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RESUMEN

Introduccion: el sindrome talasémico es una hemoglobinopatia, es
decir una alteracién en la estructura de la hemoglobina (Hb), molécula proteica
presente en los glébulos rojos o eritrocitos. Esta enfermedad se caracteriza por
una produccioén anormal de la Hb debido a la disminucion de la sintesis de una
o varias de las cadenas de esta, teniendo un patrén de herencia autosémico
recesivo. Encontramos que los tipos principales de la talasemia se dividen en o

y B en funcion de la subunidad de la Hb a la que afecten.

Objetivos: como objetivo para este trabajo se plantea llevar a cabo una
revision bibliografica sobre aspectos de la clinica, el diagnéstico y los cuidados
de enfermeria en el sindrome talasémico, conociendo las principales
caracteristicas de la enfermedad, asi como las intervenciones sanitarias hacia

esta.

Material y métodos: para la revision bibliografica se realizaron
busquedas en las bases de datos: SciELO, Medline-Pubmed, Medline Plus,
Elsevier, DIALNET. Los resultados se limitaron a articulos o documentos de
investigacién, con publicaciones principalmente posteriores a 2006. Otras
herramientas empleadas fueron varios libros, revistas clinicas y documentos

técnicos o cientificos.

Resultados vy discusion: para tratar el sindrome talasémico
encontramos diversos métodos como las trasfusiones sanguineas, los
quelantes de hierro, la esplenectomia, los suplementos de &cido folico y el
trasplante de médula 6sea. Como cuidados de enfermeria debemos trabajar en
programas de prevencion de esta enfermedad, otro aspecto que debemos
abordar son las necesidades del paciente que se vean afectadas, durante el

tratamiento o en las posibles complicaciones asociadas a la patologia.

Conclusiones: debido a que es una enfermedad que afecta a nuestra
poblacion y constituye un importante problema de salud publica en las regiones
donde es mas frecuente, es fundamental que los profesionales de la salud
actuen, de forma holistica, en cuanto al diagnéstico, tratamiento y cuidados que

hay que proporcionar ante este tipo de patologia.
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1. INTRODUCCION
1.1. HEMOGLOBINA

La Hemoglobina (Hb) es una molécula proteica presente en los
glébulos rojos o eritrocitos. Se encarga de trasportar el oxigeno (O2) del
aparato respiratorio hacia los tejidos periféricos, asi como del transporte hacia
los pulmones del dioxido de carbono (CO2), producido en el metabolismo
oxidativo de los tejidos periféricos para su eliminacion y también de la

neutralizacion de protones (H*) generados en ese metabolismo (1) (2).

La Hb es una proteina con estructura cuaternaria, tiene varias
subunidades polipeptidicas, o globinas, (4, concretamente), cada una de ellas
con un grupo hemo (ferroporfirina) como grupo prostético (3) (4). En el adulto,
el 97% de la hemoglobina total es de tipo HbA1; estd formada por dos cadenas
a, de 141 aminoacidos, y dos 3, de 146 aminoacidos (Figura 1). Hasta un 3%

es HbAz, con cadenas ay 0.

Hemoglobin Molecule

OLchain
/

Figura 1. Estructura de la hemoglobina y del grupo hemo. Fuente:
http://www.buzzle.com/articles/structure-of-hemoglobin.html

La sintesis de las cadenas de globina varia segun el desarrollo (Tabla 1)

(5).
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Tabla 1. Composicion de los tipos de Hb en funcién del momento de
desarrollo. Fuente: referencia (5).

EMBRION FETO ADULTO
Hb Gower I: {2€2 HbF: azy2 HbA1: azB2

Composicion
Hb Gower II: az2€2 HbA2: 0202

Portland I: C2y2
Portland II: {2B2

Los genes de la a-globina se encuentran en el cromosoma 16, mientras
que los genes de las globinas B y y se encuentran en el cromosoma 11 (6)
(Figura 2).

Genetics and the structure of Hemoglobin Variants

Hemoglobin
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Figura 2. La genética y la estructura de las variantes de la Hemoglobina.
Fuente: http://the-healthcare.org/hemoglobin/hemoglobin-variants/

El transporte de oxigeno es la principal funcién de la hemoglobina, y mas
de un 98% del Oz en sangre viaja unido a la hemoglobina. Ademas, también
transporta hacia los pulmones el CO: liberado por los tejidos periféricos.
Durante el proceso, la molécula de hemoglobina pasa por cambios
conformacionales debidos a las entradas y salidas de estos gases, algo que
también se produce cuando la Hb une o libera H*.


http://the-healthcare.org/hemoglobin/hemoglobin-variants/
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v Transporte de oxigeno.

En el tejido alveolar de los pulmones, el oxigeno se dispersa a través de
la membrana alveolar hasta alcanzar los capilares del pulmén y de ahi pasar a
los globulos rojos que contienen la hemoglobina a cuyo grupo hemo se une
directamente el Oz (Figura 3). Debido a que cada molécula de hemoglobina
tiene cuatro grupos hemo, tiene la capacidad de llevar cuatro moléculas de
oxigeno. La carga de la hemoglobina con las moléculas de O2 ocurre de una
manera cooperativa. Cuando una molécula de Oz se une a uno de los grupos
hemo, induce un cambio conformacional que resulta en un incremento en la
afinidad por el oxigeno para las otras tres subunidades. La conformacion de la
molécula de hemoglobina cuando esta “al completo” de oxigeno se denomina

estado relajado (R).

Pulmonary
capillary

tissue Red blood cell

Figura 3. Recogida de oxigeno en los pulmones. Fuente:

http://www.buzzle.com/articles/structure-of-hemoglobin.html

Cuando la hemoglobina, cargada de oxigeno, llega desde los pulmones
a los capilares de los tejidos periféricos, se encuentra un pH algo mas acido
debido a la concentracion incrementada en esos tejidos del CO:2. Esto
disminuye la afinidad por el oxigeno en la hemoglobina, facilitando de este
modo su liberacion. La relacion inversa entre la afinidad por el oxigeno de la
hemoglobina con la acidez (H*) y la concentracion del CO2 es conocida como
“efecto Bohr”. Aparte del efecto Bohr, en los glébulos rojos existe una alta
concentracion de 2,3-bisfosfoglicerato (2,3-BPG) que también modula la

afinidad de la Hb por el Oz y facilita la liberacion de este.


http://www.buzzle.com/articles/structure-of-hemoglobin.html
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La descarga del oxigeno también ocurre de manera cooperativa y la
liberacion de la primera molécula de este gas facilita la liberacion de las
siguientes moléculas unidas a otros grupos hemo de la Hb. La conformacion de

la molécula de Hb desoxigenada se denomina estado tenso (T) (Figura 4).

