleza de la asistencia que
se esta proporcionando en la actualidad y como seria esa asistencia si se
basara en la mejor evidencia actual determinada por criterios preestablecidos
para valorar la calidad de la asistencia sanitaria pueden emplearse tres
componentes distintos: estructura, proceso y resultado. La estructura se
refiere a los recursos y las caracteristicas organizativas que se aplican para
poner en practica la asistencia. Entre los ejemplos de las caracteristicas
organizativas se encuentran el tipo de asistencia proporcionada (primaria,
especializada), las ayudas para proporcionar la asistencia (numero de
enfermeras que constituyen la plantilla de una unidad de cuidados intensivos
pediatricos, porcentaje de pediatras con certificacion oficial que se encuentran
en un centro) y el uso de sistemas especificos para mejorar la asistencia

(historia clinica electrénica o registro).?
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VII. VARIABLES Y OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

VII.1. Variables independientes

Ubicacién anatdmica del dolor.
Edad.

Sexo.

Turno.

Tipo de tratamiento.

Destino.

Método de evaluacioén del dolor.

. Variable dependiente

Intensidad de dolor.
Tiempo de administracion de tratamiento.
Satisfaccion del paciente.

Tiempo de remisién del dolor.
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VIIL.3. Universo
Todo paciente pediatrico diagnosticado con anemia de células falciformes el
cual fue atendido en la emergencia del Hospital Dr. Robert Reid Cabral por

presentar crisis de dolor en el periodo Julio-Octubre 2023.

VIIl.4. Poblacién y muestra

La Muestra estuvo formada por 117 pacientes pediatricos falcémicos en crisis
de dolor los cuales acudieron a la emergencia del Hospital Robert Reid Cabral
en el periodo Julio-Octubre 2023 y cumplieron los criterios de inclusion y

accedieron a participar en la investigacion.

VIII.5. Criterios de inclusion y exclusion.
Inclusién
e Pacientes diagnosticados con anemia de células falciformes que
acuden por crisis de dolor.
e Menores de 18.
e Ambos sexos.
e Pacientes que accedan a participar en la investigacion y firmen el
consentimiento informado.
Exclusién:
e Pacientes con anemia de células falciformes que acudan con otro tipo
de crisis.
e Negarse a participar en el estudio.
e Negarse a firmar el consentimiento informado.

e Otras patologias de base.

VIII.6. Técnicas y procedimientos para recoleccidon y presentacion de
informacion

Se diseid un formulario numerado compuesto por 20 items. De estos, 5
son preguntas abiertas y 15 son preguntas cerradas. Las preguntas abiertas
permiten respuestas descriptivas, mientras que las preguntas cerradas utilizan
principalmente escalas nominales y ordinales. El formulario recoge
informaciéon demografica, como la edad (utilizando una escala de razén) y el

sexo (utilizando una escala nominal).
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Ademas, se evalluan actitudes relacionadas con el estudio. Para medir la
percepcion del dolor, se emplea la escala de Wong-Baker y la Escala Visual
Anadloga (EVA), ambas de tipo ordinal. También se incluye una valoracion
sobre la calidad de atencion al dolor, para la cual se utiliza otra escala ordinal
gue mide niveles de satisfaccion o percepcion. Para mas detalles, consultar el

anexo 2.

VIII.7. Plan estadistico de analisis de informacion

Se someti6 la Tesis de grado a la Facultad de Ciencias de la Salud de la
Universidad Nacional Pedro Henriquez Urefia (UNPHU) y al Departamento de
Investigacion del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral. Ya aprobada la tesis
de grado se procedié a la identificacion de los pacientes y la recoleccion de
datos. El estudio se realiz6 en el area de emergencia por parte de ambos
sustentantes.

