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Enfermedad multisistémica
Hemolisis + oclusion vascular
Anemia hemolitica mas frecuente

Menor esperanza de vida
(media supervivencia 60 anos)

Complicaciones
— Mala calidad de vida.

En paises no desarrollados
mortalidad en < 5 anos del 90%




Incidencia mundial: 300.000 RN/Ano
Espana (2017): > 1000 pacientes
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Mapa distribucion Malaria (OMS 2016)
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FISIOPATOLOGIA
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Hemoglobin molecule

b Chain Tipos de hemoglobinas:

- HbA (97%): 2 alfa + 2 beta

- HbA2 (1-3%): 2 alfa + 2 delta
- HbF (<1%): 2 alfa + 2 gamma




FISIOPATOLOGIA
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Hemoglobin molecule

Tipos de hemoglobinas:

- HbA (97%): 2 alfa + 2 beta

- HbA2 (1-3%): 2 alfa + 2 delta
- HbF (<1%): 2 alfa + 2 gamma

- Hb S: 2 alfa + 2 beta®




Hemoglobin molecule

b Chain

Tipos de hemoglobinas:
- HbAS (97%): 2 alfa + 1 beta + 1 beta®

- HbA2 (1-3%): 2 alfa + 2 delta
- HbF (<1%): 2 alfa + 2 gamma

FISIOPATOLOGIA

G

Herencia mendeliana: AR

Los individuos heterocigotos tienen el
llamado “rasgo falcifome” (fenotipo AS),
una condicion generalmente benigna y
asintomatica.




FISIOPATOLOGIA

G

Hemoglobin molecule

Enfermedad Células Falciformes (ECF):
Homocigotos o doble heterocigotos

- Anemia falcifome (75%): HbSS
- Enf. falciforme-HbC (25%): HbSC
- Enf. falciforme-Talasemia (<1%):

Tipos de hemoglobinas: HbSB*/ HbSRO

HbSS (> 80%): 2 alfa + 2 beta®
HbAS (0%): 2 alfa + 2 beta
HbF (3-20%): 2 alfa + 2 gamma
HbA2 (1-3%): 2 alfa + 2 delta

- Enf. falciforme-Otras hemoglobinopatias
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FISIOPATOLOGIA
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Hemolisis Vasooclusion Adhesion celular Vasoconstriccion
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Porcentaje de saturacién de la hemoglobina

FISIOPATOLOGIA
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NONGENETIC MODIFIERS
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COMPLICACIONES
Sistema reticulo-endotelial

« Afectacion del bazo
 Aplasia y anemizacion transitoria
* Sindrome febril

Reticuloendothelial System
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Reticuloendothelial System

COMPLICACIONES
Sistema reticulo-endotelial

”””””” G Splenic
sequestration
. Afectacion del bazo Jl\“puncnonal
Nl AE Ly hyposplenism
« Hipoesplenismo Az b\
» Secuestro esplemco W W

« Esplenomegalia cronica
» Hiperesplenismo

» Absceso esplénico

Anemia

« Infarto masivo esplénico

Hemolysis




Reticuloendothelial System

COMPLICACIONES
Sistema reticulo-endotelial
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Reticuloendothelial System

COMPLICACIONES
Sistema reticulo-endotelial
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COMPLICACIONES
Sistema reticulo-endotelial

 Afectacion del bazo

» Hipoesplenismo

» Secuestro esplénico

- Atrapamiento de sangre
>> SHOCK HIPOVOLEMICO

- Esplenomegalia, dolor, distension
abdominal, palidez, decaimiento...

- Ninos < 5 anos.
22 causa de muerte en < 10 anos

— Transfusion MUY URGENTE

Reticuloendothelial System

Splenic
° sequestration

' Functional
hyposplenism




COMPLICACIONES
Sistema reticulo-endotelial
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 Aplasia y anemizacion transitoria
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COMPLICACIONES

Sistema reticulo-endotelial

« Afectacion del bazo
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Reticuloendothelial System

COMPLICACIONES
Sistema reticulo-endotelial
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COMPLICACIONES
Sindrome febril

y/0 bacterias encapsuladas
(Neumococo, H. influenzae, Salmonella, Meningococo)

» Mayor riesgo: < 1 ano, T° > 40°C, mal vacunados

« Complicaciones agudas: STA, crisis vasooclusiva, anemizacion aguda



COMPLICACIONES
Sindrome febril

La deteccion de virus o inf. Bacterianas comunitarias

@ U A

NO CAMBIA EL PLAN DE ACTUACION



COMPLICACIONES
Sindrome febril

La deteccion de virus o inf. Bacterianas comunitarias

@ U A

NO CAMBIA EL PLAN DE ACTUACION

* Iniciar antibioterapia en < 60 min de su llegada a Urgencias

« T. Ambulatorio: Ceftriaxona i.m. (2-4h observacion) y control en 24h
 T. Hospitalizados: Cefotaxima i.v. (150-200 mg/kg/dia)