Plasma

Systemic
capillary

Red blood cell

Figura 4. Liberacion de oxigeno en tejidos periféricos. Fuente:

http://www.buzzle.com/articles/structure-of-hemoglobin.html

v Transporte de di6éxido de carbono.

La desoxihemoglobina tiene una afinidad més alta por las moléculas de
CO:2 que su equivalente oxigenado; esto se conoce como “efecto Haldane” y
facilita la union de las moléculas de CO:z en los tejidos (Figura 5). Sin embargo,
solo un 20% del diéxido de carbono se transporta unido a la Hb; el resto viaja

en la sangre mayoritariamente en forma de bicarbonato.

Plasma Systemic
capillary

Figura 5. Recogida de dioxido de carbono en los tejidos periféricos. Fuente:

http://www.buzzle.com/articles/structure-of-hemoglobin.html
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En los pulmones, el efecto Haldane promueve la disociacion de las
moléculas de CO:z en presencia de oxigeno (Figura 6) y la Hb queda asi libre

para unir nuevas moléculas de Oz (3).

Plasma Pulmonary
capillary

Figura 6. Liberacion de dioxido de carbono en los pulmones. Fuente:

http://www.buzzle.com/articles/structure-of-hemoglobin.html

v" Requlacion del pH.

Para estar sanos, la concentracion de H* sanguineos se debe mantener
dentro de unos limites, entre 35 y 45 nmol/L (pH alrededor de 7,40). Valores
superiores a 120 nmol/L o inferiores a 20 nmol/L son incompatibles con un
buen estado de salud, o incluso con nuestra vida. Los procesos oxidativos del
metabolismo generan unos 60 mmol diarios de H* que, de no ser neutralizados
bajarian el pH enormemente. La Hb contenida en los eritrocitos tiene la
capacidad de actuar como un tampdn uniendo H* y evitando, asi, la variacion

del pH. En fluidos extracelulares, el tampdn bicarbonato es el mas importante

(7).

En funcion de todo esto, la Hb juega un papel fundamental vital para
garantizar el abastecimiento de oxigeno a todas y cada una de las células del
cuerpo y también es importante para la eliminacion del CO2 y el mantenimiento
del pH. Incluso las alteraciones mas pequefias en las secuencias de
aminodcidos de las globinas que la constituyen, pueden derivar en desordenes

graves para la salud (3).


http://www.buzzle.com/articles/structure-of-hemoglobin.html
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1.2. TALASEMIAS

La talasemia es un tipo de hemoglobinopatia, una alteracién en la
estructura de la hemoglobina, que en sus distintas variantes constituye el grupo
de trastornos con un patron de herencia autosémico recesivo mas frecuente en

el mundo.

Las hemoglobinopatias se pueden clasificar en: hemoglobinopatias
estructurales, en las cuales se produce la sintesis de una cadena anormal de
globina (HbS, propia de la drepanocitosis 0 anemia falciforme), y talasemias,
en las cuales existe un defecto de sintesis de al menos una de las cadenas de
globina que forman la Hb (8) (9). El defecto en las talasemias es, por tanto,
cuantitativo, por la disminucién o ausencia de una o mas cadenas de globina;
en cambio en las hemoglobinopatias estructurales este defecto es cualitativo,
debido a que hay un cambio en uno 0 mas aminoacidos en la estructura de

alguna de las cadenas proteicas (10).

Las talasemias suponen, junto con las hemoglobinopatias estructurales,
las alteraciones monogénicas (aquellas producidas por alteraciones en la
secuencia de ADN de un solo gen) mas frecuentes en el mundo (11) . El origen
de las talasemias se encuentra en la produccién anormal de la Hb debido a la
disminucién de la sintesis de una o varias de sus cadenas, las globinas a y
(11) (12) (13).

Su herencia es autosémica recesiva; al ser autosémica, el gen alterado
se encuentra en uno de los 22 pares de cromosomas no sexuales, los
autosémicos, y al ser recesiva, el alelo afectado no se expresa si hay alelos
dominantes normales, con lo cual con un solo alelo alterado no se padece la
enfermedad. Ambos padres tienen que ser portadores del alelo mutado para
gue la enfermedad aparezca al heredarse el alelo alterado tanto por parte del
padre como de la madre. Los hijos de una pareja portadora tendran una
probabilidad del 50% de heredar el alelo afectado, pero sin que se exprese la
enfermedad; un 25% de no presentar ningun alelo afectado y no ser portadores

de esta enfermedad, y el 25% restante de presentar ambos alelos mutados de
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los progenitores y, por lo tanto, manifestar dicha enfermedad (14) (Figura 7,
izq.). Si solo uno de los progenitores es portador, la probabilidad de que los

hijos sean sanos o portadores es la misma, el 50% (Figura 7, der.).

PORTADORES .

(Talasemia PORTADOR
Menor) (talasemia
Menor)
SANO

Figura 7. Patron de herencia autosdmica recesiva cuando los dos progenitores
son portadores y cuando solo lo es uno de ellos. Fuente:
http://hemoglobinopatiasytalasemias.blogspot.com.es/2010 12 01 archive.html

1.2.1. CLASIFICACION

Los tipos principales de talasemia se dividen en talasemias o y B, en

funcion de la subunidad de la Hb a la que afecten:

- a-talasemia: los individuos que la padecen no producen suficiente
cantidad de globina a. Hay dos genes que controlan la produccion de esta
globina, es decir, hay 4 alelos. Existen variantes de la a-talasemia en funcion

de la cantidad de alelos anormales o no presentes:

®,

% Portador silencioso: es la forma mas leve, en la cual hay afectacion de
un solo alelo de la globina a. Los portadores no presentan sintomas,

pero si pueden trasmitir la enfermedad a su descendencia.

% oa-talasemia menor: ocurre cuando faltan dos alelos de la globina o. Los
individuos, pueden presentar anemia leve, o puede que no presenten
sintomas, pero hay posibilidad de que transmitan la enfermedad a su
descendencia.

% Enfermedad de la Hb H: se da cuando se produce la falta de tres alelos

de la globina a. Los individuos afectados presentan anomalias en los

10
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glébulos rojos lo que lleva a anemias de leves a moderadas, aunque por
lo general pueden convivir con ello y llevar una vida relativamente
normal. Se pueden llegar a sufrir complicaciones derivadas de la
enfermedad como el agrandamiento del bazo, célculos en la vesicula e
infecciones recurrentes. La anemia puede empeorar si los pacientes
padecen infecciones virales o por el uso de ciertos medicamentos.

a-talasemia mayor o enfermedad de Bart: es la forma méas severa y
en ella no existe ningun alelo de la globina a, es decir, faltan los cuatro
alelos de esta proteina. Por lo general, los nifios que la padecen suelen
nacer muertos o mueren a las pocas horas de nacer; no hay un

tratamiento eficaz para estos casos.