Al identificar los pacientes objetos de esta investigacion, se les explico a los
padres y/o tutores la finalidad de este estudio y de obtener una respuesta
afirmativa sobre su disposicion a participar, se firmara el Consentimiento
informado( ver anexo 3) y se les realizo una entrevista con el fin de recaudar
la informacion requerida y necesaria en el método de recolecciéon de datos
que en este caso fue un cuestionario que constara de preguntas abiertas y
cerradas.Una vez recolectados los resultados se tabularon y correlacionaron

con los objetivos especificos ya detallados.

VIII.8. Aspectos éticos implicados en la investigacion

El presente estudio sera ejecutado con apego a las normativas éticas
internacionales, incluyendo los aspectos relevantes de la Declaracion de
Helsinki?® y las pautas del Consejo de Organizaciones Internacionales de las
Ciencias Médicas (CIOMS).?° El protocolo del estudio y los instrumentos
disefiados para el mismo seran sometidos a la revisién del Comité de Etica de
la Universidad, a través de la Escuela de Medicina y de la coordinacion de la
Unidad de Investigacion de la Universidad, asi como a la Unidad de
ensefanza del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral cuya aprobacion sera el

requisito para el inicio del proceso de recopilacion y verificacion de datos.

49



El estudio implica el manejo de datos ofrecidos por los pacientes que
acuden a la emergencia de este centro de salud por presentar dolor. Los
mismos seran manejados con suma cautela, e introducidos en una base de
datos creada con esta informacién y protegidas por una clave asignada y
manejada unicamente por las investigadoras.

Todos los informantes identificados durante esta etapa seran abordados de
manera personal con el fin de obtener su permiso para ser contactados en las
etapas subsecuentes del estudio.

Todos los datos recopilados en este estudio seran manejados con el
estricto apego a la confidencialidad. A la vez, la identidad de los/as pacientes
sera protegida en todo momento, manejando los datos que potencialmente
puedan identificar a cada persona de manera desvinculada del resto de la
informacién proporcionada contenida en el instrumento.

Finalmente, toda informacion incluida en el texto del presente anteproyecto,

tomada por otros autores, sera justificada por su llamada correspondiente.
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IX. DISCUSION

Una vez adquiridos los resultados y tabulados, procedemos a comparar
diferentes estudios relacionados con esta investigacion.

Se estudiaron 117 pacientes diagnosticados con falcemia los cuales
ingresan a la emergencia del Hospital Robert Reid Cabral por presentar crisis
del dolor los cuales calificaron y aceptaron entrar al estudio en cuestion en el
periodo Julio-Octubre 2023.

Segun los datos obtenidos el sexo predominante fue el femenino con un
total de 53. 20 por ciento, respectivamente estos resultados guardan relacion
con el estudio de Mora E, Polanco H, Quezada R (2016),Republica Dominica
en el Hospital Pablo Pina donde concluyeron que el sexo femenino predomino
en los pacientes leucemicos con crisis del dolor en un 81.8 por ciento.

La Edad mas frecuente documentada fue de 11-15 afos en un 51.06 por
ciento en primer lugar y en segundo lugar edades de 6-10 afios en un 27.66
por ciento de estos datos que coincidieron con la investigacién realizada de
Casado Gomez Estervelani (2019), Republica Dominicana en Hospital Robert
Reid Cabral en el cual arroj6 resultados de que la edad mas frecuente
registrada en los pacientes falcemicos es de 11- 15 afos en un 35.5 por ciento
seguida de las edades de 6-10 afos en 32.3 por ciento.

El Turno donde se obtuvo mayores ingresos de pacientes con crisis del
dolor fue en un 37.60 por ciento el turno nocturno seguido del turno matutino
con un 34.18 por ciento estos datos concuerdan con el estudio realizado por
Casado Gomez Estervelani (2019), Republica Dominicana en Hospital Robert
Reid Cabral en el cual arrojo que el turno donde mas se admiten pacientes
falcémicos con crisis del dolor era nocturno en un 45.2 por ciento

El 53.19 por ciento de los pacientes presenté con mayor frecuencia dolor en
la regidon lumbar ocupando el primer puesto y detras de este con un 23.40 por
ciento las extremidades inferiores datos que difieren con el estudio de
Rojas-Martinez, A., Calderén, E Vidal (2015) Espafa, donde el primer puesto
lo ocupa la regidn tibial y rodilla con un 42.30 por ciento, seguido de la region
lumbar con un 42.00 por ciento.

