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- Las referencias bibliogrdficas se incluyen como consultas al pie de pdgina
para facilitar la lectura y correlacién de datos con sus respectivas fuentes.

Declaracion de interés

Los autores de este documento declaran que no ha existido ningun tipo de conflicto
de interés en su redlizacién. Que no poseen relacion directa con fines comerciales
con la industria sanitaria en dicho tema, no han recibido dinero procedente de la
investigacion o promocién de dicho tema. Ademds, declaran no haber recibido
ninguna directriz de parte del solicitante o pagador (CCSS) para variar técnicamente
los resultados presentados en este documento. Cada colaborador llend su respectivo
formulario de declaracion de intereses; los formularios serdin custodiados por 5 afos.

Este documento estd disponible para consulta en el Repositorio del BINASSS-CCSS,
accesible a tfravés del enlace www.binasss.sa.cr o directamente mediante el enlace
proporcionado en el expediente del EDUS.
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PRESENTACION

El presente documento tiene como propdsito establecer y estandarizar el
proceso de atencion integral de los ninos y ninas con enfermedad de
células falciformes (ECF) en la Red de Servicios de Salud de la Caja
Costarricense de Seguro Social (CCSS), con el fin de orientar la deteccion
oportuna, el diagndstico, el tratamiento, el seguimiento clinico y la
coordinacion entre los diferentes niveles de atencion.

Su elaboracién responde a la necesidad de contar con una guia técnica
actualizada, basada en la mejor evidencia cientifica disponible, que
contribuya a fortalecer la calidad, oportunidad, seguridad y continuidad
de la atencidén brindada a esta poblacion. Asimismo, busca favorecer la
toma de decisiones clinicas y la implementacion de intervenciones
integrales dirigidas a prevenir complicaciones, mejorar la calidad de vida
y optimizar los resultados en salud de los ninos y ninas afectados por esta
condiciéon. Para garantizar su rigor técnico y aplicabilidad, el documento
incluye el marco conceptual y normativo que sustenta las
recomendaciones, asi como la descripcion del alcance, la poblacion
objetivo, la metodologia de elaboraciéon y los actores involucrados en los
procesos de captaciéon, diagndstico, tratamiento y seguimiento. Ademds,
establece los criterios diagndsticos para la deteccién, confirmacién vy
clasificacion de la enfermedad, las intervenciones preventivas,
terapéuticas, educativas y de vigilancia clinica, asi como los mecanismos
de referencia y contrarreferencia entre los distintos niveles de atencién.

Este documento estd dirigido a las personas profesionales de salud y
equipos interdisciplinarios que participan en la atencidén de ninos y ninas
con drepanocitosis, constituyéndose en una herramienta de apoyo para
la prestacion de una atencion integral, coordinada, segura y basada en
evidencia en toda la Red de Servicios de Salud de la CCSS.

Dra. Maria José Valverde Valverde, Jefe
AREA DE ATENCION INTEGRAL A LAS PERSONAS
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1. DEFINICIONES Y ABREVIATURAS

En este apartado se incluyen las definiciones, simbolos y abreviaturas que
se indican en el documento, para su comprension. Se hace uso de
conceptos ya existentes o formalizados en la Instituciéon, cuando esto es
posible. Las definiciones y abreviaturas se describen en orden alfabético.

Definiciones

Aféresis. Procedimiento por el cual se retira sangre de un donante y se
separa y retiene una porcidén (plasma, leucocitos, plaguetas, etc.),
devolviendo el resto al donante. Se realiza a través de separadores
celulares, que permiten la obtencion selectiva de alguno de los
componentes de la sangre’.

Alelo. Un alelo es una de dos o mds versiones de una secuencia de ADN
(una base Unica o un segmento de bases) en una ubicacidon gendmica
determinada. Las personas heredan dos alelos, uno de cada progenitor,
para cualquier ubicacion gendmica dada donde existe dicha variacion.
Silos dos alelos son iguales, la persona es homocigota para ese alelo. Si
los alelos son diferentes, la persona es heterocigotaZ.

Aloinmunizacion. Produccion de anticuerpos por un individuo dirigidos
conftra tejidos de otro individuo de la misma especies.

Autosomico dominante y autosémico recesivo. “Autosomico’” significa
que el gen en cuestion se encuentra en uno de los cromosomas
numerados, o no sexuales. “Dominante” significa que una sola copia del
gen con la mutaciéon (de uno de los progenitores) es suficiente para que
el tfrastorno se manifieste “Recesivo” significa que se necesitan dos copias

1Aféresis. Diccionario médico. Clinica Universidad de Navarra. (n.d.).
https://www.cun.es/diccionario-medico/terminos/aferesis.

2 National Human Genome Research Institute. (2024). Glossary of Genetic Terms: Allele.
Genome.gov. https://www.genome.gov/es/genetics-glossary/Alelo.

SInstituto  Mexicano del Seguro Social. (2011). Prevenciéon, diagnéstico y manejo de
aloinmunizacion materno-fetal (Guia de Préctica Clinica IMSS-307-10). Guia de Prdctica Clinica

(GER).
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del gen con la mutacion (una de cada progenitor) para que el frastorno
se manifieste4.

Atencion centrada en la persona. El enfoque centrado en las personas
concentra el interés del prestador en las personas mds que en la
enfermedad. Este enfoque incluye a la familia y comunidad como
unidades fundamentales que influyen sobre la salud y la determinan. El
enfoque centrado en las personas, por ende, incluye a individuos, familias
y comunidades como sujetos de atencion. Un aspecto relevante de este
enfoque es el abordaje de los determinantes de la salud de las personas,
procurando equidad en el acceso y uso de los servicios de saluds.

Atencién interdisciplinaria. La atencién interdisciplinaria es un modelo de
atencién en el que profesionales de diferentes disciplinas de la salud y
dreas afines colaboran de manera integrada, comparten objetivos,
toman decisiones conjuntas y coordinan intervenciones centradas en el
nino, su familia y su contexto, con el propdsito de brindar una atencidn
integral, continua y de mayor calidad. Este enfoque favorece una
comprensidon amplia de las necesidades fisicas, psicoldgicas, sociales y
funcionales de la poblacion pediatrica y mejora la coordinacion del
cuidadod,’.

Atencioén temprana. Conjunto de intervenciones dirigidas a nifos y nifas
en la primera infancia que presentan alteraciones del desarrollo o riesgo
de presentarlas, orientadas a favorecer su desarrollo global, potenciar sus
capacidades y mejorar su participacion en los diferentes entornos de
vida mediante acciones oportunas, individualizadas y centradas en la
familia®.

4 National Human Genome Research Institute. (2024). Glossary of Genetic Terms: Allele.
Genome.gov. https://www.genome.gov/es/genetics-glossary/Alelo.

5 Caja Costarricense de Seguro Social. (2016). Fortalecimiento de la Prestacion de Servicios de
Salud: Propuesta Ajustada a la prueba de campo. San José, Costa Rica: CCSS. pp. 27-30.

¢ Interprofessional Education Collaborative. (2023). IPEC core competencies for interprofessional
collaborative practice: Version https://www.ipecollaborative.org/assets/core-
competencies/IPEC_Core_Competencies_Version_3_2023.pdf

7 World Health Professions Alliance. (2025). Interprofessional collaborative practice.
https://whpa.org/activities/interprofessional-collaborative-practice [publications.aap.org].

8 Goémez-Cotilla, R., Lopez-de-Uralde-Selva, M. A., & Valero-Aguayo, L. (2024). Efficacy of early
intervention programmes: Systematic review and meta-analysis. Psicologia Educativa, 30(1), 1-10.
https://journals.copmadrid.org/psed/archivos/1135_755X_psed_30_1_0001.pd
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Factores de riesgo. Es cualquier atributo, caracteristica, condicion o
exposicidon que incrementa la probabilidad de que una persona
desarrolle una enfermedad, lesion o resultado adverso en salud. Los
factores de riesgo pueden ser bioldgicos, conductuales, ambientales o
sociales y su identificacion permite orientar las estrategias de prevencion
y promocion de la salud 9.

Hipotermia. Temperatura central < 36 °C190,

Normotermia. Temperatura central 236 °C, idealmente entre 36.5°C y
37.5°C11,

Manifestacion. Acontecimiento, fendmeno, sensacién o alteracidén que
puede apreciar el enfermo (sintoma) o el médico (signo) como
consecuencia de una enfermedad!?,

Nino o nifa. Se considerard nino o nina a toda persona desde su
concepcion hasta los doce anos, once meses y veintinueve dias de edad
cumplidos. "Ante la duda, prevalecerd la condicion de nino frente a la
de adolescente” (Articulo 2, Codigo de la Ninez y la Adolescencia).

Osteopenia. Disminucidn de la densidad o de la masa désea en
comparaciéon con individuos de edad y sexo similares, considerando los
criterios de referencia establecidos para la poblacion correspondiente!s.

Osteoporosis. Osteopatia metabdlica, generalmente difusa, consistente
en un estado sinftomdatico de osteopenia, con disminuciéon de la masa
6sea total y de la densidad mineral ésea, y modificacion de la

? Clinica Universidad de Navarra. (s. f.). Factor de riesgo. En Diccionario médico.
https://www.cun.es/diccionario-medico/terminos/factor-riesgo.

10 Association of Surgical Technologists. (2014). AST guideline statement for the maintenance of
normothermia in the perioperative patient.
https://www.ast.org/uploadedFiles/Main_Site/Content/About_Us/Guideline_Normothermia.pdf

1" Association of Surgical Technologists. (2014). AST guideline statement for the maintenance of
normothermia in the perioperative patient.
https://www.ast.org/uploadedFiles/Main_Site/Content/About_Us/Guideline_Normothermia.pdf

12 Real Academia Nacional de Medicina de Espana. (s. f.). Diccionario de términos médicos.
https://dtme.ranm.es/.

13Real Academia Nacional de Medicina de Espania. (s. f.). Diccionario de términos médicos.
https://dtme.ranm.es/.




CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL Cédigo MP.GM.DDSS.AAIP.140926
GERENCIA MEDICA Versién 01
AREA DE ATENCION INTEGRAL A LAS PERSONAS
ATENCION AL NINO Y NINA CON
ENFERMEDAD DE CELULAS Pagina 14 de 91
FALCIFORMES O DREPANOCITOSIS

MANUAL DE
PROCEDIMIENTOS

microestructura del tejido 6seo, lo que conlleva un aumento de la
fragilidad dsea y mayor riesgo de fracturas'4

Red de servicios. Conjunto de establecimientos y/o servicios de salud con
diversa capacidad instalada que les permite responder a las
necesidades de salud de las personas del sector geogrdfico que
atienden. Se incluye en estared de servicios o establecimientos de primer,
segundo y tercer niveles's,

Abreviaturas

ADN. Acido desoxirribonucleico

AVC. Accidente vascular cerebral.

CCSS. Caja Costarricense de Seguro Social.

DTC. Doppler transcraneal

EBAIS. Equipo Bdsico de Atencidn Integral en Salud.
ECF. Enfermedad de células falciformes.

EGO. Examen general de orina.

GRE. Glbébulos rojos empacados.

HNN. Hospital Nacional de Ninos.

IMC. indice de masa corporal.

V. Intravenoso.

LOM. Lista oficial de medicamentos.

PFH. Pruebas de funcion hepdtica.

RMN. Resonancia magnética nuclear.

Sp02. Saturacion periférica de oxigeno.

VNC-13V. Vacuna de neumococo conjugada 13 Valente.
VO. Via oral.

14Real Academia Nacional de Medicina de Espafa. (s. f.). Diccionario de términos médicos.
https://dtme.ranm.es/.

15 Caja Costarricense de Seguro Social, Gerencia Médica, Direccion de Desarrollo de Servicios de
Salud. (2019). Memoria de dreas de salud, sectores, EBAIS, sedes de drea, sedes de EBAIS y puestos
de visita periédica en el dmbito nacional al 30 de junio de 2019. Repositorio BINASSS.
http://hdl.handle.net/20.500.11764/4036
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2. REFERENCIAS NORMATIVAS

En este apartado se hace mencién del fundamento normativo que

respalda el desarrollo de los procedimientos.

NO

NOMBRE

FECHA

Leyes, Decretos y Planes Nacionales

Ley N° 5395.

Ley General de Salud.

1973

Ley N° 7600

Ley de lgualdad de
Oportunidades para las
Personas con Discapacidad.

1996

CR:Ley N° 7184.

Convencion sobre los Derechos
del Nino.

1990

Ley N° 7739

Coédigo de la Ninez y la
Adolescencia

1998

Ley N° 8111

Ley Nacional de Vacunacién.

2001

Ley N°8239

Ley de Derechos y Deberes de
las Personas Usuarias de los
Servicios de Salud Publicos vy
Privados.

2002

UNESCO 2005

Declaraciéon Universal sobre
Bioética y Derechos Humanos.

2005

Ley N° 8968

Ley de Proteccidn de la
Persona frente al Tratamiento
de sus Datos Personales.

2011

Decreto
N. 42108-S

Oficializacién y declaratoria de
interés publico y nacional de la
Norma para la atencién
integral en salud a las personas
con enfermedad de células
falciformes (ECF) o)
drepanocitosis.

2019

Normativa Técnica Institucional

Reglamento N° 7364.

Reglamento del Expediente de
Salud de la Caja Costarricense
del Seguro

1999
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MP.GM.DDSS.101221

Manual de Procedimientos
Atencion al Nino y la Nina con
Trastornos del Neurodesarrollo y
Comportamiento. Version:01.

2021

GM-CENDEISSS-AB-RE-001

Reglamento del
Consentimiento Informado en
la Préactica Clinica Asistencial
en la Caja Costarricense de
Seguro Social.

2023

MP.GM.DDSS.
AAIP.220216.

Manual de Procedimientos
para la Atencion Integral del
Nifio y la Nifia Areas de Salud
de | y Il nivel de Atencion.
Version: 02

2023

PAC.GM.DDSS.020.123

Protocolo de Atencién Clinica:
Atencion del Nino y la Nina
Menor de 13 anos con Presion
Arterial Elevada o Hipertension
Arterial.

2023

CT.GM.DDSS. 131123

Criterio técnico: Aplicacion de
anestesia a la poblacion
pediatrica. Caja Costarricense
de Seguro Social.

2023

MS-CNVE-207-2024

Criterio técnico MS-CNVE-207-
2024: Vacuna contra
neumococo (PCV-13) y PPSV-
23 en pacientes con
drepanocitosis.

2024

LT.GM.DRSS.
SAGTS.02122024, Versidon
04.

Lineamiento para la aplicacion
de los modalidades de
atencion telepresencial en la
prestacion de servicios de salud
en la Caja Costarricense de
Seguro Social.

2024

GM-CENDEISSS-AB-IT-001

Instructivo  Bioético para el
manejo de imdagenes clinicas y

2024
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sus datos asociados, en la

CCSS.
GM-CENDEISSS-AB-GT- Caja Costarricense de Seguro
001, Version 01. Social.  Gerencia  Médica.

CENDEISSS. Area de Bioética.
Guia de ftrabgjo para la
redacciéon de formularios de
consentimiento informado vy
asentimiento informado para
procedimientos clinicos
LT.GM.DDSS. AAIP.221125 | Lineamiento Técnico:
Aplicacion del tamizaje
bioguimico neonatal: prueba
del talén a los recién nacidos
en la Caja Costarricense de
Seguro Social.

2024

2026

3. ALCANCE Y CAMPO DE APLICACION

Este manual serd utilizado por el personal de las Areas de Salud y de los
diferentes hospitales del pais. Permitird al personal de medicina general,
medicina familiar y comunitaria, pediatria, enfermeria general, trabajo
social, entre ofras, homologar las intervenciones para el manejo
interdisciplinario de los ninos y ninas con enfermedad de células
falciformes en la Red de Servicios de Salud y de esta manera garantizar
la oportunidad y calidad de la atencidn de los usuarios.

