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iBienvenido a St. Jude!

Como padre de un nifio que padece la enfermedad de
células falciformes, uno de sus mayores desafios sera
aprender a brindarle a su hijo la atencion especial que
necesita. El personal del Departamento de Hematologia
de St. Jude redacto este folleto para ayudarlo a brin-
darle a su hijo la mejor atencion posible.

Nuestro objetivo es ofrecer informacion completay
pautas faciles de seguir. Si tiene preguntas sobre la in-
formacion contenida en este folleto, no dude en consul-
tar con la enfermera o el médico de su hijo.

Su Hijo y la Enfermedad de Células Falci-
formes ofrece muchos detalles esenciales para la salud
de su hijo. Por esta razén, es mejor leer sélo una unidad
del folleto a la vez. Luego escriba las preguntas que
tenga en la seccion “Notas” en las dos Ultimas paginas.

Este folleto también tiene un glosario para ayudar a
explicar las palabras poco comunes. Cuando vea una
palabra con este simbolo * al lado, dicha palabra se
define en el glosario.



Tabla de Contenido

Unidad 1:

Unidad 2:

¢A quiénes afecta la enfermedad de células falciformes?
¢ Qué es la enfermedad de células falciformes?

¢Como desarrollé mi hijo la enfermedad

de células falciformes?

¢Existen diferentes tipos de la enfermedad
de células falciformes?

¢Por qué los nifios que padecen la enfermedad
de células falciformes tienen anemia?

Infecciones sanguineas

¢Cual es el sintoma principal de una infeccién
del flujo sanguineo?

¢Por qué los nifios que padecen la enfermedad
de células falciformes tienen mayor riesgo de sufrir
una infeccion grave?

¢ Qué se puede hacer para ayudar a prevenir
una infeccion grave?

Rapido Aumento del Tamafo del Bazo
¢Qué es una crisis de secuestracion esplénica?
Dolor

¢Qué causa el dolor de células falciformes?

¢Con qué frecuencia ocurrira un episodio de dolor?

()]

10

10

11

12
13
13
14
14
14



Glosario

¢Podemos hacer algo para prevenir un episodio de dolor?
¢Cudl es el mejor tratamiento para un episodio de dolor?

¢Cuando es necesario que un médico realice
un tratamiento para un episodio de dolor?

Puntos claves para recordar

15
16

17
17

18



Unidad 1: [Datos Sobre [a Enfermedac
de Células Falciformes

¢A quiénes afecta la enfermedad de células falciformes?

Aproximadamente uno de cada 375 bebés afro americanos nace con la enfermedad de células falciformes. La
enfermedad de células falciformes afecta a aproximadamente 70,000 personas en los Estados Unidos y a mas
de un millén de personas en todo el mundo. A nivel mundial, la enfermedad afecta a personas de todas las
razas y se concentra principalmente en América Central y del Sur, la region sur de Europa, la region central y
sur de Indiay Africa.




¢ Qué es la enfermedad de células falciformes?

La enfermedad de células falciformes afecta a los globulos rojos. El objetivo principal de los glébulos rojos es
transportar oxigeno por el cuerpo. La sangre circula a través de los pulmones y recoge oxigeno. Luego la san-
gre circula hasta el corazon y es bombeada hacia el resto del cuerpo. La sangre transporta oxigeno a todos los
tejidos del cuerpo. La parte de la sangre que transporta el oxigeno se llama hemoglobina.

La enfermedad de células falciformes es un trastorno sanguineo que afecta la hemoglobina* dentro de los
glébulos rojos. El papel principal de la hemoglobina es transportar oxigeno a las células del cuerpo.

Los glébulos rojos normales tienen hemoglobina Ay una forma similar a un disco o una rosquilla. Son flexi-
bles y circulan suavemente a través de pequefios vasos sanguineos.

célula

3 sanguinea
célula e normal
falciforme 3

Los nifios que padecen la enfermedad de células falciformes tienen glébulos rojos que contienen principal-
mente hemoglobina S. Este tipo de hemoglobina hace que los glébulos rojos adopten la forma de banana o
falciforme. A diferencia de los globulos rojos normales, las células falciformes no son flexibles. Son pegajosas,
durasy rigidas. Su formay textura dificultan su circulacion a través de los pequefios vasos sanguineos.



Las células falciformes hacen que los glébulos rojos se peguen y aminoran la circulacién de oxigeno hacia los
tejidos. Esto provoca dolor y, con el tiempo, dafa los vasos.

Gloébulos rojos falciformes
células dafadas

¢Como desarrolld mi hijo la
enfermedad de células falci-
formes?

