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¢ Qué es la Enfermedad de

> La Enfermedad de Células Falciformes (ECF), también
conocida como anemia falciforme, es una enfermedad
hereditaria de la sangre, que se transmite por los genes'.

> Laspersonas con ECF tienenun problemaen el gen
que produce la hemoglobina'.

> LLa hemoglobina es una proteina presente enlos globulos
rojos, las células de la sangre encargadas de transportar
el oxigeno desde los pulmones a todas las partes del cuerpo’.

> Enlos globulos rojos sanos, la hemoglobina contribuye
ague sean planos, redondeados y flexibles. En cambio, en
una persona con ECF, la presencia de hemoglobina anormal,
llamada también hemoglobina falciforme, hace que
los glébulos rojos tengan una forma curvada yrigida
(también se dice que tienen forma de hoz o son falciformes)'.

> Los glébulos rojos falciformes pueden atascarse
en los vasos sanguineos, ralentizar o bloquear el flujo
sanguineo a distintas partes del cuerpo, pudiendo causar
dolory otras complicaciones en la salud'.



Células Falciformes?

> Una persona hereda el rasgo de células falciformes o la ECF de la misma forma en que hereda
el color del pelo o delos 0jos, a través de los genes que recibe de su padre y sumadre':
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RASGO DE CELULAS ECF
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> Se dice que una persona tiene rasgo de células falciformes cuando hereda un gen que produce
hemoglobina normaly otro gen que produce hemoglobina falciforme. Las personas con rasgo falciforme
generalmente no tienen sintomas y, en lamayoria de casos, son personas sanas, pero pueden transmitir
el genalterado a sus hijos'.

> Una persona con ECF hereda un gen de hemoglobina anormal de cada uno de sus progenitores'.

La ECF es una enfermedad genética que se padece si se reciben
dos genes anormales de la hemoglobina, uno de cada progenitor'.



cComo se diagnostica?

> Una prueba de sangre puede mostrar si se ha heredado ECF
orasgo de células falciformes. La confirmacion diagnostica se
hace a través de diferentes métodos'.
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> Ladeteccion de la ECF en el recién nacido ayudaaun
manejo de la enfermedad Optimo desde su diagnostico precoz’.

> En Espafiatambién se informa a las familias si se detecta que
elbebé es portador sano del rasgo de células falciformes para
que reciba recomendaciones generales y asesoramiento
genético, muy importante ala hora de planificar un embarazo'.
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> Sino se harealizado la prueba de cribado neonatal, las personas con ECF generalmente se
diagnostican cuando presentan algiin sintoma o una complicacion relacionada con la enfermedad'.



¢Por qué es tanimportante el

asesoramlento genético?

> Cada persona tiene dos genes parala hemoglobina, uno recibido del padre

y otro de lamadre'.
1. Cuando uno de los progenitores ticne rasgo 2. Cuando ambos progenitores ticnen rasgo
falciforme, es decir, tiene el gen perono tiene la falciforme, es decir, tienen el gen pero no tienen
enfermedad, y el otro padece la enfermedad®: laenfermedad:
PROGENITORES PROGENITORES
RASGO
DE CELULAS
FALCIFORMES

HIJOS
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PORTADOR  ENFERMO PORTADOR ENFERMO PORTADOR ENFERMO SANO PORTADOR

En cadaembarazo hay": En cadaembarazo hay':

50 % de probabilidades de que su hijo/a herede 50 % de probabilidades de que su hijo/a sea portador
la enfermedad. delaenfermedad (sin padecerla).

50 % de probabilidades de que su hijo/a sea 25 % de probabilidades de que sea sanoy no
portador del gen de la enfermedad (sin padecerla). portador (no herede el gen nidel padre ni de lamadre).

Esta probabilidad es igual tanto si tiene la

0, ™ D
enfermedad el padre comola madre. 25 %de probabilidades de que su hijo/a tenga

la enfermedad (herede los dos genes de la enfermedad).

El consejo genético es muy importante. Si el padre y lamadre
padecen la enfermedad, todos los hijos heredaran la enfermedad'.
Si esta planeando tener hijos busque asesoramiento genético.



cCuales sonlos sintomasy

ano de vida, aproximadamente alos 5 meses de edad?:

.@.
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v > Los signos de la ECF se presentan durante el primer
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« Llanto.