« Si neumonia o STA — Azitromicina
 Si meningitis — Vancomicina



COMPLICACIONES
Musculo-esqueléticas

* Dolor agudo vasooclusivo o0seo
« Osteomielitis

 Artritis

» Necrosis avascular

« Osteopenia

 Ulceras en piernas

Musculoskeletal System

Avascular { | || /'K
necrosis
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| —Leg ulceration

(skin)




COMPLICACIONES
Musculo-esqueléticas

* Dolor agudo vasooclusivo 6seo

» Osteomielitis

o Artritis

» Necrosis avascular
« Osteopenia

 Ulceras en piernas
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COMPLICACIONES
Musculo-esqueléticas

DOLOR AGUDO VASOOCLUSIVO OSEO:

* Infartos isquémicos de las trabéculas 6seas

* Mas frecuentes en: Columna vertebral, pelvis
y huesos largos (humero, tibia y fémur)

 Signos inflamatorios en tejidos blandos
 Dactilitis o sindr.“mano-pie” en < 2 meses
* No secuelas a largo plazo

» Predice manifestaciones graves posteriores

Musculoskeletal System

Avascular
necrosis




COMPLICACIONES
Musculo-esqueléticas

DOLOR AGUDO VASOOCLUSIVO OSEO:

Infartos isquémicos de las trabéculas oseas

Mas frecuentes en: Columna vertebral, pelvis
y huesos largos (humero, tibia y fémur)

No secuelas a largo plazo

Predice manifestaciones graves posteriores



COMPLICACIONES
Musculo-esqueléticas

DOLOR AGUDO VASOOCLUSIVO OSEO:

« Infartos isquémicos de las trabéculas 6seas

» Mas frecuentes en: Columna vertebral, pelvis
y huesos largos (humero, tibia y fémur)

Dif. respiratoria o fiebre
» No secuelas a largo plazo persistente

— Rx. Torax (STA)

» Predice manifestaciones graves posteriores



COMPLICACIONES
Musculo-esqueléticas

DOLOR AGUDO VASOOCLUSIVO OSEO >> MANEJO DE LAS CRISIS:

1. Hidratacion

2. Monitorizacion

Sat. 02. Vigilar hipoventilacion
Valorar oxigenoterapia si Sat. 02 < 95% (menor tiempo posible)
3. Analgesia

Si dolor leve - Tratamiento oral: Paracetamol/lbuprofeno/Metamizol/Ketorolaco
Si dolor grave - Tratamiento endovenoso:

Morfina en bolo o perfusion
Valorar rescate con Paracetamol/Ibuprofeno o Ketorolaco (si > 12 anos).

5. Transfusion simple de CH o exanguinotransfusion
Si anemizacion aguda o duracion > 10 dias



COMPLICACIONES
Musculo-esqueléticas

* Dolor agudo vasooclusivo o0seo
« Osteomielitis
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 Necrosis avascular
« Osteopenia

 Ulceras en piernas

Musculoskeletal System

Avascular

necrosis

| |
| —Leg ulceration
|

(skin)




COMPLICACIONES
Musculo-esqueléticas

DOLOR VASOOCLUSIVO OSEO vs OSTEOMIELITIS/ARTRITIS:

« El infarto 6seo es 50 veces mas frecuente

 Clinica similar (fiebre, leucocitosis y aumento reactantes de fase aguda)

, S. aureus, Neumococo, H. influenzae, Meningococo

« Pruebas complementarias:
« Rx. Simple de la zona, ecografia, RM y gammagrafia 6sea con Tc99

« Antibioterapia empirica:
« CEFOTAXIMA (150 mg/kg/dia iv) + CLOXACILINA (100 mg/Kg/dia iv)




Musculoskeletal System

COMPLICACIONES
Musculo-esqueléticas

* Dolor agudo vasooclusivo o0seo

Avascular
2 . e |
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e Osteomielitis

o Artritis

 Necrosis avascular

» Osteopenia

/ / skin
 Ulceras en piernas #




Musculoskeletal System

COMPLICACIONES
Musculo-esqueléticas

* Dolor agudo vasooclusivo o0seo

Avascular { | || |
necrosis

e Osteomielitis

e Artritis

 Necrosis avascular
» Osteopenia

. Ulceras en piernas




COMPLICACIONES
Cardio-toracicas

“Hipertension arterial relativa”

Hipertension pulmonar

Fibrosis pulmonar

Asma y sibilancias recurrentes

 Trastornos respiratorios del
sueno

 Sindrome toracico agudo

Cardiothoracic System

Chronic
restrictive
lung disease |, Left ventricular
, diastolic disease
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Pulmonary | l i
hypertension ‘ i\
| ' '\ "Acute chest
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Dysrhythmias |

Sudden death




COMPLICACIONES
Cardio-toracicas

“Hipertension arterial relativa”

Hipertension pulmonar

Fibrosis pulmonar

Asma y sibilancias recurrentes

 Trastornos respiratorios del
sueno

* Sindrome toracico agudo

Cardiothoracic System
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Sudden death




COMPLICACIONES
Cardio-toracicas

SINDROME TORACICO AGUDO:

Infiltrado en Rx. Torax + Sintomas respiratorios
+ Hipoxemia + Fiebre

* FR: Hipoventilacion y/o hipoxemia, crisis
vasooclusiva. Edad 2-4 anos. Invierno.