Los nifios que padecen la enfermedad de
células falciformes nacen con la misma
y la padeceran el resto de su vida. No
superaran la enfermedad con el paso

del tiempo. La enfermedad de células
falciformes no puede propagarse como
un resfrio. Nadie puede contagiarse de
la enfermedad por otra persona.

Esta enfermedad se hereda, como el
color de cabello o de ojos. Cada nifio
tiene 2 genes de hemoglobina, uno de la
madre y otro del padre. Para padecer la
enfermedad de células falciformes, un
nifio debe heredar un gen de hemoglo-
bina S de uno de los padres y otro gen de
hemoglobina anormal del otro padre.

flujo sanguineo lento menos oxigeno

Un miembro del personal lo ayudara a completar este grafico
para que pueda ver como se puede desarrollar la enfermedad
de células falciformes en su familia.



¢ Existen diferentes tipos de la enfermedad de células falciformes?

Si. Existen 3 tipos comunes de la enfermedad de células falciformes.

Anemia de Células
Falciformes™ (Enfer-
medad de Hemoglo-

bina SS)

Este es el tipo mas
comun de la enferme-
dad de células falci-
formes. Los nifios que
padecen de anemia

de células falciformes
tienen casi 100 por
ciento de hemoglobina
S en sus glébulos rojos.
Heredan un gen de
hemoglobina S de cada
padre.

Enfermedad Falciforme de la
Hemoglobina C (Enfermedad
de Hemoglobina SC)

Los nifos que padecen la
enfermedad falciforme de la
hemoglobina C heredan un gen
de hemoglobina S de un padre
y un gen de hemoglobina C del
otro padre. La hemoglobina

C es un tipo de hemoglobina
anormal.

Enfermedad Beta Talasmia
de Células Falciformes

Los nifios con beta talasemia
de células falciformes here-
dan un gen de hemoglobina
S de un padre y un gen beta
del otro padre. Beta es otro
tipo de hemoglobina anor-
mal. Los nifios con beta
falciforme tienen principal-
mente hemoglobina S en sus
glébulos rojos.

Existen muchos otros tipos de hemoglobina anormal y muchos tipos

de enfermedades de células falciformes,
pero estos 3 son los mas comunes.



¢Por qué los nifios que padecen la enfermedad de células falciformes tienen ane-
mia?

La anemia* se produce cuando la sangre tiene un numero de gldbulos rojos inferior al normal.

Un glébulo rojo normal vive entre 3 y 4 meses aproximadamente. Una célula falciforme vive entre

10 a 20 dias. Las células falciformes se destruyen antes debido a su forma extrafia. El cuerpo fabrica
continuamente nuevos gldbulos rojos. Sin embargo, no puede fabricarlos a la misma velocidad a la
gue se destruyen; por lo tanto, una persona con una enfermedad de células falciformes generalmente
sufre de anemia.

Los bebés no son anémicos porque nacen con la hemoglobina F o glébulos rojos fetales. La hemoglo-
bina F actia como hemoglobina normal. Los bebés nacen principalmente con hemoglobina F, pero
poco después del nacimiento, el cuerpo deja de producirla. Cuando tienen un afio de edad, general-
mente tienen menos del 9 por ciento de hemoglobina F.

Cuando una persona que no padece la enfermedad de células falciformes tiene anemia, es posible
que el médico le recete suplementos de hierro para ayudar a aumentar el recuento de glébulos rojos.
Sin embargo, esto no da resultados en los nifios que padecen la enfermedad de células falciformes.
No se puede corregir ni curar la enfermedad de células falciformes al darle suplementos de hierro a
su hijo.



Unidad 2:

Debido a que los glébulos rojos falciformes pueden aminorar el flujo sanguineo hacia muchas partes del
cuerpo, es posible que se produzcan un nimero de complicaciones* (problemas de salud). Debe estar al tanto
de estos problemas y saber como tratarlos. Todos los nifios son diferentes. No todos los nifios que padecen la
enfermedad de células falciformes tendran estos problemas de salud. No obstante, estar informado sobre estas
complicaciones con anticipacion puede ayudar a prevenirlos e incluso a salvar la vida de su hijo.

Infecciones Sanguineas

Uno de los problemas mas graves que deben afrontar los nifios pequefios que padecen la enfermedad de cé-
lulas falciformes es una infeccién del flujo sanguineo*. El riesgo de infeccién es mayor durante los primeros 3
afios de vida de su hijo. Las infecciones sanguineas pueden ser mortales y deben ser tratadas de inmediato.

¢Cual es el sintoma principal de una infeccion del flujo sanguineo?