- B-talasemia: los individuos afectados no producen suficiente cantidad

de globina . Solo hay un gen que controla la produccion de globina 3, es decir,

Unicamente hay 2 alelos. Podemos encontrar distintos tipos de B-talasemia en

funcién de la cantidad de alelos afectados o no presentes (Figura 8):

With a mutation on one of the two \1/

B-globin genes, a carrier is formed

— | . (o el
— SO |-ccne from mother

with lower protein production, but
enough hemoglobin /I\

Without a mutation With one mutation With two mutations

enough Hemoglobin less Hemoglobin no [i-globin

o B o ) o P
<]
R
B a B a B a
No thalassemia B-thalassemia carrier f-thalassemia major
carrier without illness, but less patient with severe
hemoglobin (slight aneamia

aneamia)

Figura 8. Mutacion de la - talasemia. Fuente:
http://www.thalnsw.org.au/?g=content/what-thalassaemia
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B-talasemia menor: se produce cuando hay una alteracion en uno de
los alelos de la globina B. Por lo general, los afectados no suelen
presentar sintomas, aunque pueden padecer anemia leve y transmitir la
enfermedad a su descendencia.

B-talasemia intermedia: hay una alteracion de los dos alelos de la
globina B, aunque con mutaciones no tan graves como las de la
talasemia mayor. Los individuos que presentan esta enfermedad tendran
sintomas parecidos a los de la enfermedad de la Hb H (anemias leves-
moderadas, agrandamiento del bazo, infecciones frecuentes) y suelen
necesitar trasfusiones de sangre periddicamente para reducir los
sintomas.

B-talasemia mayor o anemia de Cooley: es la forma mas grave de las
B-talasemias; esta causada por mutaciones graves de los dos alelos de
la globina B. Al nacer, la mayor parte de los nifios parecen estar sanos,
pero durante los primeros meses de vida empiezan a presentar sintomas
como palidez, crecimiento lento o ictericia. Estos individuos pueden
presentar otro tipo de complicaciones, si no se les trata, como aumento
de bazo e higado, debilidad 6sea, infecciones frecuentes e insuficiencia
cardiaca producida por la acumulacién de hierro en el corazén. Por todo
ello, precisan transfusiones de sangre periddicas desde el momento en

el que empiezan los sintomas (12) (15).

1.2.2. SINTOMAS

La forma més grave de a-talasemia, la enfermedad de Bart, causa la
muerte del bebé durante el parto, al poco de nacer o durante los ultimos
meses del embarazo. En cambio, en la forma méas grave de p-talasemia,
la anemia de Cooley, los nifilos nacen sanos en apariencia, pero
desarrollardn anemia grave durante el primer afio de vida, palidez de la
piel, debilidad, falta de aire, deformidades Oseas en la cara, fatiga,
insuficiencia del crecimiento, dificultad respiratoria, ictericia, irritabilidad,

orina de color oscuro y abdomen prominente, entre otras.

12
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Los individuos que presenten las formas de talasemias o y B menores

tienen globulos rojos pequefios, pero no presentan ningan sintoma (16) (17).

1.2.3. EPIDEMIOLOGIA

En relacion con la epidemiologia, aproximadamente el 5% de la
poblacién mundial es portadora de un gen de Hb potencialmente patoldgico, es
decir, se trata de personas sanas que han heredado un Unico gen mutante de
alguno de sus progenitores. El 2,4%. de los nacimientos en el mundo presenta

una de estas alteraciones en forma sintomatica (10).

La incidencia de las alteraciones de la Hb es muy variable de unas
regiones a otras, teniendo una baja prevalencia en paises como los norte-

europeos.

Segun la OMS, cada afio nacen mas de 330000 nifios afectados de
hemoglobinopatias, siendo el 83% casos de anemia de células falciformes y el
17% restante casos de talasemia. Estas patologias representan un importante
problema sanitario, debido a que causan aproximadamente un 3,4% de las
defunciones entre los niflos menores de 5 afios (18). A pesar de que, a nivel
mundial, el porcentaje de portadores de talasemia es mayor que el de
portadores de drepanocitosis, el nimero de afectados por drepanocitosis es
mayor que el de afectados por talasemia, debido a la mayor frecuencia del gen

de la anemia drepanocitica en algunas regiones (19).

La talasemia se encuentra ampliamente distribuida en el mundo,
existiendo una alta prevalencia en la franja que va desde el Mediterraneo hasta
Indonesia (Figura 9). En cuanto a la B-talasemia, las mayores prevalencias
ocurren en ltalia (2-15%), Grecia (8%) y Chipre (18%), paises mediterraneos.
Para la ao-talasemia la mayor prevalencia se encuentra en las regiones
tropicales y subtropicales de Africa, Asia y Oceania donde llega a alcanzar
frecuencias superiores al 20% de la poblacién e, incluso, en algunos paises
como Nepal, en la provincia india de Andhra Pradesh y en la costa norte de

Papua Nueva Guinea llega hasta el 80-90%. La alta prevalencia en estas zonas

13
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se relaciona con la proteccién de los portadores de talasemia frente a la
malaria causada por la infeccion del Plasmodium falciparum, como ocurre
también con la drepanocitosis, debido a que este protozoo solo es capaz de

parasitar eritrocitos sanos (11).

Worldwide distribution of &- and B-thalassemias

. IVS1 110G —A V81110 G=A .
o-thalassemias coac-T co300-T B-thalassemias
IVS16T-C VS2 1G-A
V81 1 G=A NS15G~C
VS2 745 C-G. CD8-AA
CO6-A

; [-SEA A
S
v 5-40% | f
? Lo’ . 7S
\ 5-80% | ~a371 st
0 \ L‘« &
@
ala

-88C :T VS15G-C
€D 26 G-~A(HbE)

€D 41/42 -TCTT

Weatherall DJ Nat Rev Genetics 2:245, 2001

Figura 9. Distribucion mundial de la a y B talasemia. Fuente:

http://neoneocon.com/2015/01/03/thalassemia-minor-aint-heredity-grand/

Debido a los cambios migratorios desde las areas con altas prevalencias
hacia el resto del mundo, la talasemia se esta volviendo mas comun en el Norte
de Europa, Norteamérica, Sudamérica, el Caribe y Australia, por lo tanto, forma
parte de uno de los problemas de salud publica mas importantes del mundo
(12).

Segun datos de la OMS, en el afilo 2006 en Espafia la frecuencia de la 3-
talasemia era alta (0,1-2%), aunque inferior a la de otros paises mediterraneos.
La distribucibn no es homogénea, debido a que hay mayor frecuencia en la
comunidad gitana (5,6%) y en la isla de Menorca (3,8%), y poca frecuencia en
la poblacion de origen vasco. A pesar de todo, solo existen 80 pacientes de

etnia hispana que presentan B-talasemia mayor u homocigota (20).