Otros: Chlamydophila pneumoniae,
M. pneumoniae, S. aureus y Neumococo.

» Dx Dif. Tromboembolismo pulmonar y
embolismo graso si empeoramiento.

« PUEDE ASOCIAR ACV

Cardiothoracic System

Chronic

restrictive .
lung disease Left ventricular

diastolic disease
YU

Pulmonary l )
hypertension /‘ i\ )
Acute chest

| syndrome

Dysrhythmias

Sudden death




COMPLICACIONES
Cardio-toracicas

SINDROME TORACICO AGUDO >> MANEJO DE LAS CRISIS:

1. Hidratacion

2. Monitorizacion

Sat. 02. Vigilar anemia, hipoxia y broncoespasmo
Oxigenoterapia si Sat. 02 < 95% (menor tiempo posible)
Valorar broncodilatadores y soporte ventilatorio

3. Analgesia

4. Antibioterapia

Amoxicilina-clavulanico / Cefotaxima
+ Azitromicina

5. Transfusion simple de CH o exanguinotransfusion

Elevar el Hto al 30% o la Hb a 10-11 g/dL
Objetivo HbS<30%



COMPLICACIONES
Neuroloégicas

» Accidente cerebrovascular agudo (ACV)
* Infartos silentes

 Vasculopatia cerebral de grandes vasos
 Epilepsia

* Trombosis del seno venoso

 Sind. Encefalopatia posterior reversible
» Cefalea recurrente

« Afectacion ocular

Hemorrhagic

toRsibin) Acute ischemic

) stroke (brain)
il

_ Proliferative

\' retinopathy (eye)

Venous sinus

. l‘
thromb05157

Silent cerebral
infarction (brain)

Orbital infarction

Chronic (eye)

pain
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COMPLICACIONES
Neuroloégicas

 Accidente cerebrovascular agudo

« Infartos silentes

 Vasculopatia cerebral de grandes vasos
 Epilepsia

* Trombosis del seno venoso

 Sind. Encefalopatia posterior reversible
» Cefalea recurrente

« Afectacion ocular

Nervous System

Hemorrhagic

toRsibin) Acute ischemic

\ - stroke (brain)
A

_ Proliferative

\' retinopathy (eye)

Venous sinus

. |‘.
thromb05157

Silent cerebral
infarction (brain)

Orbital infarction

Chronic (eye)

pain

Cognitive
impairment
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COMPLICACIONES
Neuroloégicas

ACCIDENTE CEREBROVASCULAR AGUDO:

* 11% antes de los 20 anos
Pico incidencia: Entre 2 y 5 anos

Mas frecuente ACVA tipo isquémico

Clinica:

Prueba neuroimagen inmediata: RM o TC

Transfusion simple de CH o exanguinotransfusion



COMPLICACIONES
Neurologicas

ACCIDENTE CEREBROVASCULAR AGUDO:

* Prevencion:

« ECO TRANSCRANEAL (control anual)
Normal si < 150 cm/seg,

» Terapia de transfusion cronica |
» Hidroxiurea

* Transplante de M.O.




COMPLICACIONES
Renales y urologicas

Incremento de GFR
desde infancia temprana
hasta adulto joven

Microalbuminuria/
proteinuria

Arteriola aferente

Tabulo
contorneado
proximal

Glomérulo

Hiperfuncion del
tabulo proximal:
hiperfosfatemia y
secrecion aumentada

de creatinina Cortex

e e ol

Médula

Tabulos
colectores

Hematuria

U Jl}.g

Asa de Henle

ey

Descenso de GFR desde
cuarta década

Arteriola eferente

Disminucion de
secrecion distal de
potasio e hidrogeniones

Déhicit de concentracion
urinaria (hipostenuria)

Urogenital System

Papillary

necrosis

Proteinuria

Renal
failure
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enuresis
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COMPLICACIONES
Renales y urologicas

PRIAPISMO:
« Fenomeno vasooclusivo en la circulacion peneana: ereccion dolorosa

40-80% de varones con ECF antes de los 20 ano

Puede originar disfuncion eréctil

Riesgo aumentado de ACV en los siguientes 10 dias

Manejo del episodio:

Hidratacion
Analgesia

Ejercicio suave
Micciones frecuentes
Bano agua caliente
No aplicar frio
Avisar Urologia