La fiebre es uno de los primeros y, algunas veces, el Unico sintoma de una infeccion del flujo sanguineo*.

Si su hijo tiene 101 °F (38.4 ©C) o mas de fiebre, busque atencion médica de inmediato. Si
retrasa el tratamiento por incluso algunas horas, su hijo estara en peligro.

No olvide decirle al equipo de aten-

cion médica que su hijo padece la

enfermedad de células falciformes. Lo d ol ol %
No se debe pasar por alto la fiebre gl4 ) gls ) gls ) 1Ioo 102 104 106

en un nifio que padece la enferme-

dad de células falciformes.




Las lecturas de la temperatura oral y rectal son las mas correctas porque miden la temperatura corporal in-
terna. El método rectal es el mejor para los infantes, pero es dificil de realizar en un nifio que empieza a andar.
En este caso, puede utilizarse el método de las axilas.

Una de las formas mas faciles de tomar la temperatura de un nifio pequefio es colocandole un termémetro
digital debajo del brazo. Este método funciona bien, pero debe agregar un grado para obtener una lectura cor-
recta.

Siga estos pasos:

1. Quite la camisa de su hijo de un brazo para que la

> ~~— superficie de la piel toque el termémetro.

2. Coloque la punta del termometro arriba en el centro
de la axila.

3. Mantenga apretado el brazo de su hijo hacia el
costado para que el termémetro permanezca en su
lugar.

4. Quite el termémetro cuando emita un pitido.

5. Lealatemperaturay agregue un grado (101 grados +
1 grado =102 grados).

¢Por qué los nifios que padecen la enfermedad de células falciformes tienen un mayor
riesgo de sufrir una infeccion grave?

En los nifios que padecen esta enfermedad, el bazo* no funciona correctamente. El bazo es un 6rgano que

se encuentra en la parte superior izquierda del abdomen. Ayuda a proteger contra infecciones al filtrar las
bacterias del flujo sanguineo y producir anticuerpos*. En una persona que padece la enfermedad de células
falciformes, el bazo se dafia pronto en la vida. Esto, a su vez, hace que el nifio tenga menos anticuerpos y esté
menos protegido contra las infecciones.



bazo bazo Bazo dafado
normal danado menos anticuerpos
j?’/ mayor riesgo de infeccion

¢ Qué se puede hacer para ayudar a prevenir una infeccion grave?

Un nifio que padece la enfermedad de células falciformes tiene 400 veces mas probabilidades de contraer una
infeccion bacterial, ya que su bazo* no funciona bien. La penicilina mata las bacterias. Antes de que se sumi-
nistre penicilina a los infantes que padecian la enfermedad de células falciformes, la infeccién bacterial era

la causa principal de muerte en este grupo de edad. La penicilina reduce el riesgo de contraer una infeccion
bacterial en mas del 85 por ciento. Los infantes deben comenzar a tomar penicilina a partir de los 3 meses de
edad. Si se toma penicilina 2 veces por dia todos los dias, se puede reducir en gran medida el riesgo de infec-
cion en los nifios que padecen la enfermedad de células falciformes.

Datos sobre la Penicilina:
La penicilina esta disponible en forma liquida o en comprimidos.

Generalmente, la penicilina liquida es mas facil de suministrar a los nifios pequefios. Sin embargo, ésta debe
almacenarse en el refrigerador y no debe conservarse por mas de 2 semanas. Debe conseguir un nuevo frasco
cada 2 semanas.

Mida siempre la penicilina liquida con la jeringa de dosificacién que le proporcione su enfermera o farmacéu-
tico.



No utilice una cucharita de cocina porque no es precisa.

Almacene los comprimidos de penicilina en un lugar fresco y seco. Si los comprimidos de penicilina se al-
macenan correctamente, duran 4 meses.

El médico de su hijo decidira si el nifio debe dejar de tomar penicilina'y cuando debe hacerlo. Actualmente,
los nifios que padecen la enfermedad de células falciformes dejan de tomar penicilina a los 5 afios. En algunos
casos, continuaran tomando la penicilina después de esa edad.

La penicilina sélo protege contra las infecciones bacteriales. Su hijo todavia puede contraer una infeccion
viral, como una gripe o un resfrio. Siga estas pautas para ayudar a su hijo a mantenerse lo mas sano
posible:

Lavese las manos antes de alimentar a su bebé y después de cambiarle los pafiales. Cuando su hijo sea
mayor, enséfiele que debe lavarse las manos antes de comer y después de ir al bafio.

No deje que su hijo esté en contacto con personas que tengan enfermedades que se propaguen facil-
mente (resfrio, gripe, etc.).