14
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2. JUSTIFICACION

La presente revisidn bibliografica se plantea con la intenciébn de
conseguir un mejor conocimiento sobre el Sindrome Talasémico que en

general es poco conocido por su baja frecuencia en la poblacion.

A pesar de la extensa distribucion de la talasemia, ya se ha dicho que su
principal zona de prevalencia comprende desde la franja del Mediterraneo
hasta Indonesia, y aunque la frecuencia en Espafia sea menor que en otros
paises europeos, se trata de una enfermedad que afecta a nuestra poblacion y
constituye un importante problema de salud publica, aparte de que se ha vuelto
mas comun debido a los cambios migratorios desde las zonas con mas altas

prevalencias hacia el resto de paises del mundo.

Debido a las diversas complicaciones y a las incapacidades cronicas que
generan, las hemoglobinopatias crénicas se estan convirtiendo en un problema

sanitario creciente en las regiones donde son mas frecuentes.

La gravedad de los sintomas asociados a estas enfermedades, la
repercusion que estos tienen en la vida diaria del paciente y su
desconocimiento general son los motivos principales para la eleccion del tema

de este trabajo.

Es importante que los profesionales de la salud, en general, y de
Enfermeria, en particular, tengan los conocimientos necesarios para saber
actuar en cuanto al diagnéstico, tratamiento y cuidados que hay que

proporcionar ante este tipo de patologia.
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3. OBJETIVOS

Se proponen los siguientes objetivos para esta revision. El objetivo
general o principal, y en el cual se centra este trabajo, es:

1. Llevar a cabo una revision bibliografica sobre aspectos de la clinica, el

diagndstico y los cuidados de enfermeria en el sindrome talasémico.
Obijetivos especificos:

2. Conocer las principales caracteristicas de la enfermedad: clasificacion,
causas, sintomatologia, etc.
3. Conocer las intervenciones sanitarias sobre este sindrome talasémico

para aplicarlas a la practica clinica.
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4. MATERIAL Y METODOS

Material:

Para lograr los objetivos propuestos en este Trabajo Fin de Grado, se
lleva a cabo una revision bibliografica, cuya finalidad es recoger el tratamiento y
los cuidados del Sindrome Talasémico, la cual comenzé el 3 de febrero y

finaliz6 el 18 de mayo.

Metodologia:

Para su elaboracion se ha realizado una busqueda sobre el tema
analizando publicaciones cientificas y bibliografia especializada procedente de

diversas bases de datos como:
- SCciELO
- Medline-PubMed
- Medline Plus
- Elsevier
- DIALNET

Las palabras claves empleadas han sido: “"Talasemia”,
"Hemoglobinopatias”, "Hemoglobina" "Tratamiento talasemia” Los operadores
booleanos utilizados han sido "AND", "OR" y "NOT".

De la misma manera se ha llevado a cabo la busqueda en libros de
Hematologia y Bioquimica, paginas web oficiales de sociedades cientificas y
otras, por ejemplo:

- Genagen
- OMS (Organizacion Mundial de la Salud)
- The Medical Biochemistry Page

- About Kids Health
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- Revista de enfermeria: Enfermeria Global

No obstante, también se utiliz6 Google académico, cuyo objetivo fue
realizar las busquedas de trabajos o libros publicados en la red relacionado con

el tema propuesto

Por su parte, los criterios de inclusion y exclusiéon de la busqueda

bibliografica estan recopilados en la Tabla 2.

Tabla 2. Criterios de inclusion y exclusion de la busqueda bibliogréfica. Fuente:
elaboracion propia.

INCLUSION EXCLUSION

O
0‘0

« Documentacion desde 2006 hasta Documentacién que tuviera mas de

2016. 10 afios, exceptuando aquella que se

«» Casos cinicos, revisiones de ha valorado su contenido antes que
articulos, estudios epidemioldgicos. su fecha de publicacion.

« Paginas Web cientificas o de +« Articulos que no tengan informacién
asociaciones relacionadas. relevante acerca del tema.

+» Originales que aborden el tema en «»+ Articulos escritos en otro idioma
relacién con los objetivos del diferente al castellano o inglés.

presente trabajo.
+» Documentacioén en castellano o
inglés
¢ Sujetos de poblacion infantil y
adulta
» Poblacion embarazada.
Intervenciones en humanos.

DS

X3

%

El proceso de busqueda queda recogido en la Tabla 3.
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Tabla 3. Estrategia de busqueda y de la bibliografia utilizada. Fuente:
elaboracion propia.

Bases de datos

SciELO

Medline-PubMed
Medline Plus

Elsevier

DIALNET

Estrategia de
busqueda

Biogquimica AND
hemoglobina

Thalassemic AND
treatment

Patologia de la
hemoglobina

Hemoglobina AND
hematocrito

Talasemia

Hematopoyesis
extramedular

Talasemia
Hemocromatosis
Esplenectomia
Talasemia

Diagndstico
prenatal AND
talasemia

Talasemia

Trasplante AND
talasemia

Articulos
encontrados

67

27

205

47
69

58
46
44

307
38

307

Articulos
seleccionados

1

[ERN

N T =
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5. RESULTADOS Y DISCUSION

5.1. CLINICA Y COMPLICACIONES

Sin tratamiento, la talasemia mayor puede dar lugar a unas

complicaciones de salud como:

e« Problemas de huesos: la médula 6sea es un tejido biolégico esponjoso
que esta dentro de los huesos y que produce células sanguineas. La
talasemia puede hacer que la médula 6sea se expanda. Cuando esta se
expande, los huesos se ensanchan, pudiendo volverse fragiles y romperse

con mayor facilidad, como en la osteoporosis.

o« Agrandamiento del bazo (esplenomegalia): el bazo se encarga de
eliminar los glébulos sanguineos dafiados y ayuda al cuerpo a combatir
infecciones. En la talasemia, este 6rgano trabaja mas intensamente para
cumplir su funcion, esto hace que se agrande, lo cual puede empeorar la
anemia. Si crece demasiado, es posible que se recomiende la extirpacion

del bazo.

e Infeccion: las personas con talasemia poseen mas riesgo que otras de

contraer infecciones, en especial si se les ha extraido el bazo.

o Crecimiento lento: los nifios con anemia pueden crecer lentamente y

alcanzar la edad de la pubertad mas tarde.

« Problemas de corazén: las formas graves de talasemia pueden causar

problemas de corazén, como insuficiencia cardiaca (15) (16).

e Sobrecarga férrica: la complicacion mas importante es el depdsito de
hierro debido a las continuas transfusiones; la acumulacion de este metal
causa problemas (una disminucién progresiva) en corazén, higado y
glandulas endocrinas. Si la sobrecarga de hierro progresa, la capacidad de
la transferrina sérica, que es la principal proteina de transporte de hierro,
para unir y “desintoxicar” al organismo del hierro puede ser excedida y una

fraccién no unida de esta, puede promover la generacion de radicales libres
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de tipo hidroxilo, muy dafinos (21). La figura 10 muestra los 6rganos que se
pueden ver dafiados por la sobrecarga de hierro.