4. JUSTIFICACION
Las hemoglobinopatias constituyen un grupo de enfermedades

hereditarias autosdmicas recesivas ocasionadas por alteraciones
cuantitativas o cualitativas de la cadena de globinaté.

16Jiménez Cobo, C., Sebastidn Pérez, E., & Sevilla Navarro, J. (2021). Hemoglobinopatias: talasemia
y drepanocitosis. Pediatria Integral, 25(5), 241.e1-241.e13.
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2021-07 /hemoglobinopatias-talasemia-y-

drepanocitosis/
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Segun la Organizaciéon Mundial de la Salud, aproximadamente el 5% de
la poblacién mundial porta genes caracteristicos de los trastornos de Ia
hemoglobina, principalmente la anemia de células falciformes conocida
como enfermedad de células falciformes y la talasemia.

Cada ano nacen mds de 300.000 bebés con tfrastornos graves de la
hemoglobinal’, siendo mds comun en individuos descendientes de
Africa, India, Oriente Medio, el Mediterrdneo, el Caribe, Sur vy
Cenfroaméricals.

En Costa Rica un avance importante para la deteccidén de la
Enfermedad por Células Falciformes ha sido la implementacion de la
deteccidon de hemoglobinas anormales mediante el programa de
tamizaje neonatal desde el ano 2005 el cual tiene una cobertura del 99%
de la poblacion. Mediante este programa se ha logrado determinar que,
en Costa Rica, 1 de cada 93 neonatos tamizados (alrededor de un 1%)
tiene el rasgo de Hemoglobina S (Hb S) y 1 de cada 14.189 neonatos
tamizados es homocigoto para Hb S19.

Segun datos del Centro de Investigacion en Hemoglobinas Anormales y
Trastornos Afines (CIHATA), en Costa Rica se calcula que un 10.9% de la
poblacién afrodescendiente tiene la hemoglobina S y un 4,43% de la
poblacion mestiza presentan  mutaciones heterocigotas en la
hemoglobina S (portadores)20.

Segun el Laboratorio Nacional de Tamizaje Neonatal y Alto Riesgo, los
casos nuevos de hemoglobinopatias detectados entre el ano 2020 al
2023 oscilan entre 12 a 15 por ano, teniendo en los anos 2024 y 2025 una
reduccion entre 5 a 7 casos por ano (Tabla 1).

7World Health Organisation. (2017). Sickle Cell Disease. WHO | Regional Office for Africa.
https://www.afro.who.int/health-topics/sickle-cell-disease.

18 National Institute of Clinical Excellence. (2012). Sickle Cell Disease-Managing Acute Painful
Episodes in Hospital.

19 Abarca G, Navarrete M, Trejos R, de Céspedes C, Saborio M. Hemoglobinas anormales en la
poblacién neonatal de Costa Rica. Revista de Biologia Tropical. 2008; 56:995-1001.

20Ministerio de Salud de Costa Rica. (2019). Norma para la atencidn integral en salud a las personas
con enfermedad de células falciformes (ECF) o drepanocitosis (Decreto Ejecutivo N.° 42108-S).
Sistema Costarricense de Informacién Juridica.
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Tabla 1. NOmero de casos nuevos anuales durante el periodo 2020-2025

Ano Casos nuevos
2020 15

2021 13

2022 12

2023 12

2024 7

2025 5

Nota. Laboratorio Nacional de Tamizaje
Neonatal y Alto Riesgo, 2020-2025.

En el ano 2011, fue publicado el primer manual técnico institucional para
la atencion integral de las personas con drepanocitosis?!. La presente
actualizacion tiene por objetivo el ser una guia bajo el marco institucional
de la Caja Costarricense del Seguro Social (CCSS) y con un enfoque de
derechos humanos que permita sistematizar la atencidén del nino y la nina
con enfermedad de células falciformes en los distinfos niveles de
atenciéon de la CCSS.

5. OBJETIVOS

General
Estandarizar el proceso de atencién a ninos y ninas con Enfermedad
de células falciformes en la Red de Servicios de Salud de la Caja
Costarricense de Seguro Social.

Especificos
Describir el proceso de captacion, diagndstico, atencion vy
seguimiento de los ninos y ninas con sospecha o diagnodstico
confirmado de enfermedad de células falciformes.
Enumerar los criterios diagndsticos aplicables para la deteccion,
confirmacioén y clasificacion de la enfermedad de células falciformes.

21 Cqaja Costarricense de Seguro Social, Gerencia Médica, Direccién de Desarrollo de Servicios de
Salud, Area de Atencién Integral a las Personas. (2013). Manual técnico: Atencién integral a
personas con drepanocitosis (Versidn 1.0). Caja Costarricense de Seguro Social. Repositorio
BINASSS
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Especificar el abordaje integral en salud de los ninos y las ninas con
enfermedad de células falciformes, considerando medidas,
preventivas, terapéuticas, educativas, de seguimiento y manejo de
complicaciones.

Definir los criterios de referencia y contrarreferencia entre los niveles de
atencidn para ninos y ninas con enfermedad de células falciformes.

6. RESPONSABLES DEL CUMPLIMIENTO

Personal del Equipo Bdsico de Atencion Integral en Salud (EBAIS).
Personas profesionales de todos los niveles de atencidon de medicina
general, medicina familiar y comunitaria, medicina de emergencias,
pediatria, hematologia, trabajo social y enfermeria.

Responsables del Programa Nacional de Tamizaje Metabdlico
Neonatal.

7. RESPONSABLES DE VERIFICAR EL CUMPLIMIENTO

Direccion General de hospitales y centros de nacimiento.

Direccion de Enfermeria de hospitales y centros de nacimiento.
Jefaturas o Coordinaciones de Servicio de Pediatria, Hematologia,
Anestesiologia de toda la red de servicios.

8. POBLACION META

Ninos y ninas con sospecha y diagndstico de enfermedad de células
falciformes.

9. METODOLOGIA DE CONSTRUCCION

El presente manual fue elaborado durante un periodo aproximado de
dos anos, su construccion se desarrolld mediante un proceso progresivo
de revision documental, andlisis de la evidencia cientifica disponible,
incorporacion de  normatfiva  nacional y  recomendaciones
infernacionales, discusion interdisciplinaria y validacion por profesionales
con experiencia en la atencién de personas con enfermedad de células
falciformes (ECF) o drepanocitosis.
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La revision documental incluyd la bUusqueda de informacion en bases de
datos biomédicas, sitios web cientificos y repositorios institucionales, asi
como la consulta de guias de prdctica clinica, consensos, revisiones de
la literatura, publicaciones cientificas, documentos técnicos y normativa
nacional. Entre las fuentes consultadas se incluyeron documentos de
organismos y sociedades cientificas nacionales e internacionales, asi
como documentos institucionales de la CCSS y del Hospital Nacional de
Ninos (HNN).

Se consideraron particularmente relevantes las fuentes relacionadas con
la deteccion temprana mediante tamizaje bioguimico neonatal,
diagndstico, atencion pedidtrica, abordaje de complicaciones,
tratamientos farmacoldgicos, criterios para transfusion, atencion
perioperatoria, infra y postoperatoria y medidas de prevencion como la
vacunacion, entre otros.

Como criterios de exclusion se consideraron documentos sin respaldo
cientifico o institucional identificable, informacién duplicada,
publicaciones que no guardaran relacién con el alcance del manual y
documentos sustituidos por versiones actualizadas, salvo aquellos cuya
informacion conservara relevancia para fundamentar aspectos
especificos del documento.

Debido a que la elaboracion del manual se extendid durante
aproximadamente dos anos, la evidencia fue revisada y actualizada de
manera progresiva durante el proceso de construcciéon, incorporando
publicaciones, guias y documentos técnicos relevantes disponibles
durante dicho periodo.

10.BIOETICA Y DERECHOS HUMANOS

La atenciéon integral de nifnos y ninas con enfermedad de células
falciformes en la Red de Servicios de Salud de la Caja Costarricense de
Seguro Social deberd fundamentarse en el respeto al interés superior
establecido en el Codigo de Ninez y Adolescencia y el acceso equitativo
a los servicios de salud. Todo el personal de salud involucrado en la
prevencion, diagndstico, tratamiento, seguimiento y rehabilitacion
deberd actuar conforme a criterios cientificos, éticos y humanizados,
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promoviendo una atencidon segura, confinua, oportuna y libre de
discriminacion. Este apartado orienta la aplicacion de los principios
bioéticos en las decisiones clinicas, preventivas, diagndsticas,
terapéuticas, de seguimiento y rehabilitacion, de conformidad con los
instrumentos internacionales de derechos humanos y bioética, la
normativa nacional costarricense y la normativa institucional vigente de
la CCSS.

Respeto a la dignidad humana

El nino o la nina con enfermedad de células falciformes deben ser
tratados con respeto, consideracion y sensibilidad, reconociendo su
dignidad inherente, condicion clinica y necesidades biopsicosociales22, El
personal de salud deberd promover una comunicacion clara, empdtica,
culturalmente pertinente y adaptada a la edad, madurez, condicion
clinica y capacidad de comprension del nino, la nina y su familia o
personas encargados legales?3.

Principio de beneficencia y no maleficencia

Las intervenciones clinicas deberdn orientarse al mayor beneficio posible
para la nina o el nino, procurando la prevencidon de complicaciones, el
alivio del dolor, la disminuciéon del sufrimiento y la mejora de la calidad de
vida. Toda actuaciéon sanitaria deberd realizarse bajo criterios de
seguridad clinica y evidencia cientifica actualizada, evitando riesgos
innecesarios, prdcticas desproporcionadas, retrasos injustificados o
intervenciones que puedan generar dano prevenible.

Principio de justicia y equidad

La Red de Servicios de Salud deberd procurar el acceso oportuno,
continuo y equitativo al diagndstico, tratamiento, medicamentos,

22 Organizacion de las Naciones Unidas para la Educacion, la Ciencia y la Cultura. (2021). Bioética
y derechos humanos: principios y aplicacién en salud. UNESCO.

23 Organizacion Mundial de la Salud. (2023). Framework for integrated people-centred health
services. OMS.
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seguimiento, rehabilitacion, educacion en salud y cuidados integrales en
todos los niveles de atencion4,

Confidencialidad y proteccion de datos

La informacién clinica y personal de las personas usuarias deberd
manejarse conforme al deber de confidencialidad, la normativa
institucional vigente y la legislacion nacional aplicable en materia de
proteccion de datos y expediente de salud. El acceso a la informacion
deberd limitarse al personal autorizado y exclusivamente para fines
asistenciales, administrativos, epidemioldgicos, de salud publica o legales
debidamente justificados?s, bajo criterios de necesidad,
proporcionalidad, minima informacién necesaria y trazabilidad.

Humanizacion de la atencidén

La atencién brindada a los ninos y ninas con enfermedad de células
falciformes deberd promover un abordaje integral centrado en la
persona y su familia, considerando los aspectos fisicos, emocionales,
psicologicos y sociales asociados a la enfermedad. Se deberd fomentar
el acompanamiento familiar, el trato respetuoso, la comunicacién
empdtica y la reduccién de barreras que dificulten la continuidad del
cuidado?s, evitando, prdcticas estigmatizantes, culpabilizantes o
despersonalizadas.

Continvidad del cuidado y trabajo interdisciplinario

La atencién deberd favorecer la articulaciéon entre los diferentes niveles
de atencion y disciplinas de salud, promoviendo la contfinvidad
terapéutica, la referencia y contrarreferencia efectiva y el seguimiento
infegral de la persona usuaria?’. El trabagjo interdisciplinario deberd

24 Organizaciéon de las Naciones Unidas para la Educacién, la Ciencia y la Cultura. (2021). Bioética

y derechos humanos: principios y aplicacién en salud. UNESCO.

25 Caja Costarricense de Seguro Social. (2022). Lineamientos institucionales para la proteccion
manejo de la informacién en salud.

26 UNICEF. (2021). Atencién integral y bienestar de nifios y adolescentes en los servicios de salud.

UNICEF.

27 Organizaciéon Mundial de la Salud. (2023). Framework for integrated people-centred health

services. OMS.
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orientarse a la proteccion integral de la salud, la seguridad clinica, la
adherencia terapéutica y al mejor interés de las ninas y ninos.

Manejo ético del dolor, sufrimiento y seguridad clinica

El dolor asociado a la enfermedad de células falciformes constituye una
prioridad ética y clinica, por su impacto en la dignidad, bienestar,
seguridad y calidad de vida de ninos y ninas. Su valoracion deberd
realizarse de manera diligente, oportuna, documentada, confiable y libre
de prejuicios, evitando refrasos injustificados, subtratamientos,
estigmatizaciéon, minimizaciéon del sufrimiento o desconfianza injustificada
hacia el relato del nino, nina y su familia. El abordaje del dolor deberd
considerar escalas validadas y adecuadas a la edad, condicion clinica,
desarrollo, discapacidad o capacidad comunicativa de los ninos y ninas,
asi como lareevaluacion periddica de la respuesta terapéutica. Deberdn
contemplarse las medidas farmacoldgicas y no farmacoldgicas, manejo
oportuno de crisis dolorosas, vigilancia de efectos adversos y continuidad
del fratamiento, segun la condicién clinica de los ninos y ninas.

Confidencialidad, proteccion de datos e informaciéon genética

La informacion clinica, genética, familiar y social de nino o la nifna serd
considerada sensible y de acceso restringido, de conformidad con la Ley
N.° 8968, la normativa institucional y demds disposiciones aplicables. Su
acceso y uso se limitardn al personal autorizado y a las finalidades
sanitarias debidamente justificadas, bajo los principios de necesidad,
proporcionalidad, confidencialidad y seguridad.

La informacién genética y familiar se utilizard exclusivamente para la
atencién integral, orientacion clinica, vigilancia en salud publica vy
gestion institucional autorizada, evitando la identificaciéon innecesaria, la
discriminacion, la estigmatizacion y cualquier uso ajeno a la finalidad
sanitaria.

Consulta bioética y ruta de andlisis para casos complejos
Cuando se presenten dilemas o conflictos éticos relacionados con

rechazo de ftratamientos necesarios, transfusiones, procedimientos
invasivos, discrepancias entre personas responsables y el equipo fratante,
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confidencialidad de la informacion genética, comunicacion de
resultados sensibles, sospecha de negligencia, uso secundario de datos o
muestras bioldgicas, barreras de acceso, decisiones de alto riesgo o
situaciones de especial sensibilidad cultural, social o familiar, el equipo
deberd documentar los hechos, las opciones clinicas, los riesgos, las
preferencias expresadas y las razones de la recomendacién adoptada.
El andlisis deberd orientarse por los principios de dignidad humana, interés
superior de los ninos y ninas, autonomia progresiva, beneficencia, no
maleficencia, justicia, proporcionalidad, confidencialidad, no
discriminacion y proteccion de derechos.

Segun la naturaleza del caso, el equipo tratante podrd solicitar apoyo a
las instancias institucionales competentes, incluyendo el Comité de
Bioética Clinica o referente bioética correspondiente, asesoria legal,
trabajo social, psicologia, proteccion de la ninez u otras instancias
técnicas pertinentes. La solicitud de apoyo deberd quedar
documentada, asi como las recomendaciones recibidas y la forma en
que fueron consideradas en la decision final. En casos urgentes o de
riesgo inminente para la vida, la salud o la integridad del nino o la nina,
la atencion clinicamente necesaria no deberd refrasarse por la espera
de un criterio bioético formal, sin perjuicio de documentar posteriormente
la justificacidon de la decision y solicitar revision bioética cuando
corresponda.

Educacion, comunicacion y toma de decisiones compartida

El personal de salud deberd brindar educaciéon continua al nino, nina 'y su
familia sobre signos de alarma, prevencion de complicaciones,
adherencia terapéutica, manejo del dolor, hidratacién, actividad fisica,
salud mental y uso oportuno de los servicios. La informacion deberd
promover decisiones compartidas, reducir temores, fortalecer la
confianza, favorecer la adherencia terapéutica y evitar prdcticas
coercitivas o paternalistas innecesarias.