Vista a su hijo de acuerdo al clima. Los nifios pierden la mayor parte del calor a través de la cabeza.
Por lo tanto, asegurese de que su hijo tenga un sombrero y guantes abrigados en el invierno.

Haga que su hijo reciba todas las inmunizaciones infantiles (vacunas) a su debido tiempo.
Todos los miembros de la familia deben vacunarse contra la gripe todos los afios.

Busque atencion médica de inmediato si su hijo tiene 101 °F (38.4 ©C) o mas de temperatura.

Rapido Aumento del Tamaiio del Bazo*

¢ Qué es una crisis de secuestracion esplénica?

Esta complicacion (problema de salud) ocurre cuando la sangre queda atrapada en el bazo. Estos son los sin-
tomas de una crisis de secuestracién esplénica:

Debilidad Piel palida o sin color

Cansancio Aumento de tamafio o sensibilidad del bazo



Una crisis esplénica no es comun, pero es grave y requiere de tratamiento médico inmediato. Si observa estos
sintomas, lleve a su hijo a la sala de emergencias. Los nifios que han tenido una (1) crisis de secuestracion
esplénica tienen mayor riesgo de sufrir otra.

Dolor

¢ Qué causa el dolor de las células falciformes?

Cuando las células falciformes disminuyen el flujo de sangre hacia un area del cuerpo, esa area no recibe
suficiente oxigeno. Esta falta de oxigeno causa dolor. Los episodios de dolor ocurren con mas frecuencia en los
brazos, las piernas, el pecho, la espalday el abdomen.

Células falciformes flujo sanguineo lento menos oxigeno
dolor
/
P4
Los nifios pequefios pueden sentir dolor y tener las o 7/
manos y los pies hinchados. Esto se llama dactilitis* a \—~.r gt e

o “Sindrome Mano-Pie”. La dactilitis puede durar

- . A /
algunas horas o varios dias. Informe al médico de su {/7' {/ " / //

hijo si éste sufre un episodio de dactilitis en el hogar.

¢con qué frecuencia ocurrira un episodio de dolor?
Esto varia en gran medida en cada nifio. Algunos nifios sienten dolor 1 6 2 veces por afo, otros incluso menos.
Algunos nifios tienen episodios de dolor con mas frecuencia (3 veces por afo 0 mas).

Ciertos tipos de estrés en el cuerpo pueden desencadenar un episodio de dolor. Una infeccién, calor o frio ex-
tremos, una dieta deficiente, una cantidad insuficiente de liquidos y la falta de suefio causan estrés al cuerpo.



¢ Podemos hacer algo para prevenir un episodio de dolor? ~
Si. Estas pautas pueden ayudar: '

Estimule a su hijo a beber mucho liquido @
(el aguay los jugos son mejores). ’
7 ) Los bebés deben tomar sélo leche de formula
/‘0 0 leche materna hasta los 4 meses de edad.
X / Después de los 4 meses, puede comenzar a
( \ darle a su bebé una pequefa cantidad de jugo
0 agua.
\ Después de que su hijo tenga 12 meses de \
edad, debe beber al menos 8 tazas de liquido
por dia. Evite las bebidas con cafeina (bebidas
a base de cola, té y café). i&
No permita que el cuerpo de su hijo se caliente
o enfrie demasiado.
Déle una dieta bien equilibrada.

Asegurese de que su hijo duerma mucho..

Evite el contacto con personas que tengan infecciones.

Incluso si sigue todas estas recomendaciones, es posible
gue su hijo aun tenga un episodio de dolor. Sin embargo,
es mucho menos probable que su hijo sufra dolor

si usted sigue estas pautas.



¢ Cual es el mejor tratamiento para un episodio de dolor?

Generalmente, usted puede manejar los episodios de dolor leves a moderados en su casa. En el caso de nifios
mas grandes, calificar al dolor en una escala de 1 (leve) a 10 (agudo), lo ayudara a elegir el mejor tratamiento.
La escala de dolor con CARAS que aparece mas abajo puede ayudar a su hijo pequefio a describir el dolor.

©3 ©3) 03 ©> ® GO
— ~ ~ o ~— o A

/ ~ — — N\ —
0 2 4 6 8 10

NO DUELE DUELE DUELE DUELE DUELE DUELE
UN POCO UN POCO MAS AUN MAS MUCHO MUCHO MAS

De Wong D. L., Hockenberry-Eaton, M., Wilson D., Winkelstein M.L., Schwartz P.: Wong’s Essentials of Pediatric Nursing (Aspectos Fundamentales de la En-
fermeria Pediatrica segtn Wong), ed. 6, St. Louis, 2001, p. 1301. Protegido por derechos de autor por Moshy, Inc. Reimpreso con autorizacion.