- Irritabilidad.

« Color amarillo de la piel (ictericia).

« Hinchazon de las manos y los pies.

> Los sintomas de la ECF son diferentes para cada persona.
La mayoria estan relacionados con complicaciones
de laenfermedad?.

> Los glébulos rojos falciformes se destruyen mas rapido
de lo normal. El cuerpo puede tener problemas para crear
bastantes células nuevas y reemplazar las que se pierden, causando
lo que se denomina anemia. Tener anemiainduce a un estado de
fatiga, irritabilidad, cansancio extremo y dificultad para respirar?.

> Altener formade hoz, los globulos rojos falciformes no pueden
fluir libremente por los vasos sanguineos. En consecuencia,
el oxigeno no llega a todos los tejidos y 6rganos del cuerpo, lo que
puede causar diferentes tipos de problemas?.




complicacionesde la ECF?

> El bloqueo del flujo sanguineo puede causar un dolor muy fuerte,
denominado crisis de dolor o crisis vasooclusiva,
unade las complicaciones mas frecuentes asociadas a la ECF2.

> La gravedad, duraciony frecuencia de las crisis vasooclusivas varia
segun las personas*.

> Puede sentirse dolor en cualquier parte del cuerpo y s posible
que enmas de unlugar ala vez. Amenudo ocurre en*:

« Brazos y piernas.

» Abdomen.

- Torax.

«Manosy pies (mas tipico en ninos pequefos).
« Zonalumbar.

Es importante hacer un correcto seguimiento de estas crisis, no
sufrirlas en casa y buscar ayuda profesional siempre que sea necesario.



¢Cuales sonlos sintomasy

Vasooclusion

¥

DANO EN LOS ORGANOS®
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PULMONES BAZO

RINONES

&

CEREBRO PENE
Otras complicaciones que pueden presentarse en la ECF son*:
« Dolor de cabeza o mareos.
- Erecciones dolorosas.

« Debilidad o dificultad para mover algunas partes de su cuerpo.
« Color amarillento de piel o el blanco de los ojos (ictericia).
« Infecciones (que pueden afectar sobre todo a los nifios).



complicaciones de la ECF?

Alolargo delavida, la ECF puede danar
elbazo, el cerebro, los 0jos, los pulmones,
el higado, el corazon, y otros drganos®.

Por eso es muy importante mantener
un seguimiento frecuente con su equipo
médico y cumplir los tratamientos
que le prescriban, asicomo las

recomendaciones que le indiquen.




Consejos y recomendacion

Los pacientes pediatricos con ECF requieren una atencion integral que aline

el cuidado habitual de cualquier nifio y nifia en atencion primaria y los servicios ‘e

especializados multidisciplinares de enfermeria, hematologia, psicologia, \?
ws

trabajadores sociales y del resto de especialidades’.
( C

Durante la adolescencia se prepara la transicion a las unidades de seguimiento
de pacientes adultos con ECF'.

Para mantenerse lo mas saludable posible, asegurese de recibir
atencion médicaregular, llevar un estilo de vida saludable y evitar
situaciones que puedan desencadenar una crisis de dolor3.

NO OLVIDE:

> Tomar medidas para prevenir las infecciones®.

> Seguir el calendario de vacunacién general
y recibir las vacunas recomendadas para pacientes con ECF
para fortalecer el sistema inmunitario y evitar que enferme'’.

> Lafalta de adherencia al tratamiento se ha asociado a una
mayor incidencia de crisis vasooclusivas y hospitalizacion'.

> El tratamiento y el seguimiento enlos periodos libres de
sintomas, el cumplimiento de la medicaciony la asistencia
alasrevisiones periodicas son importantes para evitar la
incidencia y gravedad de las complicaciones’.




ADEMAS*";

Puede hacer ejercicio
Aliméntese bien. ) regular, pero no intenso.

Y siempre tomando

abundantes liquidos.