Organs that may be affected by
iron overload

/

Thyroid and

Pituitary gland parathyroid gland

Heart and
circulation

Pancreas

\ Testis Man Woman Ovary /

Toxic iron builds up across the body and can cause serious damage to vital
organs, including the heart and liver.

Figura 10. Organos que se pueden verse afectados por la sobrecarga
férrica en adultos. Fuente:
http://www.askdrmakkar.com/thalassemia_homeopathic _treatment.aspx

Los nifios con talasemia suelen nacer sanos, aunque posteriormente se
vuelven anémicos entre los seis meses y los dos afios de vida. Si no son
diagnosticados y tratados, la mayoria muere de anemia o de infecciones en sus
primeros afios de vida (19). La esperanza de vida de estos pacientes, a pesar
de recibir transfusiones sanguineas periodicas, era de apenas 10 afios, pero
con la introduccion de la quelacion de hierro, en 1962, esta situacion cambio,

alcanzandose una esperanza de vida superior.

Sin embargo, aquellos pacientes con una quelacion no Ooptima
desarrollan complicaciones secundarias a la sobrecarga férrica que pueden
llevar a un fallo multiorganico progresivo (22). El hierro depositado en la
hipofisis anterior es la causa principal de alteraciones de la madurez sexual. El

depdsito de hierro a largo plazo produce dafio en la tiroides, paratiroides y

21


http://www.askdrmakkar.com/thalassemia_homeopathic_treatment.aspx

ﬂﬂﬂﬂﬂ e SINDROME TALASEMICO
glandula adrenal, y puede provocar hipertension pulmonar, dilatacion

ventricular derecha y enfermedad pulmonar restrictiva.

La diabetes mellitus se observa en un 5% de los adultos; también existe

dafio del pancreas exocrino (21).

En cuanto al pronéstico, la talasemia grave puede provocar la muerte
prematura, entre los 20 y 30 afios de edad, debido a una insuficiencia cardiaca,
aunque, se mejora el pronostico si se reciben trasfusiones de sangre regulares

y terapia de quelacion férrica (16).

5.2. DIAGNOSTICO, PRUEBAS Y EXAMENES

La mayoria de los sintomas moderados o graves de la talasemia se
manifiestan en los dos primeros afios de vida. Si el médico sospecha que el
nifio puede tener talasemia se puede CONFIRMAR EL DIAGNOSTICO,

mediante:

e Una exploracién fisica en la que puede aparecer palidez como

consecuencia de la anemia y soplos (23). La hiperplasia medular y la
expansion de los huesos faciales conducen a una prominencia de los
pémulos. Se producen hepatomegalia, aumento del bazo y de los
ganglios linfaticos debido al aumento de la eritropoyesis extramedular
(24) (mecanismo compensador del cuerpo en pacientes con anemia

cronica) (25).

e Un andlisis de sangre. Si el nifio tiene talasemia, los andlisis de sangre

pueden revelar:
o Un nivel bajo de células rojas de la sangre, es decir, disminucion
de los niveles de globulos rojos.
o Los globulos rojos varian de tamafio y forma, se vuelven mas
pequefios y andmalos (disminucion del volumen corpuscular
medio VCM) (26) (Figura 11).
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Figura 11. Alteracion de los glébulos rojos en la talasemia. Fuente:

https://ghr.nlm.nih.gov/condition/alpha-thalassemia

o La bilirrubina indirecta puede estar aumentada cuando la
destruccion de globulos rojos es grande.

o La hemoglobina suele ser inferior a los 5 g/dL en la talasemia
mayor.

o Disminuciéon de la hemoglobina corpuscular media (HCM), es
decir, de la cantidad de hemoglobina por glébulo rojo.

o Los estudios de hierro y ferritina sérica son Utiles para distinguir la
ferropenia de la talasemia (23).

o Los glébulos rojos con hemoglobina tienen una distribucion
desigual, lo que da a las células una apariencia ovalada bajo el
microscopio (26).

o Elevacion de los reticulocitos (glébulos rojos que no han
alcanzado su total madurez)

o La extension de sangre periférica revelara la presencia de células
diana (los globulos rojos seran extremadamente delgados y
fragiles), glébulos rojos nucleados palidos y anisocitosis

(desigualdad del tamafio de los eritrocitos) (24) (26).

También, mediante una radiografia se observan distintos cambios en el
nifio. Las radiografias del crdneo y de los huesos largos muestran un
adelgazamiento y estrechamiento del espacio medular por la

hiperactividad de la médula 0sea. Los huesos del craneo y las vértebras

23


https://ghr.nlm.nih.gov/condition/alpha-thalassemia

’’’’’ s SINDROME TALASEMICO
pueden aparecer granulosos, los huesos largos pueden presentar a
veces areas osteoporoticas. Las falanges pueden estar deformadas

(rectangulares o biconvexas) (24).

o Se realizara un frotis sanguineo para evaluar los tamafios y las formas de

las células sanguineas. Se realiza mediante el analisis de una gota de
sangre con un microscopio, agregando un colorante para hacer mas

visibles las partes de las células.

« Electroforesis de hemoglobina, con la cual se evalian la cantidad y los

tipos de hemoglobina presentes en la sangre (27).

Se pueden realizar también PRUEBAS PRENATALES, a las mujeres
embarazadas antes del nacimiento del bebé para saber si tiene talasemia y

determinar la gravedad de esta. Los examenes para diagnosticar la talasemia

en los fetos y obtener material fetal (células y sangre) incluyen:

o La amniocentesis: este examen generalmente se realiza entre las

semanas 14 y 20 de gestacion y consiste en tomar una muestra del

liquido que rodea al feto.

« La biopsia de vellosidad corial: este examen generalmente se realiza

entre las semanas 10 y 12 de gestacion y consiste en extraer una

pequefia muestra de la placenta para su evaluacion (26).

« La cordocentesis: consiste en la extraccion de sangre fetal de la vena

umbilical a partir de la semana 18 de gestacién (28).

El diagndstico prenatal también podria ayudar en el tratamiento de la B-
talasemia. La evaluacion prenatal del antigeno de histocompatibilidad HLA,

puede:

o lIdentificar a los fetos que desarrollaran 3-talasemia y que pueden ser

tratados con trasplante de médula 6sea de un miembro de la familia.
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o ldentificar a los fetos con histocompatibilidad para el tratamiento de la (3-
talasemia de sus hermanos, mediante cultivo de células de cordoén

umbilical y un futuro trasplante (29).
Todas estas técnicas invasivas, presentan los mismos riesgos:

+ Rotura de bolsa amniética.