Consentimiento y asentimiento informado
La atencién de los ninos, ninas y adolescentes con enfermedad de
células falciformes deberd respetar su dignidad, autonomia progresiva y
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derecho a participar en las decisiones relacionadas con su atencidn en
salud.

El consentimiento informado deberd ser otorgado por el padre, madre,
representante legal o persona que legalmente corresponda, previa
informacion clara y suficiente sobre la atencién, procedimientos o
intervenciones propuestas, de acuerdo con la normativa institucional
vigente.

El asentimiento informado corresponde al nino o la nina y deberd
solicitarse de acuerdo con su edad, grado de madurez y capacidad de
comprension, promoviendo su participacion en las decisiones
relacionadas con su atencion. En mayores de 12 anos deberd obtenerse
el asentimiento informado; en menores de 12 anos se deberd considerar
sU opinidbn de acuerdo con su edad y grado de madurez. Ambos
procesos deberdn documentarse en el expediente de salud, segun
corresponda.



CONTENIDO
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1. INTRODUCCION CONCEPTUAL

Las hemoglobinopatias constituyen un grupo de enfermedades
hereditarias, en su mayoria de herencia autosdmica recesiva,
ocasionadas por alteraciones en los genes que codifican las cadenas de
globina de la hemoglobina (Hb). Estas alteraciones pueden deberse a
mutaciones puntuales, inserciones o deleciones, dando origen a
hemoglobinas estructuralimente anormales o a una disminucion en la
produccion de una o mds cadenas de globina (talasemias).

También existen formas combinadas, denominadas hemoglobinopatias
talasémicas, en las que coexisten alteraciones cualitativas y cuantitativas
de la hemoglobina2. Las principales variantes de hemoglobinopatias
relacionadas con la hemoglobina S incluyen??:

e Anemia de células falciformes (HbSS) es la forma clinica mdas grave,
producida por la herencia de dos genes para hemoglobina S.

« Sindromes drepanociticos, entre los que se incluyen:

o HbSC.

o HbS/P* talasemia.
o HbS/R talasemia.
o HbS/6 talasemia.

o HbS/a talasemia.

e« Rasgo drepanocitico (HbAS) que es la condicion de portador
caracterizada por la herencia de un gen para hemoglobina S y ofro

28 Manu, M. del M., Beneitez, D., & Blanco, A. (2018). Biologia molecular en el diagndstico de las
hemoglobinopatias. Educacion Continuada en el Laboratorio Clinico. Sociedad Espafiola de
Medicina de Laboratorio (SEQCML).
https://www.segc.es/download/tema/28/6667/542721813/493266/cms/tema-3-biologia-
molecular-en-el-diagnostico-de-las-hemoglobinopatias.

29 HNN. (2020). Guia de manejo del paciente pedidtrico con Drepanocitosis. San José, Costa Rica:
CCSsS.
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para hemoglobina A. Generalmente es asinfomdtica, aunque en
circunstancias especificas puede asociarse a complicaciones®,

La enfermedad de células falciformes (ECF) es una hemoglobinopatia
hereditaria de transmision autosémica recesiva caracterizada por la
presencia de hemoglobina S (HbS). Es causada por una mutacion puntual
en el gen de la B-globina, localizado en el cromosoma 11, que sustituye
el acido glutdmico por valina en la sexta posicion de la cadena p de la
hemoglobina. Esta alteracidon modifica las propiedades fisicoquimicas de
la hemoglobina y constituye la base fisiopatoldgica de la enfermedad.

Bases fisiopatologicas

En condiciones de desoxigenacion, la HbS se polimeriza, provocando la
deformaciéon de los eritrocitos en forma de hoz o media luna (Figura 1).
Estas células presentan menor deformabilidad, mayor fragilidad y una
supervivencia reducida, favoreciendo dos mecanismos fisiopatoldgicos
fundamentales: la vaso-oclusion y la hemdlisis créonica mecanismos3!.

La vaso-oclusidon produce isquemia y dano fisular, mientras que la
hemdlisis contribuye a la disfuncién endotelial, inflamacién crénica y
alteraciones vasculares. Como consecuencia, la ECF se considera
actualmente una enfermedad sistémica que compromete mdultiples
organos y sistemas.

La enfermedad se fransmite con un patréon autosémico recesivo. Cuando
ambos progenitores son portadores del rasgo drepanocitico (HbAS),
cada embarazo tiene un 25 % de probabilidad de resultar en un nino o
nina con enfermedad de células falciformes, un 50 % de probabilidad de
que sea portador del rasgo y un 25 % de que no herede la variante de
hemoglobina S.

30 Centers for Disease Control and Prevention. (2020, 14 de diciembre). Informacién bdsica sobre
la enfermedad de células falciformes (anemia drepanocitica).
https://www.cdc.gov/ncbddd/spanish/sicklecell/facts.html.

31 Canadian Haemoglobinopathy Association. Consensus Statement on the Care of Patients with
Sickle Cell Disease in Canada. Version 2.0. Ottawa; 2015.
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Figura 1. Drepanocitos o células falciformes

Nota. Reimpreso de Sickle cells, por T. Scordino, 2016, ASH Image Bank
(https://imagebank.hematology.org/image/60297 /sickle-cells) [ASH Image Bank].

2. MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas de la enfermedad de células falciformes
(ECF) son consecuencia de la vaso-oclusion y la hemdlisis crénica. Su
presentacion, frecuencia y gravedad varian segun el genotipo, la edad
y otros factores individuales. En general, los ninos y ninas con genotipo
HoSS y HbSR? talasemia presentan las formas mds graves de la
enfermedad, mientras que otras variantes, como HbSC, suelen asociarse
con una evolucidén clinica mds leve, aungque pueden presentar
complicaciones especificas’?. Las manifestaciones de la ECF pueden ser
de presentacion aguda o cronica (Tablas 2 y 3)33-34,

32 Canadian Haemoglobinopathy Association. Consensus Statement on the Care of Patients with
Sickle Cell Disease in Canada. Version 2.0. Ottawa; 2015.

33 Manejo y prondstico de la enfermedad de células falciformes. (2024). En UpToDate.
Recuperado de https://www-uptodate-com.binasss.idm.oclc.org/contents/overview-of-the-
management-and-prognosis-of-sickle-cell-disease.

3% HNN. (2020). Guia de manejo del paciente pedidtrico con Drepanocitosis. San José, Costa Rica:
CCSS.
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Tabla 2. Manifestaciones Agudas

DOLOR -Tordcico de Crisis vaso oclusiva
espalda En extremidades:
-En -Dactilitis
extremidades -Fracturas
principalmente
en dedos 'y
ortejos
Abdominal Crisis vaso oclusiva, colecistitis,
colestasis infrahepdatica y
secuestro hepdtico y/o esplénico
FIEBRE Procesos infecciosos como sepsis,
neumonia, meningitis, entre otros.
ICTERICIA Y COLIURIA Anemia hemolitica
ANEMIA Crisis  aplasicas, hemolitica vy

secuestro esplénico.

MANIFESTACIONES RESPIRATORIAS:
-dificultad respiratoria

-taquipnea

-tos

-sibilancias

Neumonia y/o Sindrome tordcico
agudo

HEMATURIA

Sindrome nefrético y/o infarto

renal.

FALLO CARDIACO

Infarto  agudo de miocardio,
arritmia y disfuncion autonémica.

PRIAPISMO (ereccion dolorosa
prolongada)

Crisis vaso oclusiva

- Nduseas, vomitos

- Rigidez nucal

- Déficit neurologico focal
- Convulsiones

ESPLENOMEGALIA Hiperesplenismo
MANIFESTACIONES -Accidente vascular hemorrdgico
NEUROLOGICAS: -Accidente vascular isquémico

- Cefalea
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- Alteracion visual, sensorial y
habla

- Alteracién de la
consciencia

Fuente. Elaboracion propia.

Tabla 3. Manifestaciones Cronicas

DOLOR Oseo - Osteomielitis
- Osteonecrosis
- Osteopenia
- Fracturas
Abdominal | Colelitiasis
ULCERAS CUTANEAS - Insuficiencia venosa
- Crisis vaso oclusivas
ANEMIA - Hemolisis compensada
- Hiperesplenismo cronico
PROBLEMAS - Infartos silentes (Frecuentes de
CONDUCTUALES/COGNITIVOS I6bulos parietales)
MANIFESTACIONES - Hipertensién pulmonar
PULMONARES -Enfermedad pulmonar restrictiva
FALLO CARDIACO - Disfuncion diastdlica
- Anormalidades en la conduccion
ALTERACIONES - Gasto energético aumentado por
DEL Retraso del hemolisis cronica, inflamacion
DESARROLLO | crecimiento persistente y mayor demanda
(talla baja, metabdlica
menor - Deficiencias nutricionales
ganancia - Hospitalizaciones recurrentes
ponderal, - Dano orgdnico
retraso de
maduracion
6seq)
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-Limitacién en rango de
movimiento
-Dolor recurrente

-Acortamientos de extremidad

Inicio tardio Alteracion del eje hipotdlamo-
de cambios hipofisis-gdnadas.
puberales

ALTERACIONES MOTORAS -Necrosis avascular

-Fracturas
-Osteopenia
-Osteoporosis

ALTERACIONES
NEUROLOGICAS

-Epilepsia

-Limitacién permanente de
funcidn motora (hemiplejia,
diplejia, entre otros)

-Accidente vascular isquémico
-Accidente vascular hemorrdgico
-Vasculopatia cerebral

CEGUERA

Retinopatia proliferativa

PRESION ARTERIAL ELEVADA
DIABETES INSIiPIDA
NEFROGENICA

Fallo renal créonico

DISFUNCION ERECTIL

Priapismo recurrente produciendo
necrosis y fibrosis irreversible

HEMATURIA RECURRENTE

Infarto de la microvasculatura renal,

alteraciones de la médula renal y
fragilidad vascular.

SOBRECARGA DE HIERRO

puede presentarse:
- Fatiga
- Malestar general

Generalmente asinfomdtica;

Transfusiones recurrentes

Pagina 33 de 91

- Alteraciones en pruebas de
funcién hepdtica

Fuente. Elaboracion propia.

Las manifestaciones descritas constituyen la base para la sospecha
clinica, la identificacion temprana de complicaciones y la definicion de



CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL Cédigo MP.GM.DDSS.AAIP.140926
GERENCIA MEDICA Versién 01
AREA DE ATENCION INTEGRAL A LAS PERSONAS
ATENCION AL NINO Y NINA CON
ENFERMEDAD DE CELULAS Pagina 34 de 91
FALCIFORMES O DREPANOCITOSIS

MANUAL DE
PROCEDIMIENTOS

las infervenciones segun el nivel de atencion. El abordaje especifico de
cada una de ellas se desarrolla en el apartado "Intervenciones en la red
de servicios institucional”.

3. DETECCION TEMPRANA

La deteccién temprana de la enfermedad de células falciformes (ECF)
en Costa Rica se realiza mediante el tamizaje bioguimico neonatal, el
cual forma parte del Programa Nacional de Tamizaje Neonatal. La
muestra se obtiene a partir de sangre capilar del recién nacido,
recolectada en papel filtro mediante puncién del taldn, idealmente
enfre las 24 y 72 horas de vida, una vez establecido el inicio de la
alimentacion. En situaciones especiales en las que el recién nacido sea
dado de alta antes de las 24 horas, Ia muestra debe tomarse antes del
egreso y repetirse posteriormente de acuerdo con los lineamientos del
programa nacional.

El tamizaje bioquimico neonatal permite la identificacién temprana de
hemoglobinopatias, incluyendo la enfermedad de células falciformes,
anfes de la aparicion de manifestaciones clinicas. El diagnodstico
oportuno posibilita la confirmacidon mediante pruebas complementarias,
el inicio precoz de intervenciones preventivas, la educacion familiar y el
seguimiento por equipos especializados, Io que contribuye a reducir la
morbimortalidad, prevenir complicaciones graves y mejorar la calidad y
expectativa de vida de los ninos y las ninas afectadoss®.

4. INTERVENCIONES EN LA RED DE SERVICIOS DE SALUD
a. Cédigos de registro segun CIE-10

e D57.1-Anemia falciforme sin crisis.

e D57.0-Anemia falciforme con crisis.

e D57.2 -Trastornos falciformes heterocigotos dobles.
e D57.3- Rasgo drepanocitico.

e D57.8- Ofros trastornos falciformes.

35 CCSS. (2025). Lineamiento Técnico LT.GM.DDSS. AAIP.221125. Aplicacién del tamizaje
bioguimico neonatal (prueba del taldn) a los recién nacidos en la Caja Costarricense De Seguro
Social San José, Costa Rica.
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b. Consulta en el EBAIS (Figura 2)

1. Nifo o nina captado mediante el famizaje bioguimico neonatal

e Una vez que el Programa Nacional de Tamizaje Neonatal realiza el
contacto con la familia por alteracién en el tamizaje, verificar segun
posibilidades que la familia del nino o nina haya recibido la
informacion de la consulta.

¢ Confirmar que se mantiene al dia el esquema bdsico de vacunacion

(Tabla 4).

e Fomentar en los contactos que se realicen con la familia, la asistencia
a las consultas médicas y cumplimiento de las recomendaciones vy
fratamientos indicados por los responsables de su atencidn, Servicio
de Hematologia del Hospital Nacional de Ninos (Anexo 2y 3).

Tabla 4. Vacunas adicionales al esquema nacional, para la poblacion

con ECF

Vacuna

Esquema

VACUNA NEUMOCOCICA
CONJUGADA 13-VALENTE
(Proteina Difteria CRM197)
(VNC-13V)

Suspension estéril
inyectable frasco ampolla
o jeringa prellenada con
0.5 ml. dosis Unica. Codigo
LOM 44-4900.

Cuatro dosis a partir de los 2 meses: 2-4- 6
y15 meses de edadss.
Nifo o nifa > 7 meses sin vacunacion:

De 7 a 11 meses: Dos dosis con intervalo
de 8 semanas y una tercera dosis
después del ano minimo 8 semanas
después de la segunda dosis.

De 12 a 23 meses: Dos dosis con
intervalo de 8 semanas.

Mayores a 24 meses: Una Unica dosis.
Ninos previaomente vacunados con la
vacuna 7 Valente o 10 Valente: Una
Unica dosis de la VNC-13V con un
intervalo de por lo menos 8 semanas de
las VNC previa.

36 Caja Costarricense de Seguro Social (2024). Oficio GM-DDSS-1638-2024. vacuna contra
neumococo (PCV-13) Y PPSV-23 en pacientes con drepanocitosis.
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VACUNA NEUMOCOCICA
POLIVALENTE
(ANTINEUMOCOCICA
POLISACARIDA 23-
VALENTE) VPN-23V):
Presentacion adulta
solucion estéril. Inyectable.
Codigo LOM 44-4925.

Nino o nina previamente vacunados con

VNC-13V: dos dosis

e Primera dosis: a los 2 anos (debe tener
minimo 8 semanas de intervalo posterior
ala VNC-13V.

e Segunda dosis: 5 anos posterior a la
primera dosis (Unico refuerzo).

Nino o nina que no han recibido la VNC-

13V:

Iniciar el esquema de la VNC-13V como

indicado y 8 semanas posteriores

administrar la VPN-23V.

VACUNA INFLUENZA
Solucidn o suspension para
inyeccion jeringa
prellenada 0.25 ml
(unidosis) o ampolla 0.25 m
(unidosis), o frasco ampolla
0.25 ml (unidosis), o frasco
ampolla 5 ml (multidosis
con 20 dosis)

Codigo LOM 44-4797.

Segun esquema establecido a partir de los
6 meses y anualmente
independientemente de la edad.

Dosis
Menores de 6 meses a 35 meses: 0.25 ml IM.
Mayores de 3 anos (36 meses): 0.5ml IM

VACUNA EL

COVID-19

CONTRA

Esgquema segun normativa  vigente

institucional.