1O
Beba siempre mucha SRR
agua, especialmente Controle el cansancio fisico
en casode fiebre, g y descal?se cuando sea
vomitos o diarrea. e
Limite la cantidad Use técnicas para reducir
de alcohol que bebe. el estrés.

O\ Laveselasmanos
con frecuencia.

Es muy importante seguir todas las recomendaciones de su equipo médico, y asistir
atodaslas visitas y controles analiticos para garantizar una mejor evolucién de laenfermedad'.



Recomendaciones para evitar

> Haga y mantenga citas regulares con su equipo médico.
Estas visitas ayudaran a reducir la cantidad de problemas agudos
que requieren atencion inmediata. Su equipo médico puede ayudar
aprevenir complicaciones y mejorar su calidad de vida®.

> Por otra parte, se han senalado muchasy diversas circunstancias como
factores desencadenantes de las crisis vasooclusivas. Algunos cuidados
pueden ayudar a reducir las crisis como, por ejemplo, evitar *3472;

CORORCS

La exposicion al clima frio
o al aguafria.

La deshidratacion.

Las infecciones.

El ejercicio fisico intenso.

Altitudes elevadas.

Las situaciones de hipoxia
(disminucion del nivel de oxigeno).

El tabaco.

D & O

s X ,
@ El estrés emocional.



y manejar las crisis de dolor

> Para manejar el dolor puede probar una almohadilla térmica, darse un bafio
caliente o un masaje. La terapia fisica también puede proporcionar algo de alivio®.

> Sigalas recomendaciones de su especialista cuando tenga una crisis de
dolor. Sies necesario, acuda al hospital para que le puedan tratar con analgésicos
mas fuertes*.

DIARIO DE LAS CRISIS DEDOLOR

> Para controlar la ECF esimportante hacer el
seguimiento de sus crisis de dolor.
Puede usar un diario como el que encontrara al final de
este manual pararegistrar sus crisis de dolor, sintomas,
desencadenantesy otra informacion importante.

> Recuerde compartir esta informacién con
su equipo de atencion médica. Esto facilitara
un cuidado individualizado por parte del
personal sanitario y ayudara a minimizar las
complicaciones alargo plazo.




Mas informacionde interés

También podra encontrar informacion atil sobre la ECF
enlos siguientes enlaces:

AEAL, Asociacion Espanola de Afectados por Linfoma, Mielomay Leucemia
|, www.aeal.es

Asociacion Espanola de Pediatria
«I._https://enfamilia.aeped.es/temas-salud/anemia-celulas-falciformes

Grupo Espanol de Eritropatologia
«|._https://eritropatologia.com/

MedlinePlus
«|._https://medlineplus.gov/spanish/sicklecelldisease.html

Sociedad Espanola de Hematologia y Oncologia Pediatricas
|, www.sehop.org

N\

Asociacion Espanola de la Enfermedad Falciforme
|, www.asafefalciforme.org

N




Diario de las crisis de dolor

Escriba el mes y marque el dia en que
comenzo y termind la crisis de dolor.

MES
T CHAE I AR R RS O
S NBTEA TI N ]S 2

18 Joa RS9 20
22 123N L LD 2O RN AR
290 80

Si es necesario, escriba el mes
siguiente pararegistrar lafecha
en que termind la crisis de dolor.

MES
B T e it e SRS
S PN b R LT Py SR

FORRNLS & v TN RN S SR LS
AP 3 28 PH 1 IB RT3
29 3031

¢Como de intenso fue el dolor?
Marque con un circulo el nimero
y la descripcion.

12131456(718/9/10

LIGERO LEVE MODERADO GRAVE EXTREMO

NOTAS

¢Donde lo ha sentido? Marque
con un circulo las areas afectadas.

h 8

DELANTE  DETRAS

©000000000000000000000000000000000000000 o

¢Qué no pudo hacer durante
este tiempo? Marquelo.

ESCUELA

=]

DORMIR

TRABAJO

CUIDAR DE LA FAMILIA

OTRO

©000000000000000000000000000000000000000 o

¢Algun otro sintoma? Indiquelo.