La escala mas utilizada por el personal médico en un 88.30 por ciento fue la

escala de Wong-Baker sin embargo solo el 57.45 por ciento de los meédicos
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SPecheny, M. y Petracci (2004) Buenos Aires donde el nivel de satisfaccion
con respecto al trato del personal administrativo y la resolucién de problemas
fue positivo valorado la calidad de atencién excelente en un 70 por ciento.
Pero hubo una relaciéon con el trato recibido del médico al paciente fue
valorada como muy satisfactoria en un 60.01 por ciento y satisfactoria en un

29.80 por ciento.
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e Sin embargo, a pesar de que el grado de satisfaccion que presentan los
pacientes y tutores ante los servicios médicos brindados sigue
habiendo una brecha que se puede mejorar al comparar con los
indicadores de calidad de la Sociedad Espanola de Urgencias
Pediatricas.
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Xl. RECOMENDACIONES

Impartir talleres y conferencias sobre la correcta valoracion y manejo
del dolor no solo al personal médico si no también a los padres y
tutores de los pacientes falcémicos.

Realizar nuevos estudios sobre las efectividades de los farmacos
actualmente utilizados para el manejo del dolor.

Desarrollar procesos de atencidon que aseguren el cumplimiento de los
protocolos de atencion actualizados sobre el manejo y diagnostico de la
anemia falciforme en pacientes pediatricos.

Realizar nuevos estudios sobre el manejo del paciente pediatrico con
dolor.

Suplir a las emergencias de materiales didacticos e informativos donde
expliquen de una manera concisa y rapida el protocolo de atencién del
manejo del paciente falcémicos con dolor.

Fomentar el desarrollo profesional continuo en el manejo del dolor para
el personal de salud de centro de primer nivel a través de cursos,
talleres y seminarios web que estén centrados en las ultimas
investigaciones, técnicas y estrategias de manejo del dolor
especificamente para pacientes con anemia falciforme.

Desarrollo de programas de mentoria entre pacientes para ofrecer
apoyo psicosocial a los pacientes y sus familias, compartiendo
experiencias y estrategias de manejo del dolor, lo que puede ser
particularmente valioso en comunidades donde el acceso a
especialistas es limitado.

Fomentar la creaciéon de redes de apoyo y colaboracién entre
hospitales y centros de salud para compartir recursos, conocimientos y
mejores practicas en el manejo del dolor para pacientes con anemia
falciforme, incluso a través de tecnologias de la informacion como

teleconferencias o grupos en redes sociales.
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Xlll. ANEXOS
ANEXO 1. PRESUPUESTO

Humano
e 2 Sustentantes.
e 1 Asesor clinico.
e 1 Asesor metodoldgico.
e 117 Personas que participaron en el estudio.
Equipos y materiales Cantidad Precio Total
Papel bond 20 (8 1/2 x 11) 1 80.00 80.00
Papel Mystique 1 180.00 180.00
Lapices 1 3.00 3.00
Borras 1 4.00 4.00
Boligrafos 1 3.00 3.00
Sacapuntas 1 3.00 3.00
Presentacion:
Sony SVGA VPL-SC2 Digital data 1
proyector.
Cartuchos HP 45 Ay 78D . 1 600.00 600.00
Calculadoras. 1 75.00 75.00
Informacién
Adquisicion de libros 1 1 800.00
Revistas
Otros documentos
Econdmicos
Papeleria (copias) 1200 copias 0.35.00 420.00
Encuadernacién 12 informes 80.00 960.00
Alimentacion 1,200.00
Transporte 10,000.00
Inscripcién al curso 1,000.00 2.00 2,000.00
Inscripcion de anteproyecto 1’000‘00 1.00 1’000‘00
Inscripcion de tesis . 16,500.00 2.00 33,000.00
Derecho a presentacion de tesis 16.500.00 200 33.000.00
Subtotal 83,601.00
6,000.1