Nota. Adaptado de Norma Nacional de Vacunacion, por el Ministerio de Salud, 2013.

2. Niho o nind sin tamizaje bioguimico neonatal

Solicitar hemograma completo con frotis de sangre periférica vy
reticulocitos en los siguientes casos:

¢ Sospecha clinica de Drepanocitosis.

¢ Antecedente heredofamiliar de enfermedad de células falciformes.

e Que la persona cuidadora indique que el nino o nina cuenta con un
diagndstico de enfermedad de células falciformes dado en ofro lugar

(ejemplo, migrantes).
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Figura 2. Atencién en la consulta del EBAIS del niiio o nifa con
diagnéstico o sospecha de ECF

Ze

Nifo o nina con
diagnostico de
ECF

o|28o
o|B80|g
ll

Seguimiento en
Hematologia

Verificar la cita en el
servicio de Hematologia
del Hospital Nacional de
Nifios (HNN) y coordinar

el tramite si el paciente no
la tiene programada.

<,

D

Control de
Inmunizaciones

Revisar y asegurar que
el esquema de vacunas
esté completo y al dia
para prevenir
complicaciones
infecciosas.

Consulta de
Crecimiento y
Desarrollo

Mantener y verificar
rigurosamente los
cuidados y controles
peridodicos establecidos
en la consultade Cy D.

(@

Nino o nina con
sospecha clinica
de ECF

(Sin tamizaje)

Evaluacion
Clinica Integral
Realizar una historia
clinica exhaustiva y un
examen fisico clinico
completo para identificar
signos de alerta.

i 4

Paciente Paciente
Asintomatico Sintomatico
Solicitar Ante la
hemograma presencia de
con frotis de sintomas

agudos, realizar

sangre
periféricay la referencia
realizar la inmediata al
referencia servicio de
formal al emergencias
servicio de para evitar
pediatria. riesgos
mayores.

Nota. Elaboracion propia con apoyo de inteligencia artificial generativa (NotelbookLM, 2026).
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3. Ciriterio de referencia a pediatria

e El nino o nina presenta un hemograma con evidencia de anemia
hemolitica con reticulocitos aumentados.

e Nifo o nina con diagndstico de enfermedad de células falciformes
dado en ofro lugar (ej. migrantes) sin control pedidatrico.

4. Criterio de referencia a emergencias

e Nino o nina con sospecha o diagndstico de ECF dado en otro lugar y
que presenta sintomatologia aguda.

c. Consulta en Pediatria (Figura 3)

La persona profesional en pediatria recibird y dard continuidad en los
siguientes casos:

1. Nino o nina con sospecha de ECF referido desde el EBAIS

e Verificar historia clinica y examen fisico.

e Valorar si requiere nuevo control de hemograma con frotis de sangre
periférica y retficulocitos.

e Solicitar electroforesis de hemoglobina en el momento que se
sospecha la ECF.

En caso de anemia de ofra etiologia completar estudios e iniciar

fratamiento. En caso necesario comentar con Hematologia del HNN.

2. Nino o nina con diagnostico de ECF

e Verificar historia clinica y examen fisico.

e En caso de dolor, valorar su intensidad segun las escalas de dolor
(Anexo 4).

e Solicitar laboratorios segin condicidon del nino o nina.

e Brindar recomendaciones preventivas (Anexo 5).

e La continuidad en pediatria del tfratamiento farmacoldgico prescrito
por Hematologia (Anexo 2 y 3) se deberd realizar mediante la red de
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farmacia. Indicar en las observaciones de la receta la dosis prescrita,
modo de administracidn y que se asocia con diagndstico de
enfermedad de células falciformes (ECF) o drepanocitosis, a modo
aclaratorio.

3. Criterios de referencia del Servicio de Pediatria hacia Servicio de
Hemato-oncologia del Hospital Nacional de Nifios

e Nino o nina con electroforesis de hemoglobina compatible con
Drepanocitosis.

e Nino o nina que no cuenta con seguimiento en Hematologia o que
por algun motivo haya perdido la continuidad de las consultas.

e Nino o nina con complicaciones agudas, mala evolucion clinica que
precisen de atencidbn en cuidados criticos intensivos y/o
procedimientos especificos como exanguinofransfusion, cirugia, o
valoraciéon por subespecialistas.

¢ Nino o nina que no estd recibiendo los tfratamientos correspondientes
a su condicién de Enfermedad de células falciformes (Anexos 2y 3).

d. Atenciodn en el Servicio de Emergencias/Urgencias

El nino o nina con diagndstico de ECF que acuda con crisis aguda
(respiratoria, dolor, anemia, entre otros), debe ser atendido por la
persona profesional en salud quien procede con:

1. Medidas generales

Realizar la toma inmediata de signos vitales al ingreso. incluir
frecuencia cardiaca, frecuencia respiratoria, presion arterial,
temperatura y saturacion de oxigeno. Posteriormente, el paciente
debe ser clasificado segun el Perfil Funcional de los Servicios de
Emergencias de Hospitales (Tabla 5).

Evaluacion respiratoria. Identificar signos de compromiso ventilatorio.
Si la saturacion de oxigeno es <92%, debe administrarse oxigeno
suplementario de forma inmediata.

Evaluacion neurolégica. Identificar el estado neuroldgico segun la
Escala de Coma de Glasgow (Tabla 6).
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Figura 3. Atencién en la consulta de pediatria del niio o nina con
diagnéstico o sospecha de ECF

La persona profesional en pediatria recibird y dard continvidad en los
siguientes casos

v v

Nifo o nifia con sospecha Nifio o nifia con diagndstico

de ECF

de ECF referido desde el EBAIS

Verificar historia clinica y examen
fisico.
= Valorar si requiere nuevo control

- ﬁde hemograma con frotis de sangre
periférica y reticulocitos.

Solicitar electroforesis de
Eﬂ hemoglobina en el momento que se
sospecha la ECF.

En caso de anemia de otra etiologia
completar estudios e iniciar tratamiento.
En caso necesario comentar con

Hematologia del HNN.

Verificar historia clinica y examen
fisico.

,F* En caso de dolor, valorar su
-\i@l intensidad segn las escalas
de dolor (Anexo 4).

] E Solicitar laboratorios segiin
condicién del nifio o nifia.

ai Brindar recomendaciones

| preventivas (Anexo 5).

Criterios de referencia del Servicio de Pediatria hacia Servicio

de Hemato-oncologia del Hospital Nacional de Nifios

" Nifio o nifia con electroforesis de hemoglobina compatible con Drepanocitosis.

' Nifio o nifia que no cuenta con sequimiento en Hematologia o que por algiin
motivo haya perdido la continuidad de las consultas.

¥ Nifio o niia con complicaciones agudas, mala evolucién clinica que precise de
atencion en cuidados criticos intensivos y/o procedimientos especificos
como exanguinotransfusion, cirugia o valoracién por subespecialistas.

¥ Nifio o nifia que no esta recibiendo los tratamientos correspondientes a su
Y condicion de Drepanocitosis (Anexos 2 y 3).

J

Nota. Elaboracién propia con apoyo de inteligencia artificial generativa (NotebookLM, 2026).
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Tabla 5. Perfil funcional de los Servicios de Emergencias de Hospitales

CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL
Direccion de Sistemas Administrativos

Area de Estructuras Organizacionales Codigo:

Perfil Funcional PF-04-2018

Servicios de Emergencias de Hospitales
Aprobacion: 13 de dicembre 2018 |  Version: 010 | Actualizacion:

1 Azul Reanimacion Inmediato
Emefgenaa 15 mmutcs

II

Verde Menos urgencia 60 minutos
No urgente 120 minutos

*Comesponde a los Biempos ideales de abordaje del paciente por pare del equipo de salud segin la norma CTAS, Dichos iempos pueden
variar sequn las condiciones frabajo de la unidad.

Nota. Reimpreso de Perfil funcional de los Servicios de Emergencias de Hospitales, por la Caja
Costarricense de Seguro Social, Direccidn de Desarrollo de Servicios de Salud, 2018. [1]
(hitps://www.ccss.sa.cr/arc/cultura-organizacional/2018.pdf)

Tabla é. Escala de Coma de Glasgow para mayores de 5 anos y su
adaptaciéon para menores de 5 anos

Apertura | Espontdnea Espontdnea 4
ocular Al hablarle Al hablarle 3
Al dolor Al dolor 2
No responde No responde 1
Respuest | Sonrie, llora Orientada 5
a verbal | Llora continuamente Desorientada 4
Llanto exagerado Palabras inapropiadas 3
Grunido Sonidos incomprensibles | 2
No responde No responde 1
Respuest | Movimientos Obedece ordenes 6
a motora | espontdneos Localiza dolor 5
Localiza dolor Retirada al dolor 4
Retirada al dolor Decorticacion (flexion) 3
Decorticacion (flexion) 2
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Descerebracion Descerebracion 1
(extension) (extension)
No responde No responde

Interpretaciéon de resultados
Segun el puntaje, el estado de consciencia del nino o la nina se
clasifica como:

e Compromiso leve: puntaje de 13-15
e Compromiso moderado: puntaje de 9-12
e Compromiso grave: puntaje de 3-8

Nota. Adaptado de "Uso racional de las pruebas diagnésticas: Utilidad de la escala de coma de
Glasgow para el pediatra de Atencién Primaria”, por P. Madurga Revilla, J. P. Garcia iRiguez, M.
Dominguez Cajal 'y J. Loépez Pison, 2017,  FAPap, 10(1), p. 30. [
(https://fapap.es/articulos autor.php?2id=3311).

Segin la condicion valorar la necesidad de instaurar medidas de
proteccion de la via aérea.

La proteccidon precoz de la via aérea es prioritaria, ya que las crisis
respiratorias agudas pueden evolucionar rdapidamente hacia
insuficiencia respiratoria  hipoxémica, aumentando el riesgo de
complicaciones como el sindrome tor&cico agudo.

Si requiere tfraslado hospitalario proteger la via aérea segun condicion
respiratoria y/o neuroldgica.

Proporcionar una adecuada hidratacion. Se debe priorizar inicialmente la
via oral siempre que sea tfolerada. En los casos en que se presente
intolerancia a la via oral deberd iniciarse hidratacion intravenosa (IV) con
soluciones mixtas o ajustadas al estado metabdlico en volimenes de
mantenimiento, calculados segun la edad y condicion clinica (Tabla 7).
Puede ademds consultar el siguiente enlace el cual contfiene una
calculadora digital:

hitps://www.msdmanuals.com/es/professional/multimedia/clinical-
calculator/c%C3%Allculo-de-1%C3%ADguidos-de-mantenimiento-para-
ni%C3%B1os

Instaurar medidas terapéuticas especificas segin el cuadro clinico
presentado (Anexo 6). Todo nino o nina con diagndstico de enfermedad
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de células falciformes debe ser valorado por el pediatra del hospital de

referencia correspondiente.

Tabla 7. Requerimientos hidricos

Peso (kg) Requerimiento (ml/kg)

<10 100ml/kg
11-20 1000 ml + 50 ml por cada kg a partir de
los 10kg
> 20 1500ml + 20ml por cada kg a partir de
los 20kg
Nota. Tomado de Manual de Nutricidn, por la Asociacion Espafola de Pediatria, 2021

(https://www.aeped.es/sites/default/files/documentos/manual-de-nutricion-aep-2021.pdf).
[1] (https://www.renhyd.org/renhyd/article/view/2967).

IMPORTANTE

No se recomienda la hiperhidratacion sistematica, debido al riesgo de

sobrecarga de volumen generando deterioro clinico vy

complicaciones como edema pulmonar clinicod’.

37 Canadian Haemoglobinopathy Association. Consensus Statement on the Care of Patients with
Sickle Cell Disease in Canada. Version 2.0. Ottawa; 2015.
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Figura 4. Medidas generales aplicables a ninos y ninas con ECF en el
Servicio de Emergencias/Urgencias

El nifio o nifta con diagnéstico de ECF que acuda con [
crisis aguda (respiratoria, dolor, anemia, entre otros) |
' debe ser atendido por la persona profesional en salud
quien procede con:

1 MEDIDAS GENERALES —

Realizar la toma inmediata de

signos vitales al ingreso:
“am O Frecuencia cardiaca Posteriormente, el paciente debe ser
= © Frecuencia respiratoria dlasificado segin el Perfil Funcional
© Presion arterial de los Servicios de Emergencias de

@ Temperatura Hospitales (Tabla 7).
@ Saturacion de oxigeno Lone KL

2 EVALUACIONES PRIORITARIAS

/ "o\ Evaluacién respiratoria Evaluacién neurolégica
( |« Identificar signos de + identificar el estado neurolégico
A\ ¥/ compromiso ventilatorio. segun la Escala de Coma

e de Glasgow

3 CONSIDERACIONES CLAVE

Si la saturacion de oxigeno es <92%, administrar oxigeno suplementario
de forma inmediata,

Segun la condicion valorar la necesidad de instaurar medidas de proteccion
de la via aérea.

La proteccion precoz de la via adrea es prioritaria, ya que las crisis respiratorias
agudas pueden evolucionar ripiddamente hacia insuficiencia respiratoria
hipoxémica, aumentando el riesgo de complicaciones como el sindrome
toracico agudo.

@ Si requiere traslado hospitalario proteger la via aérea segin condicion

respiratoria y/o neurologica

IMPORTANTE

Instaurar medidas terapéuticas especificas segin el cuadro clinico presentado.
Todo niflo o nifa con diagnostico de drepanocitosis debe ser valorado

por el pediatra del hospital de referencia correspondiente.

RECUERDE
La evaluacion répida, el manejo oportuno y la proteccion de la via aérea
salvan vidas y previenen complicaciones graves en la ECF,

Nota. Elaboracion propia con apoyo de inteligencia artificial generativa (NotebookLM, 2026).
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2. Medidas especificas

Transfusidon sanguinea en los siguientes casos (Figura é):

Anemia aguda con un descenso de Hb de 2g/dL con respecto a la
basal o presencia de anemia sintomdtica.

Crisis apldsica.

Crisis aguda de dolor con hemdlisis (reficulocitos aumentados y Hb <
69/dL o menos de 2g/dL con respecto a su basal.

Sindrome tordcico agudo moderado o grave.

Secuestro esplénico agudo.

Sospecha de accidente cerebrovascular.

Colestasis infrahepdtica aguda.

Fallo multiorgdnico agudo si Hb <7 g/dL.

Oclusion de arteria retiniana.

Priapismo (si Hb <7g/dL y no resuelto con aspiracion cavernosa).

De manera programada, como preparaciéon prequirdrgica para
procedimientos bajo anestesia general en los que se requiera
mantener un nivel de hemoglobina cercano a 10 g/dL3s.

IMPORTANTE

Recordar siempre consultarle a la familia el nivel basal de hemoglobina
del nino o nina.

Dosis de GRE a administrar: 10cc/kg/IV.
Dosis maxima por momento transfusional: 1 unidad de GRE por momento
transfusional.

IMPORTANTE
No se recomienda transfundir mds de 1 unidad de glébulos rojos en un

mismo momento fransfusional evitando asi la exposicion a distintos
donantes.

38 Sociedad Espafola de Hematologia y Oncologia Pedidtricas. (2019). Enfermedad de células
falciformes: Guia de prdctica clinica. https://www.sehop.org/wp-
content/uploads/2019/03/Gu%C3%ADa-SEHOP-Falciforme-2019.pdf
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Figura é. Criterios clinicos para transfusion sanguinea
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PUNTO DE PARTIDA: EVALUACION INICIAL

Accién critica:
Determinar siempre el nivel basal
de Hemoglobina (Hb) del paciente.

1 J

v
EVALUACION DE CRITERIOS CLINICOS Y ANALITICOS

-
o ¢Presenta alguna de estas complicaciones AGUDAS?

6 « Anemia aguda: Descenso de Hb de 2g/dL
respecto a la basal o anemia sintomatica

s!

Proceder a
transfusién.