+ Desencadenamiento del parto.

% Metrorragias-hemorragias anormales (10-15%).

¢+ Puncion del corddn con la subsiguiente hemorragia.

¢ Infecciones (0,3%).

% Hematomas retrocoriales o intracoriales.

% Puncién de 6rganos vitales del feto (corazdn o cerebro).
< Abortos (28).

5.3. TRATAMIENTO

Las talasemias que son asintomaticas, 0 las que cursan con escasas
manifestaciones clinicas (portadores silentes o talasemia menor) no necesitan
ningun tipo de tratamiento. Se ha recomendado el uso profilactico con acido
félico, aunque con el aporte diario de la dieta suele ser suficiente y no esta
demostrada su utilidad salvo en determinadas circunstancias, como el

embarazo.
En cambio, las formas que se manifiestan clinicamente si precisan de
tratamiento. Las posibilidades terapéuticas son las siguientes (29):

= TRANSFUSIONES SANGUINEAS:

Los objetivos de la transfusion son:
«+ La correccion de la anemia.

% La suspension de la expansion de la médula 6sea y de la eritropoyesis

extramedular.
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% La inhibicion de la absorcién gastrointestinal del hierro producido por la

eritropoyesis ineficaz.

Con esto, mejoran el desarrollo y el crecimiento del nifio y también se
frenan la progresion de la hepatomegalia y de las alteraciones esqueléticas
(11). La persona que reciba transfusiones de sangre no debe tomar
suplementos de hierro, debido a que esto puede provocar que se acumule una

gran cantidad de hierro en el cuerpo, resultando dafino para el organismo (16).

La decision de iniciar este tratamiento de transfusiones en pacientes con un
diagnéstico de certeza de talasemia debe basarse en los hallazgos clinicos y

en los datos de laboratorio:

» La presencia de una anemia grave con una Hb < 7 g/dL se considera

un criterio suficiente para empezar el tratamiento de transfusiones.

= En cambio, en pacientes con un Hb > 7 g/dL se debe considerar la
existencia de otros factores que pueden indicar la necesidad de iniciar
este tratamiento, como serian: retraso del crecimiento, deformidades

0seas y aumento de la esplenomegalia.

Otro factor que hay que tener en cuenta a la hora de valorar la necesidad
de iniciar un tratamiento de transfusiones es el riesgo de aloinmunizacion, el
cual es menor en los primeros afios de vida; por lo tanto, la decision de iniciar
dichas transfusiones no se debe retrasar una vez establecido el diagnostico de
talasemia hasta después del segundo o tercer afio, debido a la posible

dificultad de encontrar donantes de sangre adecuados.

Antes de la primera transfusion es necesario realizar unas pruebas
cruzadas de compatibilidad y un fenotipo extendido de los antigenos
eritrocitarios del paciente y transfundir sangre isogrupo al menos para
antigenos de los sistemas ABO, Rh y Kell para evitar aloinmunizaciones y

reacciones hemoliticas (11).

El tratamiento recomendado para la talasemia mayor requiere

transfusiones de sangre regulares de por vida, normalmente administradas
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cada dos a cinco semanas, para mantener el nivel de hemoglobina

pretransfusional de 9 al0 g/dL.

Algunos pacientes con formas mas leves de talasemia que necesitan
solamente transfusiones esporadicas en las primeras dos décadas de vida,
pueden posteriormente necesitar transfusiones regulares, debido a que
presenten un nivel insuficiente de hemoglobina o al desarrollo de

complicaciones serias (30).

En la actualidad se recomienda transfundir con un nivel pre transfusional
de Hb de 9 a 10 g/dL y no superar un nivel de 14 a 15 g/dL después de la
transfusion (post transfusion), con un intervalo entre transfusiones de 2 a 4

semanas.

Unos niveles pre transfusionales inferiores a los indicados se asocian a
un aumento del retraso del crecimiento, dafio organico, deformidades
esqueléticas y una peor tolerancia a la actividad fisica. Por otro lado, niveles
pre transfusionales superiores suponen un mayor namero de transfusiones y
como consecuencia un mayor riesgo de aloinmunizacién y de sobrecarga de

hierro.

La cantidad de hematies que se deben transfundir en este tipo de
tratamiento no debe exceder de 15 a 20 ml/kg/dia, con una velocidad maxima
de infusidbn de 5 mL/kg/h, para evitar un rapido aumento en el volumen

sanguineo y una sobrecarga circulatoria.

Se debe monitorizar la eficacia de este tratamiento mediante los niveles
de Hb pre y post transfusional, los intervalos de tiempo entre las transfusiones
y el peso, y los niveles de hematocrito de las unidades de concentrados de
hematies, para calcular los requerimientos de sangre anuales de la persona y

la cantidad de hierro que se le aporta con las transfusiones.

Este tipo de tratamiento no estd exento de riesgos como reacciones
febriles no hemoliticas, reacciones alérgicas, urticaria, reacciones anafilacticas

y lesion pulmonar aguda relacionada con la transfusion (LPART) (11).
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= QUELANTES DE HIERRO:

Como consecuencia de las transfusiones, los pacientes con talasemia
pueden presentar sobrecarga férrica, o hemocromatosis secundaria, la cual es
una afeccién en la que hay demasiado hierro en el organismo (31), que va
acompafiada de riesgo de miocardiopatia secundaria 0 arritmias y que
condiciona una esperanza de vida apenas de 10 afios, pero a partir de 1962,
con la aparicion de los quelantes de hierro, como la deforoxamina administrada
por via subcutanea, la morbimortalidad de estos pacientes disminuyo
permitiendo una supervivencia de 25 afios en el 50-60% de los que tenian un
buen cumplimiento del tratamiento. A pesar de esto, la dificultad de su
administracion, siendo diaria, subcutanea y en infusion de 8-12 horas,
dificultaba su correcto cumplimiento, pero con la posterior aparicion de los
quelantes orales el cumplimiento mejord, con la consiguiente mejora de la

calidad y esperanza de vida (22).

» SUPLEMENTOS DE ACIDO FOLICO:

Los pacientes con talasemia toman suplementos de &cido félico para
ayudar a tratar la anemia. El acido félico es una vitamina del complejo B que
todas las células del cuerpo necesitan para tener un crecimiento y desarrollo

normales (15).

= ESPLENECTOMIA:

Se denomina esplenectomia a la extraccion del bazo, esta se aconseja
para:

e Agquellos pacientes que superan los 200-220 mL de eritrocitos/kg/afio.

e En aquellos pacientes con hiperesplenismo intenso (bazo hiperactivo)

con sintomas como trombocitopenia o leucopenia.
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e Aquellos pacientes que presentan esplenomegalia con compresion de
organos vecinos y con sintomas tales como dolor en el cuadrante

superior izquierdo o saciedad precoz.