10% de imprevisto

Total

92,601.1




ANEXO 2. CRONOGRAMA DE INVESTIGACION

Actividades

Mes

Disefio del Estudio

Revision de Investigacion

Objetivos, Hipotesis,
Variables

Elaboracion de Marco Tedrico

Presentacion Tema de
Investigacion

Redaccién de Metodologia

Elaboracion de Instrumento
de Recolecciéon de Datos

Septiembre

2022

Entrega de Anteproyecto

Noviembre

2023

Recoleccion de datos

Julio- Octubre

Redaccion de reporte final de
resultados y discusion

Noviembre

Entrega de Trabajo de Grado

Noviembre

2023

Presentacion Trabajo de
Grado

Graduacion

Abril

2024
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ANEXO 3. CONSENTIMIENTO INFORMADO
Calidad de atencion del dolor en pacientes falcemicos en el
departamento emergencia del Hopital Infantil Robert Reid Cabral, periodo
Julio - Octubre 2023.

Propésito:

Con el presente estudio, sobre calidad de atencion del dolor en pacientes
falcemicos en el departamento de emergencia con el fin de valorar la atencién
medica recibida por el personal de salud y el manejo del dolor.

Procedimiento

Se procedera a identificar todo paciente falcemico que acuda a la
emergencia del Hospital Infantil Robert Reid Cabral mediante una encuesta.
Luego de ser identificados, se procedera a llenar un formulario disefiado por

los sustentantes.

Riesgo/Beneficio

Esta investigacion no representa ningun costo para usted o el paciente. El
beneficio que representa la investigacién es que ayudara a valorar la calidad
de atencién médica y manejo del dolor.

Voluntariedad

Usted esta en toda libertad de participar, o no aceptar ser parte del estudio y
su decisién no afectara la calidad con la que sera atendido.

Confidencialidad

La informacion recolectada, para llevar a cabo el estudio, es de total
confidencialidad entre el investigador y el participante del estudio, respetando

el anonimato y los derechos de este.

Preguntas

Cualquier duda o inconvenientes acerca del estudio, se puede dirigir a los
investigadores, Nilcimel Mateo y Sara Lugo.

Fecha:

Firma:
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12. Tiempo de remision del dolor desde su llegada

13. Destino: _ Ingreso __ Egreso

Calidad de Atencion al usuario

14. Considera que la atencion recibida es:
J Excelente

] Buena

J Adecuada

O Insuficiente

4 Muy insuficiente

15. Considera que la informacién recibida es:
O Excelente

1 Buena

4 Adecuada

4 Insuficiente

1 Muy insuficiente

16. La comunicacién con el interconsultor es fluida y de facil acceso:
1 Totalmente de acuerdo

1 De acuerdo

4 Indiferente

1 En desacuerdo

1 Totalmente en desacuerdo

17. Se encuentra usted satisfecho con el tiempo de respuesta:
1 Muy satisfecho

4 Satisfecho

Q4 Indiferente

O Insatisfecho

4 Totalmente insatisfecho

18. Como calificaria el grado de atencion brindada por el personal del servicio
de emergencia fue :

Q4 Satisfecho

1 Muy satisfecho

4 Neutral

U Insatisfecho
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19. ;Cuales son los elementos que considera usted como personal de salud
limitan la atencion adecuada del dolor en emergencia?
a. Falta de entrenamiento en el manejo del dolor.
Falta de personal.
Saturacion de servicio.
Barreras en linguisticas.
Otros:

©oo0o

20. ¢ Considera usted que es necesario realizar entrenamientos y talleres
sobre el manejo del dolor?
Si No Talvez