COMPLICACIONES
Gastrointestinales

* Dolor abdominal agudo:

» Crisis vasooclusiva abdominal

« Sindrome del cuadrante abdominal
superior derecho

« Complicaciones cronicas:
» Litiasis biliar
« Hepatitis cronica
« Sobrecarga hepatica de hierro
 Colestasis cronica

Gastrointestinal System

Cholelithiasis

Cholangiopath)\

‘}l "

Mesenteric

Hepatopathy ;
vaso-occlusion




COMPLICACIONES

Gastrointestinales

Cholelithiasis

* Dolor abdominal agudo: Ch°'a”8i°Path¥\
» Crisis vasooclusiva abdominal j ! K
 Sindrome del cuadrante abdominal Hepatopathy”| | {iiiees— Mesenteric

¥/ vaso-occlusion

superior derecho




COMPLICACIONES
Gastrointestinales "

Cholelithiasis

» Dolor abdominal agudo: Cholanglopat

» Crisis vasooclusiva abdominal

* Sindrome del cuadrante abdominal Hepatopathy
superior derecho

Mesenteric
el vaso-occlusion

 Colico biliar, coledocolitiasis y colecistitis

« Crisis aguda hepatica, secuestro hepatico
y colestasis intrahepatica

» Hepatitis viral




COMPLICACIONES

Gastrointestinales

,,,,, i Cholelithiasis
- Cholangiopath
* Dolor abdominal agudo: °ang'°Pat¥\
» Crisis vasooclusiva abdominal .
1 : | —— Mesenteric
» Sindrome del cuadrante abdominal Hepatopathy e

¥/ vaso-occlusion

superior derecho

- Complicaciones crénicas: | |

Vesicula biliar

» Litiasis biliar P l {
N QA

- Hepatitis cronica \ Pl RN

- Sobrecarga hepatica de hierro @v"’; /

e Colestasis cronica .10
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DIAGNOSTICO

 Cribado neonatal

» Sospecha ECF:
Antecedentes familiares
Cribado poblacional
Clinica sugestiva



DIAGNOSTICO

* Cribado neonatal Pruebas diagnosticas:

» Sospecha ECF: - Hemograma:
Antecedentes familiares « Hb disminuida (5-11 g/dl).
Cribado poblacional Reticulocitos aumentados

Clinica sugestiva - Trombocitosis y leucocitosis (PMN)

 Frotis S.P.: Hematies falciformes y

Positions to Z d h Z l Z
which hemo- signos de hipoesplenismo
glcr)r:)igrige:jve Hemoglobin types g p p
iai resent . Ve . ” o op o . .
faie SR L O”f'” ’ « Bioquimica sanguinea: Hiperbilirrubinemia
de predominio indirecto, aumento de LDH,
Sicke-cell 15/ | Sand A haptoglobina baja e hiperuricemia
Sickle-cell . 1
anemia O/ Hb® ¢ O . - Electroforesis Hb (HPLC, electroforesis,...)
bA 1 HbA 0 . 7
Nomal it | A « Prueba de falciformacion

Migration



DIAGNOSTICO

o
Tabla 2.4. Diagnostico diferencial para sindromes de células falciformes

Homocigoto SS ES 0 80-95 2-25 <3,5 0 6-9 80-100°
Falciforme-f tal ~ Sf2° FS 0 80-92  2-15 3,5-7,0 0 6-10  60-75
Falciforme-HbC ~ SC FSC 0 45-50 1-5 L 45-50 9-15  70-85
Falciforme-f8* tal ~ Sf3* Ezfﬁ, © 5-30 6590 2-10 3,560 0 9-15  70-80
Rasgo falciforme  AS FAS 50-60 35-45 <2 <3,5 0 12-15 80-94
Normal AA FA 95-98 0 <2 <3,5 0 12-15 80-94




DIAGNOSTICO
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TRATAMIENTO
Tratamiento basal

* Profilaxis infecciosa: Penicilina V
 Vitamina D: 800 Ul/dia
» Ac. Folico (no precisa)

« Actualizar calendario vacunal
+ Neumococo y Meningococo




TRATAMIENTO
Hidroxiurea

« Citostatico inhibidor de la ribonucleodrido reductasa
 Indicado en pacientes > 9 meses con HbSS y HbSbetal
* Produce eritropoyesis inmadura >> Aumenta la HbF

« No tratamiento curativo. Reduce complicaciones
(crisis vasooclusivas, STA, ingresos y transfusiones)

 Alternativa a la transfusion cronica
 Precisa monitorizacion por mielosupresion reversible

 Teratogenicidad. Necesaria contracepcion



TRATAMIENTO
Hemoterapia

IR

« Tratamiento y prevencion de complicaciones
(Disminuye %HbS y corrige anemia)

* Modos:

Transfusion simple
Exanguinotransfusion manual
Eritrocitoaferesis



TRATAMIENTO
Hemoterapia

« Tratamiento y prevencion
(Disminuye %HDbS y corrige anemia)

* Modos:

Transfusion simple
Exanguinotransfusion manual
Eritrocitoaféresis

Complicaciones:

1. Hiperviscosidad — Crisis vasooclusiva
(Max. Hb 10-11 g/dl (Htc 30-33%))

2. Reacciones transfusionales:

«  ALOINMUNIZACION: Reaccion
hemolitica tardia. Coombs +

«  SINDROME HIPERHEMOLITICO
(EMERGENCIA). Coombs -

3. Sobrecarga férrica

4. Infecciones



TRATAMIENTO
Hemoterapia

« Tratamiento y prevencion
(Disminuye %HDbS y corrige anemia)

* Modos:

Transfusion simple
Exanguinotransfusion manual
Eritrocitoaféresis

Complicaciones:

1. Hiperviscosidad — Crisis vasooclusiva
(Max. Hb 10-11 g/dl (Htc 30-33%))

2. Reacciones transfusionales:

«  ALOINMUNIZACION: Reaccion
hemolitica tardia. Coombs +

«  SINDROME HIPERHEMOLITICO
(EMERGENCIA). Coombs -

3. Sobrecarga férrica

4. Infecciones



TRATAMIENTO

Transplante progenitores hematopoyéticos

Potencialmente curativo
(Desaparecen crisis vasooclusivas, estabilizacion de las alt. cerebrales)

Donante hermano HLA idéntico

Mayor supervivencia en pacientes asintomaticos
Supervivencia global y libre de eventos mayor en < 6 anos

Criterio relativo dentro de ensayo clinico adultos de 17-35 anos
y/o transplantes alternativos (haploidénticos no emperentados)
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2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

« Adolescente varon, 18 anos. Dx: Drepanocitosis (HbSS)

- AF:

* Pais de origen: Senegal

« Ambos progenitores HbAS. No consanguineidad
« Hermano HbAA. HLA idéntico. Sano

« Hermana HbAA. HLA no compatible. Sana

« Hermana pendiente de estudio. Sana

* Nacionalidad: Senegal. En Espana desde 2008
« Seguimiento en H.U.V.M. desde 2011.

« Vacunacion segun calendario de Comunidad Balear
Seguimiento por Medidina Preventiva

* No reacciones medicamentosas conocidas



2001 2008 20 2016 2017 2018 2019

(2011) INGRESO UCI-P: Sospecha STA
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2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

ORL:
Adenoamigdalectomia

Hipoacusia neurosensorial derecha

NEUMOLOGIA:
Neumopatia con patron mixto
Asma extrinseco persistente leve

Alergia acaros
SAHOS

CARDIOLOGIA:

EGC y ecocardiografia normal
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2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

DIGESTIVO:
Colelitiasis multiple
Colecistitis

Cia. General — No Colecistectomia

NEFROLOGIA:
Hipostenuria
ATR distal

Riesgo litogeno (hipocitraturia)

ENDROCRINOLOGIA:

Valoracion madurativa normal para la edad
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2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

RMN CEREBRAL:

Atrofia corteza parietal izquierda

OFT:

Estrabismo acomodativo (ametropia)

ECODOPPLER TRANSCRANEAL:
Velocidad ACM < 150 cm/seg
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2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

INMUNIDAD:
Hipoesplenismo

Vacunacion meningococo y Nneumococo

PROPUESTA:
T. progenitores hematopoyéticos
(Marzo 2016)




2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

INGRESO: Anemizacion aguda:
« Anemizacion progresiva (max. Hb 6.2 g/dl) >
« Rx. Torax: Normal
 Electroforesis: HbA2 3% HbF 9%



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

INGRESO: Dolor a nivel de MMII
Crisis vasooclusiva vs. Osteomielitis

- ATB empirica:



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

INGRESO: Dolor a nivel de MMII
Crisis vasooclusiva vs. Osteomielitis

- ATB empirica:

(+ 48 h) Dolor toracico + fiebre

Sospecha STA:
e Rx. Torax normal
* Anadir




2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

Pruebas complementarias:

INGRESO: Dolor a nivel de MMII
Crisis vasooclusiva vs. Osteomielitis

Gammagrafia 6sea: No concluyente

Hemocultivo: Negativo

- ATB empl'rica: Despistaje Malaria: Negativo

Sedimento y urocultivo: Negativo.

(+ 48 h) Dolor toracico + fiebre serologias:
inmune PVB19,

Sospecha STA: VEB, MV, . .
- Negativo clamydia y micoplasma.
* Rx. Torax normal

* Anadir




2001 2008 2011 2016 2017

INGRESO: Dolor a nivel de MMII
Crisis vasooclusiva vs. Osteomielitis

- ATB empirica:

(+ 48 h) Dolor toracico + fiebre

Sospecha STA:
e Rx. Torax normal
* Anadir

2018 2019

Pruebas complementarias:

Gammagrafia 6sea: No concluyente
Hemocultivo: Negativo
Despistaje Malaria: Negativo

Sedimento y urocultivo: Negativo.