Cuando se produce la extirpacion del bazo se debe vacunar al paciente,
como en cualquier caso de esplenectomia, frente a bacterias encapsuladas
(neumococo, meningococo y Haemophilus) al menos dos semanas antes de la
extraccion y deben tratarse con antibioterapia los episodios febriles que puedan

aparecer.

La esplenomegalia debe retrasarse, si es posible, hasta los 5 o0 mas
anos. Si se realiza antes de esa edad se recomienda una quimioprofilaxis con
penicilina oral diaria. En pacientes mayores de 5 afios la utilidad de la
quimioprofilaxis es mas discutida, aunque se suele mantener al menos dos

afos después de la esplenectomia (11).

= TRASPLANTE DE MEDULA OSEA

Hoy en dia es el Unico tratamiento que puede resultar curativo, con una
tasa de supervivencia media superior a 5 aflos del 75-90% y una mortalidad del
10-20% (29). Sin embargo, en la practica, solo se encuentran donantes
compatibles para menos del 30% de los pacientes y la tasa de éxito de la
intervencién depende de la edad y de la calidad de la atencién clinica que
hayan recibido a lo largo de su vida (19).

Para un futuro préximo, se esta estudiando la posibilidad de que
mediante técnicas de ingenieria genética se puedan insertar genes de la
globina B normal en los precursores de los eritroblastos, corrigiendo de esta

forma el déficit genético (29) (32).
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5.4. ACTUACIONES Y CUIDADOS DE ENFERMERIA

Frente al sindrome talasémico, una de las actuaciones que Enfermeria
debe tomar, es desarrollar PROGRAMAS DE PREVENCION de nuevos
nacimientos de nifios con este sindrome tan grave. Estos programas se basan
en la identificacion de los individuos de riesgo a través de sus antecedentes
familiares, en un cribado poblacional (deteccion precoz) y en la educacion y el
asesoramiento de las parejas portadoras informandoles del riesgo genético
antes de que formen una familia y valorando con ellas las diferentes
alternativas para ser padres, como inseminacion artificial y adopcion, entre

otras.

También se debe promover la realizacion de pruebas en los hermanos
asintométicos de nifios afectados con talasemia, asi como explicar la
probabilidad de herencia del alelo afectado en sus hijos cuando ambos padres
son portadores, teniendo un 50% de probabilidad de heredar el alelo afectado,
pero sin expresar la enfermedad, un 25% de no presentar ningun alelo mutado
y un 25% de presentar ambos alelos mutados de los progenitores, presentando
por lo tanto la enfermedad (Figura 7).

Este asesoramiento genético es de gran importancia ya que se puede
obtener una reduccién del nimero de recién nacidos afectados por talasemia,
protegiendo, también, la autonomia de la pareja y guardando el derecho de

recibir la maxima informacion sobre el sindrome y las opciones disponibles.

Seguidamente, la pareja suele solicitar un diagnostico prenatal,
anteriormente explicado (Apartado 5.2), para confirmar con certeza si su hijo
tiene talasemia y la gravedad de esta (19) (28).

Esta medida ha sido, desde el punto de vista costo-efectivo, la que ha
presentado mas éxito en la reduccion de la frecuencia de pacientes con

talasemia mayor en algunos paises como Italia, Chipre, Pakistan e India.

En cuanto a Espafia, en la Comunidad de Madrid y en Catalufia, se han
instaurado programas de prevencion relacionados con las hemoglobinopatias.

Desde el afio 2003 es posible realizar un cribado neonatal para estas
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alteraciones congénitas, no solo por el incremento que han experimentado,

debido principalmente a la inmigracion de poblacion de riesgo, sino también por

la posibilidad de disminuir la morbimortalidad de los nifios que las padecen

(28).

Una vez que el nifio afectado con talasemia ha nacido, Enfermeria debe

llevar un SEGUIMIENTO de este paciente segun varios aspectos:

X/
L X4

X/
L X4

En cuanto al tratamiento, debe promover el cumplimiento de este, ya

que es de vital importancia que el nifio afectado lleve un seguimiento

riguroso con el fin de tener un buen prondstico.

Vigilar las posibles complicaciones del sindrome y del tratamiento en

cuanto a las multiples transfusiones y la sobrecarga férrica.

Debe controlar vy vigilar la aparicion de signos v sintomas que indiguen

infeccién, ya que puede ser una de las complicaciones producidas por
esta enfermedad. Se observaran el color, la temperatura, el pulso, si hay
inflamacion o edemas en la piel; también se deben poner en préactica las
precauciones universales procurando la maxima asepsia posible, asi
como ensefar al paciente y a la familia estas medidas para evitar
infecciones. Si la infeccién llegara a producirse, se trabajara junto con el
facultativo para que esa infeccion se reduzca y no haya un

empeoramiento del paciente por esta causa (33).

Al enfermo de talasemia se le debe cuidar como al enfermo de anemia;
como debido a la fatiga, su actividad fisica se va a ver reducida, se
debera: valorar la limitacion de esa actividad, ayudarle a identificar
objetivos realistas que puedan alcanzarse, a elegir actividades
coherentes con sus posibilidades fisicas y a valorar el aumento gradual
de los obijetivos; favorecer la expresién verbal de los sentimientos que
desarrolle acerca de sus limitaciones; orientarle para que priorice las
actividades para acomodar los niveles de energia; también se debera

comprobar la capacidad del paciente para ejercer cuidados
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independientes como, por ejemplo, si es capaz de asearse, O
proporcionarle ayuda hasta que sea capaz de asumir los autocuidados y

animarle a llevarlos a cabo por si mismo (34).

Los profesionales de Enfermeria deberan también proporcionar apoyo
emocional al enfermo y a la familia, tratando de evitar en todo momento
que aparezcan episodios de ansiedad, para ayudar a afrontar la
cronicidad de la patologia y la necesidad de transfusiones de por vida.
Esto es debido a que sin el entendimiento y la aceptacion de la
enfermedad sera mas complicado superar las dificultades que conllevan
las transfusiones y los tratamientos, lo que podria conducir a un
aumento en el riesgo de las complicaciones y, consecuentemente, a una
menor supervivencia (24).

Por lo tanto, es imprescindible que los profesionales de Enfermeria
proporcionen informacibn que favorezca la comprension de la
enfermedad tanto para el paciente como para sus padres; ayudarles a
gue expresen sus sentimientos y dudas, de tal forma que le ayudemos a
entender y aceptar su enfermedad, cuidando de si mismo y favoreciendo

su autoestima (11).