Pautas para el Tratamiento en el Hogar:
Aumente la cantidad de liquidos.
Suministre los analgésicos segun lo indicado.
El dolor leve se trata mejor con ibuprofeno (Motrin® o Advil®).

Frecuentemente, se puede utilizar Tylenol® con codeina para el dolor moderado.
El dolor agudo requiere tratamiento médico.

Aplique calor en el area que duele. Algunas veces, una almohadilla de calor puede ser Gtil si no esta
demasiado caliente. No utilice una almohadilla de calor si el nifio es muy pequefio para hablar.

Haga descansar al nifio! Haga que su hijo descanse en la cama o en un sofé hasta que el dolor
disminuya.

Buscar pronto tratamiento para el dolor es fundamental, ya que esto puede evitar que el dolor se intensifique.



¢Cuando es necesario que un médico realice un tratamiento para un episodio de dolor?

Acuda al médico de inmediato si su hijo tiene alguno de estos sintomas:

101 °© F (38.4 °C) 0 maés de fiebre
Dolor agudo en el abdomen

Problemas para respirar
Dolor agudo que no responde a los analgésicos

Si su hijo necesita ir al hospital, el tratamiento generalmente incluye analgésicos y liquidos suministrados por
via intravenosa*.

Puntos Claves para Recordar

Su hijo no sufrira complicaciones causadas por la
enfermedad de células falciformes todo el tiempo.
De hecho, la mayor parte del tiempo su hijo no ten-
dréa sintomas. Los nifios que padecen la enfermedad
de células falciformes pueden jugar y asistir a la
escuela como el resto de los nifios. Pueden crecer, ir
a la universidad, tener una vida feliz y una carrera
exitosa.

St. Jude se compromete a mejorar la atencién de
nuestros pacientes con la enfermedad de células
falciformes. Llevamos a cabo muchos tipos de
investigaciones que algun dia beneficiaran a todos
los pacientes que padecen la enfermedad. Debido
a la investigacion, el futuro de los nifios que sufren
de la enfermedad de células falciformes parece
prometedor. Los adelantos en la medicina durante
el periodo de vida de su hijo haran que las personas
con esta enfermedad tengan una vida maés larga y
saludable.

Solo recuerde: es importante que participe en

la atencion de su hijo. Como padre, puede hacer
muchas cosas para asegurarse de que su hijo reciba
la mejor atencion médica:

Informarse sobre la enfermedad de células
falciformes

Hacerle preguntas a los médicos y enfermeras
de su hijo

Cumplir con todas las citas médicas

Suministrar los medicamentos segun lo indi-
cado

Nunca retrasar el tratamiento cuando surjan
problemas

Hablar sobre cualquier inquietud con el médico
o la enfermera de su hijo (incluso si cree que
tales inquietudes no estan relacionadas con la
enfermedad, como los asuntos escolares).



Anemia: Se produce cuando la sangre no tiene suficientes glébulos rojos. La hemoglobina y el hematocri-
to son pruebas de laboratorio que se utilizan para saber si una persona esta anémica.

Anticuerpos: Proteinas que combaten las bacterias y otras toxinas extrafias en el cuerpo.

Bacterias: Gérmenes que estan formados por una célula. Ciertos tipos de bacterias pueden provocar
enfermedades cuando entran al cuerpo.

Bazo: Organo ubicado en el lado izquierdo del abdomen. Ayuda a proteger contra las infecciones al filtrar
las bacterias del flujo sanguineo. También produce anticuerpos*.

Complicaciones: En personas que padecen la enfermedad de células falciformes, éstas son problemas
de salud causados por la enfermedad.

Dactilitis: Dolor e hinchazon de las manos y los pies que también se denomina Sindrome Mano-Pie.

Gen: “Patron” que se pasa de padre a hijo. Contiene las instrucciones para un cierto rasgo, como el color
de cabello, de ojos o de piel.

Hemoglobina: La sustancia principal de los glébulos rojos. Transporta oxigeno desde los pulmones a
todas las partes del cuerpo. Los glébulos rojos normales contienen hemoglobina A. La hemoglobinaSy C
son tipos anormales de hemoglobina.

Infeccion del flujo sanguineo: Es cuando las bacterias* penetran en el flujo sanguineo y comienzan a
propagarse por todo el cuerpo, y enferman a una persona.

1V: Una aguja que se coloca en una vena para suministrar liquidos y medicamentos directamente en el
flujo sanguineo.
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