Serologias:
inmune PVB19,
VEB, CMV,
Negativo clamydia y micoplasma.

Hemograma:
Anemizacion (Hb 6.4 g/dl, Reti. 17%

Bioquimica:

Bilirrubina max. 12 mg/dl (D 6.7)
LDH 27600 mg/dl

GOT/GPT 84/34.9 mg/dl

PCR 110 mg/|



2001 2008 2011 2016 2017

INGRESO: Dolor a nivel de MMII
Crisis vasooclusiva vs. Osteomielitis

- ATB empirica:

(+ 48 h) Dolor toracico + fiebre

Sospecha STA:
e Rx. Torax normal
* Anadir

Evolucion favorable sin dolor
Retirada progresiva de 02
Descenso progresivo de PCR
Alta con Cefuroxima oral

2018 2019

Pruebas complementarias:

Gammagrafia 6sea: No concluyente
Hemocultivo: Negativo
Despistaje Malaria: Negativo

Sedimento y urocultivo: Negativo.

Serologias:
inmune PVB19,
VEB, CMV,
Negativo clamydia y micoplasma.

Hemograma:
Anemizacion (Hb 6.4 g/dl, Reti. 17%

Bioquimica:

Bilirrubina max. 12 mg/dl (D 6.7)
LDH 27600 mg/dl

GOT/GPT 84/34.9 mg/dl

PCR 110 mg/l



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

I URGENCIAS: Odinofagia + dolor abdominal
Diagnostico de bronquitis asmatica
Azitromicina



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Odinofagia + dolor abdominal

Diagnostico de bronquitis asmatica
Azitromicina

(+24h) RECONSULTA: Dolor lumbar

Azitromicina

Pruebas complementarias:

Hemograma:
Hb 8 g/dl
Leucocitosis 17660/mm3
(12880 PMN)

Bioquimica:
Bilirrubina 3.2 mg/dl (D 0.6).
PCR 12.7 mg/l

Orina: Negativa

Eco abdomen: Litiasis biliar

TAC columna: Normal



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Odinofagia + dolor abdominal

Diagnostico de bronquitis asmatica
Azitromicina

(+24h) RECONSULTA: Dolor lumbar

Azitromicina

Pruebas complementarias:

Hemograma:
Hb 8 g/dl
Leucocitosis 17660/mm3
(12880 PMN)

Bioquimica:
Bilirrubina 3.2 mg/dl (D 0.6).
PCR 12.7 mg/l

Orina: Negativa

Eco abdomen: Litiasis biliar

TAC columna: Normal



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Odinofagia + dolor abdominal
(+24h) OBSERVACION: Dolor lumbar
(+48h) HOSPITALIZACION

Cefotaxima i.v.
Tramadol + Metamizol

Hiperhidratacion ,
Pruebas complementarias:

Control analitico: PCR 118 mg/l
PCR influenza A/B positivo
- Aislamiento gotas

Se solicita:

Gammagrafia osea

Urocultivo

Hemocultivo

Serologia (CMV, VEB, VHS, hepatitis, Neumonia)
Electroforesis hemoglobinas



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Odinofagia + dolor abdominal
(+24h) OBSERVACION: Dolor lumbar
(+48h) HOSPITALIZACION

(+4dias) Fiebre (max. 38°C)

Cefotaxima i.v. Pruebas complementarias:

: : s Hemograma estable
Hiperhidratacion i.v. PCR descenso (87)

Azitromicina v.o. Urocultivo negativo
Hemocultivo negativo
Serologia IGM Mycoplasma

POSITIVO

Gammagrafia:
Dudoso valor patologico






2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Odinofagia + dolor abdominal
(+24h) OBSERVACION: Dolor lumbar

(+48h) HOSPITALIZACION

(+4dias) Fiebre

(+bdias) Pérdida de fuerza = Sospecha ACV

Cefotaxima i.v.
Hiperhidratacion i.v.
Azitromicina v.o.

Se solicita:
RMN craneo-espinal con contraste

Control analitico:
Hemograma estable
PCR descenso (37)



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Odinofagia + dolor abdominal
(+24h) OBSERVACION: Dolor lumbar
(+48h) HOSPITALIZACION

(+4dias) Fiebre

(+5dias) Sospecha ACV

(+7dias) ALTA

RMN ambulatoria




2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Odinofagia + dolor abdominal
(+24h) OBSERVACION: Dolor lumbar
(+48h) HOSPITALIZACION

(+4dias) Fiebre

(+5dias) Sospecha ACV

(+7dias) ALTA

RMN ambulatoria




2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

I URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho
Paracetamol v.o.