[ ]caNsANcIO [ |FIEBRE [ | FALTADEALIENTO

[ ]MAREOS [ |NAUSEAS [ | OTROSSINTOMAS

¢Sucedié alguna cosa antes?
¢Cuales fueron los desencadenantes?
Marquelos.

b= A

CAMBIO DE
TEMPERATURA

EJERCICIO DESHIDRATACION INFECCION

VIENTO ALTITUD ESTRES

NADA

OTRO.

©0000000000000000000000000000000000000000000 o

¢Qué hizo para aliviar el dolor?

mn ®
oo|2 80 a0
E (Q oo0/2 80 |og
& ool [ [ ]|oo
MEDICACION PARA VISITA AURGENCIAS
EL DOLOR &
B cé
APLICARCALOR  TECNICAS DE RELAJACION

OTRO




Diario de las crisis de dolor

Escriba el mes y marque el dia en que
comenzod y termind la crisis de dolor.

MES
e Lane U AL NIV R M
SARTYS Bl 808 (IR O TR

15l FaadBa 19820 2
SHATR My SRS WV
29 30 31

Si es necesario, escriba el mes
siguiente pararegistrar lafecha
en que termind la crisis de dolor.

MES
(S cat co R SRS T TN, SN ¢
Svin s, sl O b e SIS 4

LSS SN (o R SRR A S R4
22N P PA PPN (RS
29.:80. 31

¢Como de intenso fue el dolor?
Marque con un circulo el nimero
y la descripcion.

121314/56/7(8/9/10

LIGERO LEVE MODERADO GRAVE EXTREMO

NOTAS

¢Donde lo ha sentido? Marque
con un circulo las areas afectadas.

h

DELANTE DETRAS

©000000000000000000000000000000000000000 o

¢Qué no pudo hacer durante
este tiempo? Marquelo.

ESCUELA

e

DORMIR

TRABAJO

CUIDAR DE LA FAMILIA

OTRO

©000000000000000000000000000000000000000 o

¢Algun otro sintoma? Indiquelo.

[ ]caNsANcIO [ |FIEBRE [ | FALTADEALIENTO

[ ]MAREOS [ |NAUSEAS [ | OTROSSINTOMAS

¢Sucedié alguna cosa antes?
¢Cuales fueron los desencadenantes?
Marquelos.

4 0%
o GRED
)&= A

VIENTO ALTITUD

TEMPERATURA

EJERCICIO DESHIDRATACION INFECCION  NADA

OTRO.

©0000000000000000000000000000000000000000000 o

¢Qué hizo para aliviar el dolor?
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MEDICACION PARA VISITA AURGENCIAS
EL DOLOR o
D o JJ_'J
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OTRO




Diario de las crisis de dolor

Escriba el mes y marque el dia en que
comenzo y termino la crisis de dolor.

MES
i R N e R S R N
SRRl S W2l S

o e YA SN I G S IRl
22 23 24 25 26 27 28
B R I

Si es necesario, escriba el mes
siguiente pararegistrar lafecha
en que termind la crisis de dolor.

MES
N2 R S S T
SIS A el e SRS

16: 110 WIS T Y 20N 2
2228240 25 262 28
29 30 31

¢Como de intenso fue el dolor?
Marque con un circulo el nimero
y la descripcion.

12131456(7)8/9/10

LIGERO LEVE MODERADO GRAVE EXTREMO

NOTAS

¢Donde lo ha sentido? Marque
con un circulo las areas afectadas.

h 4

DELANTE DETRAS
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¢Qué no pudo hacer durante
este tiempo? Marquelo.

ESCUELA

ey

DORMIR

/M
~0—1

TRABAJO

CUIDARDE LA FAMILIA

OTRO

$000000000000000000000000000000000000000 o

¢Alguin otro sintoma? Indiquelo.

[ ]caNsANcIiO [ |FIEBRE [ | FALTADEALIENTO

[ ]MAREOS [ |NAUSEAS [ | OTROSSINTOMAS

¢Sucedié alguna cosa antes?
¢Cuales fueron los desencadenantes?
Marquelos.

b= A

CAMBIO DE
TEMPERATURA

EJERCICIO DESHIDRATACION INFECCION

VIENTO ALTITUD ESTRES

NADA

OTRO.