« Crisis aplasica

« Crisis aguda de dolor con hemdlisis:
Reticulocitos aumentados Y
(Hb < 6g/dL o descenso = 2g/dL de la basal)

“ « Sindrome torécico agudo:
Casos moderados o graves
‘ « Eventos especificos: Secuestro esplénico agudo,
sospecha de ACV, colestasis intrahepatica aguda
o oclusién de la arteria retiniana \

N = —
 ¢Presenta estas condiciones con Hb < 7 g/dL? N
' « Fallo multiorganico agudo —> -
SR Proceder a
d « Priapismo: Sino se resuelve ey

con aspiracién cavernosa

FQ ¢Es un procedimiento PROGRAMADO?

« Preparacion prequirargica:
Para cirugias con anestesia general

f, : Me_ta_: Ma_nte;'ner_nive_l ae_ H_b_ D
: cercano a 10 g/dL -
L — = == = = s il =l ! e — )

Dosis: Administrar 10 cc/kg/IV de
Glébulos Rojos Empaquetados (GRE)

@ Restriccion estricta: No transfundir mas de
1 unidad de GRE en un mismo momento

Razén: Evitar la exposicion innecesaria

a distintos donantes
; v

Nota. Elaboracién propia con apoyo de inteligencia artificial generativa (NotebookLM, 2026).
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1. CONTACTO PARA CONSULTAS

Area de Atencién Integral a las Personas. Programa de Normalizacién de
la Atencion del Nino y la Nina corradip@ccss.sa.cr

2. VALIDACION DEL MANUAL

El proceso de validaciéon del Manual supuso dos fases. La primera
implementada a través una sesion virtual con representantes de Areas de
Salud y hospitales con formacién en Medicina Familiar y Comunitaria,
Enfermeria, Medicina General y Pediatria.

La segunda fase, implementada a través de solicitud escrita de
validacién, a representantes de las Coordinaciones Nacionales por
Disciplinas del Area de Regulacién y Sistematizacion del Diagndstico y el
Tratamiento, el Servicio de Anestesia del Hospital Nacional de Ninos y a la
Subdrea Gestion Telesalud Direccidn de Red de Servicios de Salud. La lista
de participantes de ambas fases se incluye en la contraportada de este
documento.

La metodologia aplicada en la primera fase fue criterio de experto, en la
cual se emplea una encuesta de validacion estructurada en linea. Cada
persona funcionaria lee el documento que se le entrega, valora
numéricamente cada apartado segin su juicio y anota sobre el
documento cualquier observacién. Si hace una sugerencia de
modificacion de fondo vy, le es posible, sugiere fuentes que pueden
consultarse al respecto. Como validadores del documento se consignan
Unicamente personal clinico de salud. En la segunda la metodologia fue
solicitud de revision e inclusion de observaciones al documento segun
criterio experto y dmbito de competencia.

En la primera fase la encuesta contd con preguntas vinculadas con cada
apartado del documento, respecto a cada uno se aplicd una escala de
valoracion de 1 al 9. Donde la puntuacion de 1 significa que el apartado
es extremadamente inapropiado, la ? significa que es extremadamente
apropiado. Una puntuacién 5 indica que los riesgos y beneficios son
aproximadamente iguales. La escala de valoracion utilizada fue la
siguiente:
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Inaproplados

1: Extremadamente
Inaproplado

2: Muy Inapropiado
3: Poco Inapropiado

Cuando el experto asigna una calificacion de 6 o menos debe agregar
una propuesta de cambio sobre el documento o en el espacio de
comentario y aportar sustento bibliografico para que sea mas facil para
el grupo que anadliza los resultados del consenso poder realizar los
cambios pertinentes. Para hacer la valoracion cuantitativa de cada
apartado se sugiere a cada experto considerar los siguientes factores:

Balance entre beneficios y riesgos: se tomd en cuenta el riesgo basal de
la poblacién a la que va dirigida el documento y el efecto tanto en
términos relativos como absolutos de las intervenciones que se sugieren.

Calidad de la evidencia cientifica: el contenido del documento es
coherente con la evidencia cientifica, econdmica, social e institucional
disponible por Usted hasta el momento.

Valores y preferencias: la incertidumbre sobre los valores y preferencias
de la poblacion ala cual va dirigido el documento es ofro de los factores
que ha tenido en cuenta.

Costos: las intervenciones que se sugieren segun su experiencia vy
conocimiento mantienen un equilibrio costo-beneficio.

Resultados

Los resultados obtenidos en la primera fase de validacion se analizan y se
promedia la valoracion del panel de expertos para definir si se llega o no
al consenso. Se alcanza consenso cuando el promedio de las
validaciones para cada apartado alcanza una puntuacion entre 7 y 9
puntos. Los apartados que no alcanzan esta puntuacion requieren de
una segunda validacion.
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Con base en lo anterior, los resultados de la primera fase de validacion
indican que se obtiene el consenso. Se reciben calificaciones para todos
los apartados que se ubican entre 8.22 y 8.65 para una calificacion
promedio de final de 8.44 del total de nueve puntos, lo cual alude a que
segun la perspectiva del grupo de validadores el contenido de todos los
apartados del documento es muy apropiado. Por su parte, los resultados
de la segunda fase de validacion implicaron obtener observaciones al
documento, las cuales fueron valoradas por el equipo ejecutor e
incluidas segun su pertinencia.

3. MONITOREO E INDICADORES

Dado que el Manual describe intervenciones que la institucion debe
fortalecer e impulsar, la definicion de indicadores para valorar su avance
es de suma importancia. En este sentido, vale mencionar que la
propuesta de indicadores siguiente mds que monitorear el manual como
documento normativo permite valorar el avance de las intervenciones en
la prdctica institucional. Para el diseno de los indicadores vinculados con
la atencidon de ninos y ninas con Enfermedad de Células Falciforme se
utiliza la clasificacion con mayor uso internacional?? que los agrupa en:

. Estructurales o de habilitacion que refieren a las condiciones macro
necesarias para que el proceso a evaluar funcione (estructura de la
oferta, estructura de la demanda, entre otros).

. De proceso. Que refieren a la evaluacion del encuentro entre la oferta
y la demanda, incluyendo la calidad, eficiencia, eficacia, entre otras.
Estos indicadores pueden ser tanto de cantidad, calidad como de
costos.

. De resultado. Vinculados con la produccion cuantitativa, los
resultados intermedios y los resultados de impacto. Tienen como
condicidn que los procesos se encuentren organizados y en marcha,
sin esta condicidén no es posible aplicar indicadores de impacto.

3% Chacédn, H. (2017). Conferencia. Indicadores en salud: concepto y metodologia para su
definiciéon. Sesion de trabajo. Manuscrito no publicado.
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Considerando lo anterior, indicadores que pueden tomarse en cuenta
son los siguientes:

N.° total de nifos SLimoTorlo .~de
nifios v nifias ninos y  ninas
Total de 4 . . atendidos en el
o . atendidos en el | Indicador -
ninas y ninos . establecimiento
. establecimiento | de
atendidos de salud  con 0Ceso de salud con Cubos Anual
segun edad | . o P , diagnéstico AES-CCSS
diagnostico (numeros .
con ) confirmado de
. - confirmado de | absolutos) o
diagnéstico o drepanocitosis
drepanocitosis
segun edad agrupados  por
edad
Total de ninos y Total de ninos vy
Total de | ninas  referidos . ninas  referidos
. o Indicador
NiNos y ninas | por  sospecha de por  sospecha
referidos por | diagnéstica de diagnéstica de Cubos
proceso Anuadl
sospecha enfermedad de , enfermedad de | AES-CCSS
. - . (numeros .
diagnostica | células absolutos) células
al HNN falciformes al falciformes al
HNN HNN

Lalista de indicadores presentada no es exhaustiva, sin embargo, permite
generar una linea base institucional para el seguimiento de la evolucion
de lasintervenciones. Como pasos siguientes, cada equipo debe generar
nuevos indicadores que permitan visibilizar el impacto tanto de la gestion
del frabajo en equipo como de las intervenciones articuladas en red con
la participacion de la persona, la familia y la comunidad, en aras de
disponer de mas informacion respecto a la puesta en marcha del
enfoque cenfrado en la persona, el frabajo en red, la atencion integral e
intfegrada y la atencion compartida entre niveles y equipos de salud.
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ANEXO 1.
Oficio Aval Gerencia Médica

CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL
7ay Gerencia Médica
Prar oo a' n;, ° Teléfono: Directo 2539-0921 - 25390000 ext. 7600 / 8253
para servir Correo electronico: coinccss@ccss.sa.cr

GM-16645-2026
30 de setiembre de 2026

Doctor
Mario Mora Ulloa, director a. i.
DIRECCION DE DESARROLLO SERVICIOS DE SALUD - UP 2904

Estimado sefior:

ASUNTO:  AVAL DEL MANUAL DE PROCEDIMIENTOS «ATENCION AL NINO Y
NINA CON ENFERMEDAD DE CELULAS FALCIFORMES O DREPANO-
CITOSIS. RED DE SERVICIOS C.C.S.S.», CODIGO
MP.GM.DDSS.AAIP.140926, VERSION 01 (Rev.).

Reciba un cordial saludo. En atencion al oficio N° GM-DDSS-2736-2026, del 16 de setiem-
bre de 2026, suscrito por su persona, mediante el cual esa se solicita el aval del Manual de
Procedimientos «Atencion al nifio y nifia con enfermedad de células falciformes o drepano-
citosis. Red de Servicios C.C.S.S.», codigo MP.GM.DDSS.AAIP.140926, versién 01 (Rev.),
se comunica lo siquiente:

Una vez efectuada la revision correspondiente, y considerando que el documento se ajusta
a los requerimientos técnicos y normativos establecidos para este tipo de instrumentos ins-
titucionales, este despacho otorga el aval al citado Manual de Procedimientos, en su version
01.

En virtud de lo anterior, se solicita a esa direccion continuar con las gestiones correspon-
dientes para su oficializacion, divulgacion e implementacion en la Red de Servicios de Salud
de la Caja Costarricense de Sequro Social, conforme a los procedimientos institucionales
vigentes y dentro del ambito de sus competencias.

Se agradece el trabajo realizado por el equipo técnico responsable de la elaboracion del
documento, asi como las gestiones desarrolladas para el fortalecimiento y la estandarnza-
cion de la atencion integral de la poblacion pediatrica con enfermedad de células falciformes
o drepanocitosis.

Atentamente, i
GERENCIA MEDICA
wﬁ Firma Digital

Dr. Marvin Palma Lostalo
Gerente a. i.
MPUbve/ngh/Glenda

Estudio y redaccion: Dra. Natalia Garita Hemandez / Revision técnica: Dr. Bernny Villareal Cortés.
Anexo: MP.GM.DDS_AAIP_140926 Drepanocitosis niios y ninas (V02)

Copia:  Archivo

Referencia (2001-47155-26; 2001-47483-26)
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ANEXO 2.
Prevencion de comorbilidad en nifos y ninas con enfermedad
de células falciformes

Prevencion | Antibidticos: | Nifio o niiia Amoxicilina base
de Amoxicilina menor de 3 500 mg (como
infecciones anos debe amoxicilina
recibir trihidrato),
profilaxis: cdpsulas o
Dosis: 125mg tabletas
BID VO recubiertas.
Codigo LOM.02-
0185.
Nino o nina de | Amoxicilina base
3a5anosy/o | 250mg/5ml
esplenectomiz | (como
adas: amoxicilina
Dosis: 250mg frinidrato), polvo
BID VO. para suspension
oral, frasco para
60 ml o 100 ml.
Cobdigo LOM.02-
6205.
Prevencion | Hidroxiurea A partir de los 9 | Hidroxicarbamida
de crisis meses de | 500 mg, cdpsula.
vaso- edad. Cédigo LOM. 41-
oclusivas y Dosis: 0865
hemdlisis 20mg/kg/dia
VO.

Inicio del tratamiento
Hematdlogo Pediatra

La primera receta siempre
se dispensa en HNN.

La continvidad de
tratamiento farmacoldgico
prescrita por Hematologia

se deberd realizar
mediante la red de
farmacia. Indicar en las
observaciones de la

receta la dosis prescritq,
modo de administracién y
que se asocia con
diagnéstico de con
enfermedad de células

falciformes (ECF) o
drepanocitosis, a modo
aclaratorio.

En casos necesarios el

Servicio de Hematologia
podrd coordinar con la
persona profesional de
pediatria segin red de
servicios o realizar
teleconsulta40 para
resolver la situacién
parficular de un ninho o
nina.

Transfusion
de GRE.

Dosis: 10cc/kg

e Médico de

emergencias

40 Caja Costarricense de Seguro Social. (2024). Lineamiento para la aplicacion de las modalidades
de atencién telepresencial en la prestacién de servicios de salud en la Caja Costarricense de
Seguro Social (LT.GM.DRSS. SAGTS.02122024, Version 04).
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Dosis mdxima:
1 unidad por
momento de
transfusion

e Médico general
e Pediatfra
¢ Hematdlogo pediatra

Prevencion
de
retinopatia

Valoracién ocular anual:
-A partir de los 8 anos en ninos y ninas con Hb SC.
-A partir de los 10 anos en otras hemoglobinopatias.

Hematdlogo
coordina estudio

pediafra

Prevencion
de enferme-
dad renal

A partir de los 10 anos, tamizaje anual con pruebas
de funcién renal, proteinuria y examen general de
orina.

Monitoreo de presién arterial en cada consulta
regular segun normativa vigente institucional4!.

Hematologia pedidtrica

Prevencion

Prevencién primaria

Hematdlogo pediatra

de Para ninos y ninas con Hb SS y Hb SRO,
accidentes | Ultrasonido Doppler transcraneal a partir de los 2
vasculares anos y anualmente coordinado por el Servicio de
cerebrales Hemato-oncologia del HNN.
de tipo | Prevencion secundaria
isquémico Esquema de aféresis hasta cumplir los 16 anos.
Sobrecarga | Tratamiento quelante Se recomienda iniciar el | Hematdlogo pediatra
férrica tratamiento quelante si:
*Han recibido mds de 10-12 transfusiones
eFerritina = 1000 ng/ml en al menos dos ocasiones.
Litiasis Ultrasonido de abdomen a los 5 anos. Hematdlogo pediatra
vesicular Si ultrasonido es normal, repetir cada 3 a 5 anos. coordina estudio

Nota. Adaptado de Guia de manejo del paciente pedidtrico con Drepanocitosis, por el Hospital
Nacional de Ninos, Caja Costarricense de Seguro Social, 2020, Sociedad Espanola de
Hematologia y Oncologia Pedidtricas (SEHOP, 2019).

IMPORTANTE

La profilaxis con amoxicilina puede suspenderse después de 5 anos de
realizada la esplenectomia y en ausencia de infecciones por bacterias
capsuladas durante ese periodo.

41 Protocolo de Atencidn Clinica Atencion del Nifo y la Nina Menor de 13 afos con Presidon Arterial
Elevada o Hipertensidon Arterial. PAC.GM.DDSS.020.123. 2023.
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ANEXO 3.
Guias de Seguimiento en la Consulta de Hematologia del
Hospital Nacional de Ninos

A. Abordaje de ninos y ninas con Hemoglobina SS y SB0 en el Servicio de
Hematologia del Hospital Nacional de Ninos

Diagnostico por tamizaje neonatal con primera consulta a los 2 meses de edad con hemograma
y fenotipo de grupo y Rh
Edad Consultas Laboratorios AmO)f|C|I|nq Vacunas Tamizajes
(dosis VO)
2-11 meses Cada 2 En cada consulta | 125 mg BID o Trabagjo
meses o Hemograma Socidal
con
reticulocitos
1-2anos Cada 3 En cada consulta | 125 mg BID o Valoracio
meses o Hemograma n
con dental
reticulocitos. o Valoracio
Anual n de
o Hb fetal desarrollo
o Nitrégeno Aplicar el
ureicoy esquema
creatinina de
o PFH. vacunacion
2-5anos Cada 4 En cada consulta | <3 anos 125 nacional y o Doppler
meses o Hemograma mg BID las vacunas. franscran
con >3anos 250 mg eal (DTC)
reticulocitos. BID anual
Anual.
o HB fetal.
o Nitrégeno
ureico y
creatinina
o PFH.
> 5anos Cada 6 Anual Solosi o FO anual
meses o Hemograma esplenectomia a partir
con de los
reticulocitos 10anos
o Nitrégeno o DIC
ureico y anual
creatfinina,
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PFH

Hb F.