Exploracion normal (EVA 1)

Hemograma:

Hb 9.8 g/dl
leucocitos 11920/ mm3
Plaquetas 838000 /mm?3

Coagulacion normal
Bioquimica normal
PCR 7 mg/l



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho
(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral

Desketoprofeno + paracetamol

+/- Tramadol. Analgesia: Desketoprofeno i.v.

Pruebas complementarias:
Rx. MII sin lesiones Oseas agudas



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho
(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral

Desketoprofeno + paracetamol

+/- Tramadol. Analgesia: Desketoprofeno i.v.

Pruebas complementarias:
Rx. MII sin lesiones Oseas agudas




2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho
(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral

(<24h) Reconsulta: Dolor 4 extremidades
Sospecha infarto 0seo

Analgesia i.v.

Pruebas complementarias:
Hemograma:

Hb 9.1 g/dl.

Leucocitosis 19640/ mm3
(14050 PMN)

Trombocitosis 817000 /mm3.

Bioquimica: Normal
PCR 12.9 mg/l



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho
(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral
(<24h) OBSERVACION: Sospecha infarto 6seo

(+48h) HOSPITALIZACION
Desketoprofeno i.v. + metamizol i.v.
+/- Tramadol i.v.



2001 2008 2011 2016 2017

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho

(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral

(<24h) OBSERVACION: Sospecha infarto 0seo

(+48h) HOSPITALIZACION

(+3 dias) Fiebre (39°C) + dolor toracico
Crisis vasooclusiva vs. Osteomielitis

Descartar STA

Cefotaxima i.v.
Desketoprofeno + metamizol
+/- tramadol/Ketorolaco
Hiperhidratacion i.v.

02 suplementario en GF

2018



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho
(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral ECG: Normal.

(<24h) OBSERVACION: S,ospecha infarto 0seo Rx. Torax: Normal
(+48h) HOSPITALIZACION

(+3 dias) Fiebre (39°C) + dolor toracico
Crisis vasooclusiva vs. Osteomielitis

Descartar STA
CEFOTAXIMAI.V.

Desketoprofeno + metamizol
+/- tramadol/Ketorolaco
Hiperhidratacion i.v.

02 suplementario en GF

-,




2001 2008 2011 2016 2017

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho

(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral

(<24h) OBSERVACION: Sospecha infarto 0seo

(+48h) HOSPITALIZACION

(+3 dias) Fiebre (39°C) + dolor toracico
Crisis vasooclusiva vs. Osteomielitis

Descartar STA

Cefotaxima i.v.
Desketoprofeno + metamizol
+/- tramadol/Ketorolaco
Hiperhidratacion i.v.

02 suplementario en GF
Transfusion CH

2018 2019

ECG: Normal.
Rx. Torax: Normal.

Controles analiticos:

Hb 6.8 g/dl

GOT/GPT 83/44 mg/dl
Bilirrubina 8.3 mg/dl (D 5.56)
PCR 214.6 mg/|

Coagulacion normal
Fibrinogeno 528

Dimero D 16647



2001 2008 2011 2016 2017

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho

(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral

(<24h) OBSERVACION: Sospecha infarto 0seo

(+48h) HOSPITALIZACION

(+3 dias) Fiebre (39°C) + dolor toracico
Crisis vasooclusiva vs. Osteomielitis

Descartar STA

Cefotaxima i.v.
Desketoprofeno + metamizol
+/- tramadol/Ketorolaco
Hiperhidratacion i.v.

02 suplementario en GF
Transfusion CH

2018 2019

ECG: Normal.
Rx. Torax: Normal.

Controles analiticos:
Hb 6.8 g/dl
GOT/GPT 83/44 mg/dl
Bilirrubina 8.3 mg/dl (D 5.56)
PCR 214.6 mg/l
Coagulacion normal
Fibrindgeno 528
Dimero D 16647

Se solicitan:
Serologias
Gammagrafia ésea
Electroforesis de Hb
Ecografia abdominal

Ecografia Doppler MMII




2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho

(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral

(<24h) OBSERVACION: Sospecha infarto 0seo o
(+48h) HOSPITALIZACION Control analitico:
(+3 dias) Crisis vasooclusiva vs Osteomielitis Hb 6.8 g/dl

(+4 dias) 1 Bb directa + transaminasas AST/ALT 103/52 mg/dI

Bilirrubina 13.79mg/dl (D 9.6)
PCR 283.8 mg/l

Coagulacion normal
Dimero D 14536

Sospecha colecistitis aguda

Hemocultivo: Negativo

Piperacilina-Tazobactam Sedimento orina:

Desketoprofeno + metamizol bilirrubina +++ hematies ++
+/- tramadol/Ketorolaco
Granisetron i.v. Se solicita cultivo esputo

Hiperhidratacion i.v.
Transfusion CH



2001 2008 2011 2016

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho
(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral
<24h) OBSERVACION: Sospecha infarto 6seo

( ,
(+48h) HOSPITALIZACION

(+3 dias) Crisis vasooclusiva vs Osteomielitis
(+4 dias) Sospecha colecistitis aguda

(+5 dias) 1 Bb directa

2018 2019

Gammagrafia similar a previa

Ecografia abdomen:
Litiasis biliar sin colecistitis

Control analitico:

Hemograma: Hb 6.4 g/dl

Coagulacion normal
Dimero D 18358.