Respecto a los pacientes que vayan a ser sometidos a la esplenectomia,

se le deberan proporcionar unos cuidados especificos; por ejemplo,

seran vacunados frente a bacterias como neumococo, meningococo Yy
Haemophilus influenzae tipo B, para, de esta forma, protegerlos frente a
diversos tipos de bacterias que podrian causarles infecciones.

Tras la operacion, habra que educar a estos pacientes sobre los
cuidados de la herida, informarles que deben mantenerla seca durante
dos dias y que al tercer dia de la operaciéon ya podran ducharse.
También habra que avisarles de que es comun que encuentren ciertas
zonas con hematomas en el area de incisién y aconsejarles que revisen
la herida diariamente y que avisen si observan un aumento del
enrojecimiento, inflamacién o calor; también si observan supuracion de

sangre 0 pus, 0 una excesiva formacion de hematomas. Otro aspecto
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importante es que el paciente tenga claro que debe empezar a comer
lentamente, primero alimentos liquidos y pasados unos dias ya podra
empezar a comer solido de nuevo; en caso de sentir nduseas en algun

momento debe comunicarlo.

Igualmente, habra que informar al paciente que debe prevenir todo tipo
de infecciones por lo que debera comer alimentos saludables para
mantener fuerte su sistema inmunitario, lavarse frecuentemente las
manos con agua Yy jabon y su familia también deberia seguir esas
mismas pautas de higiene. Es importante que sepa que las mordeduras
de animales son un riesgo de infeccién, por lo que debe tener
precaucion respecto a esto, o si tiene planeado viajar a otro pais.

Respecto a la actividad que puede desarrollar, debe saber que caminar
y subir escaleras son un buen ejercicio, pero no debe forzarse a hacer

actividades que impliquen mas esfuerzo, o levantar pesos (35) (36) (37).

En cuanto a los a los pacientes que sufren talasemia y hayan sido

trasplantados de médula ésea, Enfermeria, l6gicamente, también debe

realizar una serie de cuidados. Primeramente, se debe abordar la
actividad del paciente, valorando que esta se vera reducida tras el
trasplante, por lo que hay que informar al paciente que tiene que realizar
ejercicio, pero aumentandolo gradualmente, empezando por ejercicios
suaves y lentos con mas descansos 0 con mas ayuda; como ejemplo de
actividad es recomendable el uso de bicicletas estaticas dentro de la
habitacién para evitar la pérdida de masa muscular. También habra que
proporcionar al paciente el apoyo suficiente para garantizar su seguridad
y evitar que se caiga, favorecer que tenga una actitud positiva
permitiendo que establezca su programa de actividades y ayudarle a ser

consciente de sus progresos.

El autocuidado en el aseo se puede ver afectado debido al cansancio y
la debilidad muscular secundarios a la intervencion. En estas

circunstancias, habrad que ayudar al paciente a asearse, generalmente
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por la mafiana, antes de la cura del catéter (cuando lo tenga). Durante
el aseo, hay que mantener la seguridad del paciente, proporcionandole

intimidad.

Es necesario valorar el estado de ansiedad del paciente antes y después
de la intervencion, favoreciendo que exprese sus sentimientos y sus
dudas y ayudandole a comprender su nueva situacion de salud, creando

un ambiente de seguridad y confianza.

El bienestar del paciente sufre cambios y, ademas, la intervencién va
asociada a un tratamiento de quimioterapia, lo que hace que,
generalmente, el paciente sufra malestar caracterizado por vOomitos,
nauseas, o fatiga. El personal de Enfermeria debe promover el bienestar
durante los episodios de nauseas y vomitos (facilitando la higiene de la
boca después de cada episodio, aplicando un pafio frio en la frente o en
la nuca durante los episodios, recomendando que se siente después de
comer, o que no se tumbe, para evitar favorecer el vomito), tomar
medidas si el paciente presenta excesivo frio (proporcionandole mantas,
ofreciendo bebidas calientes o un bafio caliente) o calor (controlando
que la ropa de cama esté seca, ofreciendo un pafio frio para la frente
cambiando este con frecuencia para que se mantenga fresco).

Si lo hubiera, se debe controlar el dolor del paciente reduciendo los
factores que intensifiguen la experiencia dolorosa y proporcionando
alivio del dolor mediante la administracion de analgésicos pautados.

Si presentara diarrea, por efectos secundarios de la quimioterapia o
secundario a bacterias o virus para los cuales carece de inmunidad, se
interrumpird el consumo de alimentos solidos, se favorecera la
reposicion de liquidos y electrolitos segun indicacion médica y se iran
afiadiendo productos semisolidos y solidos segun las diarreas vayan

disminuyendo.

Otro aspecto importante es valorar la aparicion de signos y sintomas que

indiquen infeccidn, que pueden deberse al deterioro de las defensas del
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paciente tras la intervencion o por la estancia prolongada en el hospital.
Se observara la presencia de enrojecimiento, inflamaciéon o exudado, se
vigilara la temperatura cada 8 horas y se avisara al facultativo si supera
los 38 °C; si persiste la fiebre, habra que realizar hemocultivos cada 24
horas y mantener una asepsia rigurosa con todo el material que se vaya
a utilizar con ese paciente; también es posible ensefar al paciente y a la
familia las técnicas asépticas que deben realizar. Para proteger al
paciente se le puede situar en una habitacion individual y con restriccion

de visitas.
Si el paciente presentara trombocitopenia, habra que aplicar una presion

directa a las zonas de puncion durante 5-10 minutos y transfusion de

plaguetas segun indicacion médica (38).
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6. CONCLUSIONES

e El sindrome talasémico es una hemoglobinopatia originada por un
defecto en sintesis de al menos una de las cadenas de globina que

forman la Hb, con un patrén de herencia autosémico recesivo.

e Debido a las diversas complicaciones y a las incapacidades cronicas
que generan, las hemoglobinopatias cronicas se estan convirtiendo en
un problema sanitario creciente en las regiones donde son mas

frecuentes.

e La gravedad de los sintomas asociados a estas enfermedades, la
repercusion que estos tienen en la vida diaria del paciente y su
desconocimiento general son los motivos principales para la eleccién del

tema de este trabajo.

e Es fundamental que los profesionales de la salud actien, de forma
holistica, en cuanto al diagnéstico, tratamiento y cuidados que hay que
proporcionar ante este tipo de patologia.

e Como profesionales de enfermeria debemos desarrollar programas de
prevencion de nuevos nacimientos de nifios con este sindrome, para
identificar poblacion en riesgo a través de un cribado poblacional,

educacion y asesoramiento a las parejas portadoras de este sindrome.

¢ Una vez que el nifio con talasemia ha nacido, Enfermeria debe llevar un
seguimiento de este paciente en cuanto a sus necesidades béasicas que
se encuentran afectadas, ademas se trabajara para la prevencion de los

posibles riesgos y complicaciones tras su tratamiento.
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