EGO a partir
de los 10
anos.

hasta los
16 anos

o Tamizaje
para HTA
segin
normativ
a
institucion
al.

o Ultrasonid
ode
abdomen
cada 3-5
anos.

Nota. Adaptado de Guia de manejo del paciente pedidtrico con Drepanocitosis, por el Hospital
Nacional de Ninos, Caja Costarricense de Seguro Social, 2020.

B. Seguimiento de ninos y ninas con Hemoglobina SC, Sp+, S&p en el
Servicio de Hematologia del Hospital Nacional de Ninos

Diagnostico por tamizaje neonatal con primera consulta a los 2 meses de edad con hemograma
y fenotipo de grupo y Rh.
Edad Consultas Laboratorios AmO).(ICIllnd Vacunas Tamizajes
(dosis VO)
2-11 meses Cada?2 En cada Dosis: 125 mg o Trabagjo
meses consulta BID VO. Social
o Hemograma
con
reticulocitos.
1-2 anos Cada 3 En cada visita Dosis: 125 mg o Dental
meses o Hemograma | BID VO. o Desarrollo
con
reticulocitos.
Anual
o Nitrégeno
ureico, Aplicar el
creatinina. esquema de
o Pruebas de vacunacion
funcién nacional y las
hepdtica. vacunas
o Hb fetal. indicadas en
2-5 anos Cada 4 En cada visita Dosis en nifos | |a Tabla 6.
meses y ninas <3




CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL Cédigo MP.GM.DDSS.AAIP.140926
GERENCIA MEDICA Versién 01
AREA DE ATENCION INTEGRAL A LAS PERSONAS
ATENCION AL NINO Y NINA CON
ENFERMEDAD DE CELULAS Pagina 58 de 91
FALCIFORMES O DREPANOCITOSIS

MANUAL DE
PROCEDIMIENTOS

o Hemograma | anos: 125 mg
con BID VO.
reticulocitos.
Anual Dosis en ninos
o Nitrégeno >3 anos: 250
ureico, mg BID VO.
creatinina.
o Pruebas de
funcién
hepdtica.
o Hbfetal.
> 5 anos Cada 6 Anualmente: Solo si el nino o o FO anual
meses o Hemograma | nina se a partir
con encuentra delos 8
reticulocito. | esplenectomi- anos en
o Nitrégeno zado. SC
ureico, o Tamizaje
creatining, para HTA
pruebas de segin
funcién normativ
hepdticay a.
Hemoglobin o USde
a fetal. abdomen
Anualmente a y conftrol
ninos y ninas 2 cada 3-5
10 anos: los anos.
exdmenes
anteriores y
examen general
de orina.

Nota. Adaptado de Guia de manejo del paciente pedidtrico con Drepanocitosis, por el Hospital
Nacional de Ninos, Caja Costarricense de Seguro Social, 2020.

IMPORTANTE
Recordar que para la prevencion de Ulceras se debe:

e Mantener una buena humectacion de la piel con cremas hidratantes.

e Uso de calzado apropiado que no genere presion de la piel.
e Evitar periodos largos de pie.

Usar repelente en lugares con riesgo a piquetes de zancudos.
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ANEXO 4.
Evaluacion del Dolor

NINO O NINA MENOR DE 3 ANOS

1. Respuesta fisiolégica al dolor: el niiio o nina presenta
Proceda a observar si el nino o nina presenta las siguientes
manifestaciones indicativas de dolor:

» Desaturacion

= Llanfo

= Diaforesis

» Palidez o enrojecimiento facial

* Incremento de la presion arterial
» Taquicardia

= Taquipnea

2. Respuesta conductual: Valore con la Escala de FLACC:
e Para cada categoria seleccione una puntuacién de 0 a 2.
e Sume la puntuacién total y ubique dicho puntaje segun el
puntaje ubicado debajo de cada una de las caras de la escala
de dolor.
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ESCALA NO VERBAL DE VALORACION DEL DOLOR FLACC

e

Ninguna Hace muecas, Hace muecas o | Labios fruncidos; dientes

expresién en ocasionalmente frunce la frente apretados, rechina dientes,
Face / Expresion particular o frunce la frente, continuamente, | mirada nerviosa, ojos muy
facial sonrie parece triste o cara de abiertos, parece

infranquilo(a) angustia, de sorprendido.
susto o pdnico*

Posicién Estd inquieto o Patea o Rigidez repenting, flexion

normal o tenso(q) mantiene las protectora, resistencia al

relajada piernas hacia movimiento o refirada

Legs/ Piernas

arriba

cuando se intfenta
movilizarlas. También
pueden mantener una
postura fija, evitar cargar
peso, o presentar temblores
o inquietud superior a su
patrén habitual.

Estd acostado

Se retuerce,

Se arqueaq, se

Se agarra del sitio de dolor,

(a) ensilencio, | cambia de sacude o se aprieta punos, asienta con
posicidon posiciones con presentarigidez | la cabeza, levanta brazos,
normal, se frecuencia, arquea el cuello,
Actividad rr?ugve tenso(q) sobresoIT.os, gira de lado a
facilmente lado, agita la cabeza,
senala donde le duele, se
golpea la cara, se muerde
la mano, contiene la
respiracion.
Sin llanto Llanto presente o Llanto continuo, | Llanto continuo, jadeos,
Cry/llanto (despierfo o en o"cosiones griToﬂ, solloza, gritos, grunidos, respuestas
dormido(a)) quejidos quejidos cortas.
frecuentes
Estd contento Se tranquiliza al ser | Es dificil de Responde a caricias,
o relajado(a) tocado, abrazado consolar o abrazos, besos, de los
Consuelo . .
o al habilarle, se brindar padres, distante cuando
puede distraer comodidad estd con dolor

Interpretacion: Puntuacién total entre 0 a 10.

Relajado y confortable =0  Malestar leve= 1-3

Dolor moderado=4-6

Dolor severo=7-10

Nota. Adaptado de "The FLACC: A behavioral scale for scoring postoperative pain in young
children”, por S. I. Merkel, T. Voepel-Lewis, J. R. Shayevitz y S. Malviya, 1997, Pediatric Nursing,

23(3).
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NINO O NINA DE 3 A 7 ANOS

1-Respuesta fisiolégica y conductual
e locadliza e identifica el sitio del dolor
e Depende de informaciéon visual como la escala numérica del
dolor

2-Escala de caras de dolor Wong-Baker (3-7 anos) / Escala numérica de
valoracion del dolor:

Muestre la escala de caras al nino o nina e indique que senale la cara
de la manera en que siente producto del dolor

\- diele plp Ji1ele olo 1ele
Vv Uuuiv wvuviv vuviv UiV VULV

" NACN N DOCO MAS a'in mae rhn
0] ) al A Mmu
ull QULD Ul PO 1Tiao dull Mad U0

1 N / A [ { y e ”
" y) ) 4 3 A 7 8 0
v [ v v UV I o ~

Nota. Reimpreso de Enfermedad de células falciformes: Guia de prdctica clinica (p. 76), por la
Sociedad Espainola de Hematologia y Oncologia Pedidtricas, 2019.
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NINOS O NINAS MAYORES DE 7 ANOS

1-Respuesta fisiologica y conductual

Coopera en la localizaciéon del dolor.

2-Evaluacion con escala de dolor

Instrucciones: proceda aindicarle al nino o la nina que senale la cara que
mejor represente su estado de

dolor.
ESCALA DE DOLOR
i i | I s |
No hay dolor Leve Moderado Intenso Muyintenso  Masintenso

imaginable

Nota. Reimpreso de Manual Harriet Lane de Pediatria (23.% ed., p. 76), por C. C. Anderson, S.
Kapoor y T. E. Mark (Eds.), 2023, Elsevier; y de Salud y Medicina (s. f.), (enlace web de la pdgina si

aplica).
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ANEXO 5
Guia para las familias cuidados bdsicos

GUIA PARA MADRES, PADRES Y
PERSONAS CUIDADORAS

= de niias y niilos con

&® DREPANOCITOSIS

P
Y : Con amor, informacién y cuidados,
podemos mejorar su calidad de vida.

¢QUE ES LA DREPANOCITOSIS? SIGNOS DE ALARMA

Acuda al centro de salud mas cercano

Es una enfermedad hereditaria

de la sangre que afecta los si su hijo o hija presenta:
glébulos rojos, haciéndolos con
Q forma de hoz o media luna. & Fiebre de 38 °C o mas.
Esto puede causar dolor, infecciones Dolor intenso {en pecho,
y otros problemas graves. abdomen o extremidades).

o S 4 7N
| % Dificultad para respirar.
CUIDADOS DIARIOS EN EL HOGAR o v 2
5 Vacunas al dia, incluyendo vacunas ] .
especiales: neumococo, meningococo,
influenza y COVID-19.

& Cumplir con los medicamentos
- indicados por el médico hematélogo. |

Permitir descansos frecuentes
durante actividades fisicas.

! Promover una alimentacién saludable [ ” e
; ; e . A Asegurar que el nifio o la nifia
rica en hierro, acido félico y vitamina D. i
D s Y tenga acceso a suficiente

[
S des- AUE N TUNLEE ST e K, 5 5 e |
o Brindarle al nifio o nifia una | hidratacién.
% hidratacién diaria. |
- - e —— - e o Evitar la exposicién a temperaturas
& Promover actividad fisica al aire libre extremas (calor o frio).

de forma segura y adecuada.

9 Mantener una comunicacién
r Y
Y

Asistir a todas las citas médicas i o
fluida con la familia.
programadas.

£ La escuela y la familia

La constancia en los cuidados A ‘
hace la diferencia. J

b = \. B
I
RECUERDE SIEMPRE | Y
+ Conozca la enfermedad. i conalmbion
+ Siga el plan de cuidados del médico. J 1
1

somos un equipo.

+ Actlie a tiempo ante cualquier sefial de alarma. | tratamiento.

JUNTOS Y JUNTAS, CUIDEMOS SU PRESENTE PARA UN MEJOR FUTURO. *

¥ Informacién no sustituye la orientacién médica profesional.

Nota. Elaboracién propia con apoyo de inteligencia artificial generativa (NotebookLM, 2026).
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ANEXO 6

Medidas terapéuticas especificas segun el cuadro clinico

presentado

1. Abordaje del sindrome febril

Concepto. La fiebre es con frecuencia la primera indicacion de infeccion
bacteriana grave y potencialmente mortal. Se considera fiebre a la
temperatura tomada a nivel central 2 38.5 °C 0 238 °C a nivel axilar. Dicha
manifestacion requiere de una intervenciéon rdpida ante el riesgo de
complicaciones#?. Dentro de los procesos infecciosos mds frecuentes se

encuentran:

e Bacteriemia por gérmenes encapsulados como Streptococcus
pneumoniae y Haemophilus influenzae y ofros agentes como
Escherichia coli, Staphylococcus aureus y Salmonella sp.

e Meningitis por gérmenes encapsulados como S. pneumoniae y H.

influenzae.

e Neumonia secundaria a Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia
pneumoniae y Legionella.

e Infecciones virales como parvovirus B-19 e influenza

e Colecistitis y otros procesos infraabdominales con un aumento de
bacterias intestinales incluyendo Salmonella.

Abordaje

e Manejo Ambulatorio: Si el nino o la nina se encuentra
hemodindmicamente estable y presenta un foco claro de su fiebre:

Brindar abordaje ambulatorio.

Tratamiento con Claritromicina a una dosis de 7.5mg /k/dosis cada
12 horas VO por 7 dias.

Los ninos y ninas esplenectomizados requieren de seguimiento.

42HNN. (2020). Guia de manejo del paciente pedidtrico con Drepanocitosis. San José, Costa Rica:

CCssS.
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Indicar a la familia que si el nino o la nina presenta deterioro clinico
consulten nuevamente.

Manejo en observacion. Si el nino o nifa se encuentra febril y asocia
compromiso del estado general:

e Se deberd ingresar al drea de observacion.
e Solicitar estudios de laboratorio y gabinete de acuerdo con la
condicion clinica:
Laboratorios bdsicos sugeridos: hemograma, perfil hepdtico,
pruebas de funciéon renal, PCR y hemocultivos.
Radiografia de térax ante manifestaciones respiratorias.
Otros estudios segun clinica.
e Iniciar tfratamiento con antibidticos segun foco probable (Tabla 1).

Tabla 1. Tratamiento inicial del sindrome febril

Sepsis/bacteremia o Cefotaxima base 1 g
(como
cefotaxima sodica)
olvo
Cefotaxima 50 P Voro ecisn
mg/kg/dosis cada 8 P y )
. Inyectable
hrs IV. (administrar
cada 6 horas en frasco ampolla de 10ml
sepsis severa y/o als
desiom ensoiién ml, con o sin diluente.
hemod?nc’:mico) Codigo
+ LOM. 02-3275.
Claritromicina o Clarifromicina 500 mg
7.5mg/kg/dosis tableta recubierta.

CODIGO LOM. 02-0310.

o Claritromicina
250mg/5ml, granulos
para suspensidon oral o
polvo para suspension

cada 12 horas VO.
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oral, sabor agradable.
Codigo LOM. 02-6458

Sepsis/ presencia
de catéter venoso
central

Cefotaxima 50
mg/kg/dosis cada 8
hrs. IV. (administrar
cada 6 horas en
sepsis severa y/o
descompensacion
hemodindmica)
+
o Vancomicina
60mg/kg/dia IV
dividido en 4
dosis.

o Cefotaxima base 1 g
(como cefotaxima
sodica) polvo  para
inyeccion. Inyectable
frasco ampolla de 10ml a
15 ml, con o sin diluente.
Codigo LOM. 02-3275.

o Vancomicina (como
hidrocloruro) 500 mg,
polvo para inyeccion
frasco ampolla de 10 ml.
Cddigo LOM 02-4810.

Sospecha de

Cefotaxima 50

o Cefotaxima base 1 g

Meningitis ma/kg/dosis cada 6 (cI:orno cefotaxima
sodica) polvo para
hrs IV . .,
N inyeccion. Inyectable
. frasco ampolla de 10ml a
Vancomicina .
60may/ka/dia IV 15 ml, con o sin diluente.
SMA/Kg . Codigo LOM. 02-3275.
dividido en 4 dosis. ..
o Vancomicina (como
Valorar el uso de h|droc|orurg) 500. , M9
polvo para inyeccion
Dexametasona en
nifios v nifas > de 6 frasco ampolla de 10 ml.
y Codigo LOM 02-4810.
semanas de edad.
Sintomas Cefotaxima 50 Cefotaxima base 1 g (como

respiratorios

mg/kg/dosis cada 8
hrs IV (administrar
cada 6 horas en
sepsis severa y/o

descompensacion
hemodindmica)

+
Claritromicina
7.5mg/kg/dosis
cada 12 horas VO.

cefotaxima sédica) polvo
para inyeccion. Inyectable
frasco ampollade 10mla 15
ml, con o sin diluente.
Cdédigo LOM. 02-3275.
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Neumonia
complicada

Cefotaxima 50
mg/kg/dosis cada 6
hrs IV
+
Claritromicina
7.5mg/kg/dosis
cada 12 horas VO
+
Clindamicina
10mg/k/dosis IV
cada 6 horas.

Cefotaxima base 1 g
(como cefotaxima
sédica) polvo  para
inyeccion. Inyectable
frasco ampollade 10ml a
15 ml, con o sin diluente.
Codigo LOM. 02-3275.
Claritromicina
250mg/5ml, granulos
para suspensidon oral o
polvo para suspension
oral, sabor agradable.
Codigo LOM. 02-6458.
Clindamicina base 600
mg (como fosfato.
solucion inyectable,
frasco ampolla o
ampolla o Clindamicina
base 900 mg (como
fosfato) frasco ampolla.
Codigo 02-3320.