©0000000000000000000000000000000000000000000 o

¢Qué hizo para aliviar el dolor?
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MEDICACION PARA VISITA AURGENCIAS
EL DOLOR o
s cé
APLICARCALOR  TECNICAS DE RELAJACION

OTRO




Diario de las crisis de dolor

Escriba el mes y marque el dia en que
comenzod y termind la crisis de dolor.

MES
e Lane U AL NIV R M
SARTYS Bl 808 (IR O TR

15l FaadBa 19820 2
SHATR My SRS WV
29 30 31

Si es necesario, escriba el mes
siguiente pararegistrar lafecha
en que termind la crisis de dolor.

MES
(S cat co R SRS T TN, SN ¢
Svin s, sl O b e SIS 4

LSS SN (o R SRR A S R4
22N P PA PPN (RS
29.:80. 31

¢Como de intenso fue el dolor?
Marque con un circulo el nimero
y la descripcion.

121314/56/7(8/9/10

LIGERO LEVE MODERADO GRAVE EXTREMO

NOTAS

¢Donde lo ha sentido? Marque
con un circulo las areas afectadas.

h

DELANTE DETRAS

©000000000000000000000000000000000000000 o

¢Qué no pudo hacer durante
este tiempo? Marquelo.

ESCUELA

e

DORMIR

TRABAJO

CUIDAR DE LA FAMILIA

OTRO

©000000000000000000000000000000000000000 o

¢Algun otro sintoma? Indiquelo.

[ ]caNsANcIO [ |FIEBRE [ | FALTADEALIENTO

[ ]MAREOS [ |NAUSEAS [ | OTROSSINTOMAS

¢Sucedié alguna cosa antes?
¢Cuales fueron los desencadenantes?
Marquelos.

4 0%
o GRED
)&= A

VIENTO ALTITUD

TEMPERATURA

EJERCICIO DESHIDRATACION INFECCION  NADA

OTRO.

©0000000000000000000000000000000000000000000 o

¢Qué hizo para aliviar el dolor?

m ®
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MEDICACION PARA VISITA AURGENCIAS
EL DOLOR o
D o JJ_'J
APLICARCALOR  TECNICAS DE RELAJACION

OTRO




Diario de las crisis de dolor

Escriba el mes y marque el dia en que
comenzo y termino la crisis de dolor.

MES
i R N e R S R N
SRRl S W2l S

o e YA SN I G S IRl
22 23 24 25 26 27 28
B R I

Si es necesario, escriba el mes
siguiente pararegistrar lafecha
en que termind la crisis de dolor.

MES
N2 R S S T
SIS A el e SRS

16: 110 WIS T Y 20N 2
2228240 25 262 28
29 30 31

¢Como de intenso fue el dolor?
Marque con un circulo el nimero
y la descripcion.

12131456(7)8/9/10

LIGERO LEVE MODERADO GRAVE EXTREMO

NOTAS

¢Donde lo ha sentido? Marque
con un circulo las areas afectadas.

h 4

DELANTE DETRAS

©000000000000000000000000000000000000000 o

¢Qué no pudo hacer durante
este tiempo? Marquelo.

ESCUELA

ey

DORMIR

/M
~0—1

TRABAJO

CUIDARDE LA FAMILIA

OTRO

$000000000000000000000000000000000000000 o

¢Alguin otro sintoma? Indiquelo.

[ ]caNsANcIiO [ |FIEBRE [ | FALTADEALIENTO

[ ]MAREOS [ |NAUSEAS [ | OTROSSINTOMAS

¢Sucedié alguna cosa antes?
¢Cuales fueron los desencadenantes?
Marquelos.

b= A

CAMBIO DE
TEMPERATURA

EJERCICIO DESHIDRATACION INFECCION

VIENTO ALTITUD ESTRES

NADA

OTRO.

©0000000000000000000000000000000000000000000 o

¢Qué hizo para aliviar el dolor?

I ®
oo|2 80 [ag
E {Q 00{200|oo
@ ool [ [ ]|oo
MEDICACION PARA VISITA AURGENCIAS
EL DOLOR o
s cé
APLICARCALOR  TECNICAS DE RELAJACION

OTRO
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