Bioquimica:
Urea/Creat. 53/1.03 mg/dl

AST/ALT 166/118 mg/dl

Bilirrubina 34 mg/dl (D 29.75)
PCR 345 mg/l



2001 2008 2011 2016 2017 2018 2019

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho Gammagrafia similar a previa

(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral , Ecografia abdomen:

(<24h) OBSERVACION: Sospecha infarto oseo Litiasis biliar sin colecistitis

(+48h) HOSPITALIZACION

(+3 dias) Crisis vasooclusiva vs Osteomielitis Control analitico:

(+4 dias) Sospecha col.ecistitis aguda Hemograma: Hb 6.4 g/dl

(+5 dias) 1 Bb directa Coagulacion normal

Sospecha colestasis intrahepatica Dimero D 18358.
Bioquimica:

Urea/Creat. 53/1.03 mg/dl
AST/ALT 166/118 mg/dl

Valorar exanguinotransfusion vs eritroaféresis Bilirrubina 34 mg/dl (D 29.75)
Dieta absoluta PCR 345 mg/l




2018 2019

Gammagrafia similar a previa

Ecografia abdomen:
Litiasis biliar sin colecistitis

Control analitico:

Hemograma: Hb 6.4 g/dl

Coagulacion normal

Sospecha colestasis intrahepatica Dimero D 18358.

Bioquimica:
Urea/Creat. 53/1.03 mg/dl
AST/ALT 166/118 mg/dl
Valorar exanguinotransfusion vs eritroaféresis Bilirrubina 34 mg/dl (D 29.75)
Dieta absoluta PCR 345 mg/l




2018

2019

Gammagrafia similar a previa

Ecografia abdomen:
Litiasis biliar sin colecistitis

Valorar exanguinotransfusion vs
Dieta absoluta




2019

ilar a previa

en:
colecistitis

Sospecha cd

Valorar exan
Dieta absolu



2001 2008 2011 2016 2017

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho
(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral

(<24h) OBSERVACION: Sospecha infarto 6seo
(+48h) HOSPITALIZACION

(+3 dias) Crisis vasooclusiva vs Osteomielitis
(+4 dias) Sospecha colecistitis aguda

(+5 dias) Colestasis intrahepatica

(+6 dias) ERITROAFERESIS HUVR

2018 2019

Control analitico:
Hemograma: Hb 5.1 g/dl

Bioquimica:
Urea/Creat. 37/0.88 mg/dl
GOT/GPT 90/98 mg/dl

Bilirrubina 21 mg/dl (D 16.4)
PCR 205 mg/l

D Dimero 23051

Pendiente determinacion de
niveles de HbS



2001 2008 2011 2016 2017

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho
(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral

(<24h) OBSERVACION: Sospecha infarto 6seo
(+48h) HOSPITALIZACION

(+3 dias) Crisis vasooclusiva vs Osteomielitis
(+4 dias) Sospecha colecistitis aguda

(+5 dias) Colestasis intrahepatica

(+6 dias) Eritroaféresis HUVR
(+8 dias) ALTA

2018 2019

Hemocultivo 03/03 negativo.
Serologias negativas.

Hemograma: Hb 7.2 g/dl
Bioquimica:
Funcion renal normal.
lones normales.
AST/ALT 32/59. LDH 678.
Bilirrubina 3.3 (directa 3.3)
PCR 23.7



2001 2008 2011 2016 2017 2018

URGENCIAS: Dolor leve en muslo derecho
(+24h) Reconsulta: Dolor bilateral

(<24h) OBSERVACION: Sospecha infarto 6seo
(+48h) HOSPITALIZACION

(+3 dias) Crisis vasooclusiva vs Osteomielitis
(+4 dias) Sospecha colecistitis aguda

(+5 dias) Colestasis intrahepatica

(+6 dias) Eritroaféresis HUVR

(+8 dias) ALTA

CONSULTA CONJUNTA

Continuar Hidroxiurea

Iniciar AAS 100 mg 1 compr./dia
Valorar TPH de hermano HLA idéntico
Asintomatico en controles posteriores



Hemoglobin molecule

GRACIAS POR SU ATENCION

Unidad de Hemato-Oncologia Pediatrica

A. Fernandez-Teijeiro, D. Garcia Aldana, H. Benitez Mufioz

I. Pedrosa Garcia

Vesicula biliar

—Leg ulceration

‘ (skin)