Sospecha de
osteomielitis

Cefotaxima 50
mg/kg/dosis cada 6
hrs IV
+
Vancomicina
60mg/kg/dia IV
dividido en 4 dosis.

Cefotaxima base 1 g
(como cefotaxima
sodica) polvo  para

inyeccion. Inyectable
frasco ampolla de 10ml a
15 ml, con o sin diluente.
Codigo LOM. 02-3275.
Vancomicina (como
hidrocloruro) 500 mg,
polvo para inyeccion
frasco ampolla de 10 ml.
Codigo LOM 02-4810.

ITU43

Trimetoprima-
Sulfametoxazol 6 a

Trimetoprima 40mg/5ml,
con Sulfametoxazol

43 Caja Costarricense de Seguro Social. (2024). Protocolo de atencidn clinica: Deteccién, abordaje
y seguimiento de la infeccion del tracto urinario (ITU) en nifios y nifnas (PAC.GM.DDSS.220524,
Version 01). Repositorio BINASSS
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12mg/ kg/dia
dividido cadal1?2
horas VO.

200mg/5 ml.
Presentacion frasco de
100y 120 ml en
suspension oral.
Codigo LOM 1-10-02-
7720

Pielonefritis

1 mes-12 anos
Cefotaxima 50
mg/kg/dosis cada 8
hrs IV.

(administrar cada 6
horas en  sepsis
severa y/o
descompensacion
hemodindmica).

Mayores 12 anos
Infeccion no
complicada:
Cefotaxima 1g /IV
c/ 8-12 horas.

Infeccidén
moderada o severa
Cefotaxima 1-2 g
/IV c/8 horas.

o Cefotaxima base 1 g
(como cefotaxima
sodica) polvo  para

inyeccion. Inyectable
frasco ampolla de 10ml a
15 ml, con o sin diluente.
Codigo LOM. 02-3275.

Colecistitis febril

Cefotaxima 50
mg/kg/dosis cada 8
hrs IV

Cefotaxima base 1 g (como
cefotaxima sédica) polvo
para inyeccion. Inyectable
frasco ampolla de 10mla 15
ml, con o sin diluente.
Codigo LOM. 02-3275.

Nota. Elaboracion propia.
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Modificar antibidticos segun resultados de los diferentes cultivos y
pruebas de sensibilidad.
En caso de duda, comentar el caso con Hematologia del HNN.

Criterios de hospitalizacion

Ataqgue al estado general.

Fiebre sin foco determinado.

Nino o nina febril con catéter venoso cenftral.

Inestabilidad hemodindmica.

Presencia de infiltrados en radiografia de térax, distrés respiratorio,
disminucién en la saturacion de oxigeno y cualquier otro dato
sugestivo de Sindrome tordcico agudo.

Disminucién de la Hb de 2gr/dl con respecto a su basal o Hb <5 g/dl.
Leucocitosis mayor a su basal, en busca de bacteremia oculta.
Plaguetas < 100 000/UL.

Hemocultivos positivos.
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Figura 1. Abordaje del nifo o nino con ECF y sindrome febril

z Sindrome
Febril

Iniciar medidas generales de
soporte antes de la clasificacién

. : N
Camino A: Paciente Camino B: Compromiso del
Hemodinamicamente Estado General o Inestabilidad
Estable y.con o Claro Pacientes con apariencia enferma o signos de
Si el nifio presenta un origen de fiebre inestabilidad deben ingresar inmediatamente
identificado y estabilidad vital, se procede al
jo ambulatorlo, al drea de observacion.
AN 4
@ ¥\
Manejo Ambulatorio Manejo en Observacién
; y Diagnéstico
\
Esquema Farmacolégico: Estudios de
@JD Claritromicina H@ Laboratorio gsat!;li:i:tsede
Administrar 7.5 mg/kg/dosis cada 12 ‘Sugeridos 2 §F
horas via oral durante 7 dias. [ Realizar hemograma Solicitar Radiografia de
\ / completo, PCR, perfil Térax si el paciente
hepatico, pruebas de asocia manifestaciones
( ) funcién renal y respiratorias.
- [z, Seguimiento y Educacién hemocultivos.
1 Indicar a la familia la importancia de
consultar nuevamente si detectan ‘ o, "
detarioro clinico. & Criterios de Hospitalizacion
Seguimiento cercano obligatorio en = e 2
ient tomizados. Criterios Indicadores
K\ pacientes esplenectomizados. m
— / Fiebre sin foco, Ataque al ;smo mtﬂ
g:tn‘tg (CvC) Mmodintnica. wléedov ag:'u
o
hemosuitivos  distrés respiratorio  Hb e 5 g/di e caida
positivos 0 saturacion de de Hb > 2 g/dI
\ oxigeno disminuida respecto al /

Tratamiento Especifico seguin Patologia (Tabla 10)

e Sepsis y Bacteremia Cefotaxima 50 mg/kg c/8h IV +
’. (con CVC) Vancomicina 60 mg/kg/dia IV (4 dosis)
Cefotaxima 50 mg/kg c/8h IV +
@ Sospecha de Meningitis Vancomicina 60 mg/kg/dia IV (4 dosis)
Complicaciones Respiratorias = Cefotaxima 50 mg/kg c¢/8h IV + Claritromicina
(Neumonia complicada) + Clindamicina 10 mg/kg/dosis IV ¢/6h
Trimetoprima-Sulfametoxazol 6-12mg/kg/dia
Jb e (c/12h VO)
el b e Cefotaxima 50 mg/kg c/8h IV J

Nota. Elaboracion propia con apoyo de inteligencia artificial generativa (NotebookLM, 2026).
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2. Abordaje del secuestro esplénico

Concepto. El secuestro esplénico es una complicacion aguda vy
potencialmente mortal que debe ser abordada de manera rdapida. Es
causada por el atrapamiento de sangre dentro del bazo ocasionando un
descenso suUbito de la concentracidon de hemoglobina usualmente >
3g/dl, reticulocitosis y frombocitopenia. Se presenta principalmente entre
los 6 meses y 5 anos. El antecedente de un episodio de secuestro
esplénico previo y la presencia de Hemoglobina SC y betatalasemia son
factores de riesgo para su apariciéon. Dentro de las manifestaciones
clinicas se incluyen la esplenomegalia palpable, dolor abdominal en el
cuadrante superior lzquierdo, dolor de espalda, debilidad, palidez,
taquicardia, taquipneaq, alteracion de la conciencia e incluso la muerte
debido a shock hipovolémico44.

Abordaje

e Establecer de inmediato las medidas generales.

e Medidas especificas:
En caso de inestabilidad hemodindmica: transfundir con GRE hasta
que la Hb llegue a 8gr/dl.
Coordinar su traslado al HNN.

Criterios de hospitalizacion. Todo nifio o nifa con sintomatologia de
secuestro esplénico se debe de hospitalizar.

3. Cirisis vaso-oclusivas

Concepto. La crisis vaso-oclusiva es la complicacion mds frecuente vy la
principal causa de hospitalizacion en ninos y ninas con enfermedad de
células falciformes (ECF) con una mortalidad temprana en la adultez. Su
fisiopatologia se debe a una oclusion vascular que genera hipoxia,
isguemia tisular (principalmente en la médula 6seaq) y la activacion de
una cascada inflamatoria, lo que provoca un dolor agudo e intenso con
limitacion funcional que afecta a tejidos blandos, visceras y huesos como

44 Kato, G. J., & Vichinsky, E. P. (2025). Overview of the management and prognosis of sickle cell
disease. In UpToDate. Wolters Kluwer.



CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL Cédigo MP.GM.DDSS.AAIP.140926
GERENCIA MEDICA Versién 01
AREA DE ATENCION INTEGRAL A LAS PERSONAS
ATENCION AL NINO Y NINA CON
ENFERMEDAD DE CELULAS Pagina 72 de 91
FALCIFORMES O DREPANOCITOSIS

MANUAL DE
PROCEDIMIENTOS

la columna, la pelvis y los miembros largos. Este cuadro no cuenta con
biomarcadores diagndsticos especificos, por lo que el pardmetro clinico
fundamental es el reporte del paciente o su cuidador. Sus principales
factores desencadenantes incluyen la deshidratacion (por calor,
ejercicio, vomitos o diarrea), fraumatismos, frio, cirugias mayores sin
preparaciéon transfusional e hipoxia por altitudes superiores a los 1500
metros; asimismo, puede manifestarse como priapismo (ereccién
dolorosa), el cual afecta hasta al 80% de los varones a los 20 anos y
representa una emergencia médica si su duracion supera las 4 horas
debido al riesgo de disfuncion eréctil 45,

Abordaje

e Establecer de inmediato las medidas generales.
e Medidas especificas:

Abordaje no farmacoldgico. Antes de instaurar tratamiento

farmacoldgico, determine mediante la historia clinica y examen

fisico minucioso el tfipo y localizacién del dolor, incluyendo la

exploracion del bazo en el caso de dolor abdominal. Valoracion

con escalas del dolor segun edad (Anexo 4 de este Manual).

Abordaje farmacoldgico. La analgesia debe iniciarse dentro de los

primeros 15 a 30 minutos de ingresado al servicio de

emergencias/urgencias y se espera que éste sea confrolado

durante la primera hora (Tabla 2).

= Si el nino o nina presenta prurito asociado con la morfing,
administrar antihistaminicos.

= Si el dolor persiste luego de 48 horas de tratamiento vy si la
hemoglobina es inferior a 10g/dl se debe valorar transfundir con
GRE con el objetivo de aumentar el nUmero de gldbulos rojos
normales que permitird reducir la viscosidad sanguinea vy la
vaso-oclusion favoreciendo una mejor oxigenacion de los
tejidos.

» Se debe indicar loxante concomitante con la morfina si el nino
o la nina va a ser hospitalizado o si egresa con morfina oral.

45 Habibi, A., Galactéros, F., Bachir, D., et al. (2025). Guidelines for the management of
emergencies and critical illness in pediatric and adult patients with sickle cell disease. British Journal
of Haematology. Advance online publication. https://doi.org/10.1111/bjh.20310
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IMPORTANTE

En la enfermedad de células falciformes (ECF) o drepanocitosis el control

del dolor debe considerarse una prioridad clinica en cada episodio y en
el seguimiento integral del nino o nina.

Tabla 2. Abordaje Farmacolégico del Dolor

PRIMERA ELECCION

Morfina o Dosis: Bolo a o Solucion estéril en agua
0.1Tmg/kg/dosis IV para inyeccién, ampolla
lento. con 1 ml
o Sipersiste el dolor Codigo LOM.17-4320

aumentar la dosis | o Morfina Sulfato

a 0.15mg/kg/cada Pentahidrato 15 mg o

4 hrs V. 10mg.

o Morfina Sulfato Anhidra 15
mg o 10mg.

o Morfina Hidrocloruro
Trinidrato 15 mg o 10 mg.

SEGUNDA ELECCION

Tramadol Dosis:  1mg/kg/dosis/ | o Tramadol hidrocloruro

cadaéa8hrs.VOoOIV. 50mg/ml, solucién
inyectable ampolla con 2
ml. Codigo LOM.17-4705.

o Tramadol hidrocloruro 100
mg / ml, solucién oral
frasco gotero con 10 ml.
Codigo LOM.17-7715.
EN CASO DE PERSISTENCIA DEL DOLOR, ADICIONAR CONCOMITANTE

UNA DE LAS SIGUIENTES OPCIONES SEGUN CONDICION DEL
PACIENTE

Ibuprofeno Dosis: 10mg/k/dosis o lbuprofeno 100 mg/ 5 ml

c/8 horas VO. suspension oral, frasco con

50 ml o 60 ml. Coédigo

LOM. 16-7085.
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Metamizol

Metamizol sédico 500
mg/ml o metamizol
magnésico 400 mg/ml
[sindbnimo: Dipirona],
solucion inyectable
ampolla con 5 ml.
Codigo LOM.16-3655.

Dosis: 10-15 o
mg/kg/dosis IV cada
6 a 8 horas, previo
control de fiebre
antes de cada dosis y
en ausencia de crisis
apldsica

Nota. Elaboracion propia.

En caso de fiebre y manifestaciones respiratorias solicitar
radiografia de térax cada 3 dias y seguir el abordaje indicado para
Sindrome febril.

En caso de priapismo (ereccion peneana prolongada, fotal o
parcial, no relacionada con un estimulo sexual), constituye una
urgencia uroldgica. Su tratamiento tiene como objetivo prevenir la
deformidad o el acortamiento del pene, la disfuncion eréctil y
secuelas psicologicas4s .

En todo nino con episodio de priapismo mayor a 2 horas de
duracion se debe iniciar el abordaje intfrahospitalario:

Brindar analgesia intravenosa:

» Morfina: un bolo de 0.1 mg/kg dosis IV lento. Si el dolor no cede,
administrar con una frecuencia de cada 4 horas y aumentar la
dosis hasta un maximo de 0.15 mg/kg/dosis, una vez controlado
el dolor disminuir la frecuencia progresivamente.

= Puede asociarse lbuprofeno.

» |ndicar laxante de manera concomitante a la morfina para
prevenir el estrenimiento secundario.

= Si el nino o la nina presenta prurito asociado con la morfing,
administrar antihistaminicos.

Coordinar su traslado con el Servicio de Hemato-oncologia del HNN
para valoracion conjunta con Urologia.

46 Donaldson, J. F., Rees, R. W., & Steinbrecher, H. A. (2014). Priapism in children: a comprehensive
review and clinical guideline. Journal of pediatric urology, 10(1), 11-24.
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IMPORTANTE
Puede comunicarse con el Servicio de Hemato-oncologia del HNN para

recomendaciones y seguimiento.

Criterio de hospitalizacién. Todo nifo o nifa con persistencia de crisis de
dolor a pesar de la analgesia oral previamente suministrada por la familia

e indicada por el Servicio de Hemato-oncologia del HNN.

Figura 2. Abordaje de crisis vaso oclusiva

Evaluacion Inicial y Medidas Generales

Ny B

2ecee]

Evaluacién Clinica Exhaustiva Valoracién de Escalas de Dolor
Realizar historia cliné fisico d Utilizar de dolor validadas y
lizacién del dolor. Es estandarizadas segun la edad del paciente

para determinar tipo y

imperativo explorar el bazo en casos de dolor pedidtrico para establecer una linea base de
abdominal.

intensidad.

La administracién del férmaco debe courrir entre los 15 ” N\
30 minutos tras el ingreso, con el objetivo de controlar
dolor en la primera hora. p
1
[ B 1
é/f <\w
\
1)
&=
Primera Eleccién: Segunda Eleccién:
Morfina Tramadol

Administrar holo inicial de Dosbdo‘lmglkopor .

0.1 IV lento. Si el dosis cada 6 a 8 horas, ya Administrar antihistaminicos si
dolor persiste, aumentar a sea por via oral (VO) se presenta prurito por morfina
015mgnr.gcoda4honslv © intravenosa (IV). ypfmuhxuuesudmhoes
\ S APN S SV, e SN hospitalizado o egresa con

) morfina oral para prevenir
- estrefilmiento.
¢Persiste el dolor?
CO-amlgeda Concomitante Ante fiebre o sintomas

En caso de (p«sk tencia, adicionar respiratorios, solicitar radiografia
bt?tohm OWkgcodaShVO) de térax cada 3 dias y enlazar

ona) inmediatamente con el protocolo

ooncldéndhicaddp.dem L de Sindrome Febril, )
. 1 J
)
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Criterios Clinicos de Hospitalizacion y Transfusion

Criterio de Transfusion
de GRE Hospitalizacion
Valorar transfusién de Glébulos Ingresar a todo paciente con
Rojos Empacados (GRE) si el persistencia de crisis de dolor a

dolor persiste >48h y la pesar de la analgesia oral
hemogiobina es <10 g/dl, suministrada previamente por
buscando reducir la viscosidad la familia.
E sanguinea. ¥

Nota. Elaboracion propia con apoyo de inteligencia artificial generativa (NotelbookLM, 2026).
4. Abordaje del sindrome tordcico agudo (STA)

Concepto. El sindrome tordcico agudo (STA) se define como la presencia
de un nuevo infiltfrado en la radiografia de térax (Figura 9) que involucra
al menos un segmento pulmonar completo asociado a una o varios de
las siguientes manifestaciones4’:

e Temperatura 238,5 °C

e Disminucion de 3% o mds en la Saturacién de oxigeno (SpO2) a partir
de un porcentaje basal en aire ambiente.

e Taquipnea (segun lo normal ajustado por edad)

e Retraccionesintercostales, aleteo nasal o uso de musculos accesorios
de la respiracion.

e Dolor en el pecho

o TOS

e Sibilancias

e Estertores.

47 Habibi, A., Galactéros, F., Bachir, D., et al. (2025). Guidelines for the management of
emergencies and critical iliness in pediatric and adult patients with sickle cell disease. British Journal
of Haematology. Advance online publication. https://doi.org/10.1111/bjh.20310.
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Figura 3. Infillrado pulmonar derecha

Nota. Reimpreso de "Sindrome Tordcico Agudo en un paciente Sicklémico. Presentacion de
un caso”, por M. Saborit Acuna et al., 2015, Revista de Medicina Isla de la Juventud, 16(1).

En general, todo nino o nina con Sindrome Tordcico Agudo (STA), con o
sin cambios radiolégicos agudos, que presente deterioro respiratorio y/o
neuroldgico  significativo  debe  permanecer en  observacion
infrahospitalaria. Ademds del STA, las personas con enfermedad de
células falciformes pueden presentar otras complicaciones respiratorias
agudas y cronicas, entre ellas neumonia, asma, hipertension pulmonar y
apnea obstructiva del sueno, las cuales requieren un abordaje
diagndstico y terapéutico especifico.

Abordaje

e Establecer de inmediato las medidas generales.

e Medidas especificas:
Iniciar el abordaje de STA en caso de que el nino o nina presente
manifestaciones de insuficiencia respiratoria y/o saturacion de
Oxigeno menor al 92% con o sin hallazgos radioldgicos.
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Solicitar los siguientes estudios: hemograma, hemocultivos, PCR
panel viral respiratorio, gases arteriales y radiografia de térax.
Cobertura anftibidtica: Cefotaxima 50 mg/k/dosis c/8h IV
(administrar cada é horas en sepsis severa y/o descompensacion
hemodindmica).

Ante la presencia de neumonia y/o infeccidn pulmonar
complicada (presencia neumonia extensa, derrame o absceso)
agregar Clindamicina 10mg/k/dosis cada 6 horas IV.

Inicie la inspirometria con espirometro de incentivo cada 2 horas
durante el dia y cada 4 horas en la noche para favorecer la
expansion pulmonar (Figura 10).

En algunos casos se va a requerir exanguinotransfusion o en su
defecto transfusion para lo cual se sugiere comentar el caso con
Hematologia del HNN.

Criterios de hospitalizacion.

e Nino o nina con sinftomatologia de insuficiencia respiratoria.

e Saturacion de oxigeno inferior a 92% con o sin hallazgos radiologicos.

e Ingresar al Area del Observacién, valorar por pediatra de hospital de
referenciay comentar el caso a Hematologia del HNN para su traslado
ya que en la mayoria de los casos se requerird de atencidn critica.
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Figura 4. Abordaje Sindrome Toracico Agudo

SECCION 1: IDENTIFICACION Y CRITERIOS DE INGRESO

s ~ r w
1 Je ; /
Identificacién de * Criterio de Saturacién * Hospitalizacién
Signos de Alarma de Oxigeno Inmediata
Deterioro respiratorio franco, Sat. 02 <92%, con o sin Ingreso a Area de Observacion
cambios neuroléqncos o hallazgos radiolégicos, es para valoracién pedidtrica y
insuficiencia respiratoria indicador critico. estabilizacién de funciones
K evidente. . 13 J L vitales. 3
\

L

SECCION 2: ABORDAJE omcuésnco (ESTUDIOS INICIALES)
==

fiif 9

Evaluacién Respiratoria y de Imagen

Laboratorios Esenciales
ama completo, Hemocultivos, Panel viral respiratorio, gases arteriales,
oteina C Reactiva (PCR). radiografia de térax.
. 4
-~

SECCION 3: MANEJO TERAPEUTICO Y SOPORTE

~N &

o2

)

C ,@ =
Cobertura : ' Manejo de Complicaciones ' Higiene Bronquial Activa
Antibiética Base Pulmonares 'lgspirometria de incentivo
Cefotaxima (50 mg/k/dosis Clindamicina (10 mgnz/dos-s cada 2 horas (dia) y cada 4
cada 8h meﬁm? acada cada 6h IV) en neumonia horas (noche) para expansién
t b pensacién. | \enensa. derrame o abscesos. 3 § pulmonar. J

 :

SECCION 4: VIGILANCIA CRITICA Y DERIVACION

a B N &
6
' = 1
Control Estricto * Interconsulta con * Traslado a
de Liquidos Hematologia Cuidados Criticos
Vigilar equilibrio hidrico Valorar necesidad de Debido a la complejidad, la

minuciosamente para evitar transfusién o m requiere atencién en
edema pulmonar asociado a exanguinotransfu: segun unidad de cuidados criticos

L& sobrehidratacion. ") L evolucién. =  para soporte avanzado.

Nota. Elaboracion propia con apoyo de inteligencia artificial generativa (NotelbookLM, 2026)
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Figura 5. Inspirometro de Incentivo

Indicator
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Piston
( __r_- !

Nota. Reimpreso de Cémo utilizar el espirdbmetro de incentivo, por el Memorial Sloan Kettering
Cancer Center, s. f. (https://www.mskcc.org/es/cancer-care/patient-education/how-use-your-
incentive-spirometer) [ASH Image Bank]

Flexible tubing

En el siguiente video se puede observar su uso correcto:

https://youtu.be/unRxU-3PW587si=OVMgZ4d2csIUTdsx

5. Abordaje de la sospecha de accidente cerebro vascular (ACV)

Concepto. EI ACV es una interrupcion del flujo sanguineo cerebral, ya sea
por isquemia (falta de sangre) o hemorragia4s. La aparicion de cualquier
signo neuroldgico agudo debe hacer sospechar un ACV (déficit motor,
sensitivo o sensorial (frastorno del lenguaje, trastorno de la vision, vértigos,
sordera brusca), cefalea intensa, convulsiones, frastornos del
comportamiento y coma.) Los primeros episodios de ictus se presentan
con mayor frecuencia entre los 2 y 5 anos, sin embargo, se pueden
presentar a cualquier edad. En ausencia de medidas preventivas, un 11%

48 linguet, S. L., Verlhac, S., Missud, F., Holvoet-Vermaut, L., Brousse, V., Ithier, G., ... & Koehl, B. (2024).
Stroke without cerebral arteriopathy in  sickle cell disease children: causes and
tfreatment. Haematologica, 109(10), 3346.
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de los ninos y ninas con ECF sufrird un AVC antes de los 20 anos4. Todo
nino o nina con sospecha de ACV debe abordarse de manera
intfrahospitalaria y con cardcter de emergencia.

Abordaje

e Ingreso al drea de observacion

¢ Monitoreo cardiaco no invasivo.

e Dejar nada via oral e iniciar solucion de mantenimiento (solucién
isoténical).

e Mantener saturaciones de oxigeno >95%

e Conftroles neurolodgicos horarios con la escala de Glasgow.

¢ Medidas especificas:

Solicitar estudios de laboratorio: Hemograma con reticulocitos, tiempos
de coagulacién y bioquimica, Dimero D, fibrindgeno, Grupos ABO vy Rh,
lactato. En caso de fiebre, ademds de los estudios anteriores, realizar
hemocultivos, PCR y ofros segun sospecha etioldgica e iniciar abordaje
farmacolégico como indicado para el sindrome febril.

Electrocardiograma de 12 derivadas.

Si no es posible efectuar exanguinotransfusion, se debe transfundir de
inmediato con GRE a una dosis de GRE a 10cc/k IV (mdximo 1 unidad por
trasfusién) con objetivo de reducir el porcentaje de HbS y elevar a nivel
sanguineo el nivel de HbA vy asi reducir el riesgo de secuelas neurolégicas.

Mantener nivel de Hb cercano a 10g/dl.

Neuro-imdgenes: Los cambios radioldgicos son tardios. Estd indicado el
TAC de crédneo sin medio de confraste (comentar con Radidlogo
disponible para reporte de estudio).

IMPORTANTE
*El envio de estudios radioldgicos debe ser valorado segun la

presentacion clinica y éstos NO deben retrasar el inicio del fratamiento y
su traslado.
Se debe comentar el caso a Hematologia del HNN para valorar
alguna ofraintervencién previa al traslado del nino o la nina al HNN.

49 Canadian Haemoglobinopathy Association. Consensus Statement on the Care of Patients with
Sickle Cell Disease in Canada. Version 2.0. Ottawa; 2015.
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Figura 6. Sospecha de accidente vascular cerebral

ABORDAJE DEL ACV EN NINOS Y NINAS CON ECF

SOSPECHA CLiNICA A

Todo déficit neurolégico agudo debe considerarse
un ACV hasta demostrar lo contrario.

SEROFRCNY S SN

Déficit Alteracién Trastorno Convulsiones Cefalea Alteracién del
motor o del lenguaje visual intensa estado de
sensitivo conciencia

¥

e ATENCION INMEDIATA (EMERGENCIA)

- MEDIDAS GENERALES l_ S ESTUDIOS INICIALES )—\

ABCDE E Laboratorio:

y) Q\\))’

Hemograma + reticulocitos,

tiempos de coagulacién, bioguimica,
Dimero D, fibrindgeno, grupos ABO y Rh,
lactato.

Oxigeno para mantener SatO; >95%

Via venosa + solucién isoténica |

! @ Electrocardiograma de 12 derivaciones

Monitorizacién y Glasgow seriado

Nada por via oral @ Neuro-iméagenes:
| TAC de craneo sin contraste.

Observacion *No retrasar el tratamiento por el estudio.

VOECED

\\.

TRATAMIENTO

2

OBJETIVO TRATAMIENTO DE ELECCION SI NO ESTA DISPONIBLE
Concentrado de

Hb =10 g/dL eritrocitos (GRE)
y HbS <30 % } Exanguinotransfusion 10 ce/kg IV

(méaximo 1 unidad
por transfusién).

@\L

: ’ 4
N TRASLADO

Traslado inmediato al Hospital Nacional de Nifios (HNN)
para manejo especializado.

° Consultar previamente con el servicio de Hematologia.

-

Comentar el caso a Hematologia del HNN en cualquier momento para
valorar intervenciones previas al traslado.

ECF: enfermedad de células falciformes | ACV: accidente cerebrovascular
Hb: hemoglobina | HbS: hemoglobinaS | GRE: glébulos rojos empacados

Nota. Elaboracion propia con apoyo de inteligencia artificial generativa (ChatGPT, 2026).
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En caso de requerir algun tipo de procedimiento quirirgico

La valoracion preoperatoria es importante debido a que los ninos y ninas
con Enfermedad de Células Falciformes presentan un mayor riesgo de
morbimortalidad durante un procedimiento quirdrgico. Es fundamental
que exista una buena comunicacion entre los profesionales a cargo del
procedimiento  quirrgico y hematologia®. Dentro de las
recomendaciones, se incluyen las siguientes.

e Se recomienda que todo procedimiento quirdrgico que NO sea de
urgencia sea efectuado en el Hospital Nacional de Ninos.

e En caso de cirugia urgente es indispensable que los profesionales
responsables de la intervencidon conozcan los riesgos derivados de la
anestesia en estos Ninos y ninas. La persona profesional especialista en
anestesia deberd aplicar la normativa vigente.

NOTA. En caso de dudas o consultas, contactar al Servicio de Hemato-

oncologia del Hospital Nacional de Ninos.

Previo d la cirugia se recomienda

¢ Implementar medidas dirigidas a la reduccion de factores de estrés
perioperatorio, incluyendo:

Controlar el dolor.
Ayudar al nino o nina a reducir la ansiedad.
Evitar periodos de ayunos prolongados.
Evitar desencadenantes de polimerizacion de la hemoglobina S
tales como hipoxia, acidosis, deshidratacidon e hipotermia, los
cuales incrementan el riesgo de crisis vasooclusivas®. Para ello se

50Sociedad Espanola de Hematologia y Oncologia Pedidtricas. (2019). Enfermedad de células
falciformes: Guia de prdctica clinica. https://www.sehop.org/wp-
content/uploads/2019/03/Gu%C3%ADa-SEHOP-Falciforme-2019.pdf

51 Arkansas, Marie F, Houston H. Sickle Cell Disease: Perioperative Management [Internet].
OpenAnesthesia. 2024. Available from: https://www.openanesthesia.org/keywords/sickle-cell-disease-
perioperative-management/.
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recomienda mantener una adecuada hidratacion con solucion
de mantenimiento (No se debe hiperhidratar) y oxigenacion
(Saturacion de oxigeno > 94%.) previo, durante y en el
postoperatorio.

Solicitar los siguientes estudios: hemograma con reticulocitos,
bioguimica con funcidn renal, hepdtica, Grupo y Rh y cribado de
anticuerpos.

Medir funcidén pulmonar en caso necesario y radiografia de torax si
no hay una reciente.

No se requiere de transfusion sanguinea en los siguientes casos:

Si la hemoglobina es cercana o superior a 10 g/dl, (se debe evitar
superar este nivel de hemoglobina ante el riesgo de un incremento
en la viscosidad sanguinea con la consecuente posibilidad de
generar un fendmeno vaso oclusivo).

Si la hemoglobina es de 8.5g/dl o superior y el nino requiere de
sedacion para un procedimiento de bajo riesgo (p. €j. extraccion
dental o anestesia epidural).

Se requiere transfusion de GRE si:
Hb inicial estd por debajo de 7g/dl.

En el postoperatorio inmediato

e Mantener una adecuada hidratacion y oxigenacion.

e Controlar la temperatura de manera que el ninb o NINa permanezca
en normotermia (temperatura entre 36.5 °C y 37.5°C.)

e Brindar una adecuada analgesia

e Iniciar la inspirometria con espirdbmetro de incentivo cada 2 horas
durante el diay cada 4 horas en la noche para favorecer la expansion
pulmonar y de esta manera reducir el riesgo de complicaciones
pulmonares (Figura 10).

e Promover la deambulacion y actividad fisica temprana.

e Controlar el dolor.
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e Vigilar signos de alarma de tfrombosis (edema, dolor, calor o eritema
en extremidades, cianosis, taquicardia, disnea, dolor tordcico,
hipoxemia y tos con hemoptisis)s2.

En caso de requerir anestesia local

Se recomienda utilizar lidocaina al 2% sin epinefrinas3. Si se considera
necesario el uso de una presentacion con epinefrina, su indicacion
deberd individualizarse segun el estado clinico del paciente, la dosis
requerida y el sitio de administracion. Se debe mantener una adecuada
oxigenaciéon e hidrataciéon y evitar la inyeccidén intravascular.

52 Avila L, Betensky M, Cohen C, Ahuja S, Goldenberg N, Zia A. Clinical care of pediatric patients
with or at risk of postthrombotic syndrome: guidance from the ISTH SSC Subcommittee on pediatric
and neonatal thrombosis and hemostasis. J Thromb Haemost. 2024;22(2):365-378.
doi:10.1016/j.jtha.2023.10.012.

53 Caja Costarricense de Seguro Social. (2025). Lista Oficial de Medicamentos (LOM).
https://aissfa.ccss.sa.cr/lom
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