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$Qué se sabe del tema que trata este estudio? $Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

En nuestro ambiente hospitalario, hasta hace poco tiempo, era in- El consistente aumento de la poblacién migrante, conlleva nuevos

frecuente atender a nifios inmigrantes. Existe informacion respec- desafios en nuestros servicios de salud, por lo que nos parece im-

to a las distintas patologias que estos puedan presentar, por lo que portante actualizarnos respecto a las patologias infecciosas preva-

consideramos importante familiarizar a nuestros médicos respecto lentes y/o condiciones médicas al momento de enfrentar este tipo

a ellas. de pacientes.

Resumen Palabras clave:
Inmigracidn;

Cada vez es mds frecuente la atencién médica en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) de nifios o anemia;
hemoglobinopatia;

miocardiopatia;
cuidados criticos

adolescentes inmigrantes como también de aquellos nacidos en nuestro pais con padres en tal con-
dicion. Esto ha ocasionado, en la actualidad, que el equipo de salud se deba enfrentar con problemas
diagnésticos derivados del escaso conocimiento de condiciones genéticas propias de esta poblacién
y/o el desarrollo de diversas patologias infrecuentes en nuestro pais, algunas resultantes de su condi-
cién sanitaria. En esta revisién se abordan diversos aspectos de la patologia hematoldgica, infecciosa,
parasitaria, respiratoria y cardiovascular, todos tépicos relevantes de conocer durante su estadia en
la UCI. Es un deber del equipo de salud actualizarse sobre patologias de baja prevalencia en nuestro
pais, algunas de ellas muy poco conocidas hasta hace una década, pero que, actualmente, estan cada
vez mds presentes en las UCI del sistema de salud publico chileno.
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Abstract

It is increasingly common to provide medical care in the Intensive Care Unit (ICU) for immigrant
children and adolescents as well as those born in Chile with parents in such condition. Currently,
this has caused that the health team has to face diverse infrequent pathologies in our country and/
or diagnostic problems derive from the poor knowledge of genetic conditions of this population,

El nifio inmigrante - P. Carrasco T. et al

Keywords:
Immigration;
anemia;
hemoglobinopathy;
myocardiopathy;
critical care

some resulting from their health conditions. This review addresses several aspects of hematological,

infectious, parasitic, respiratory, and cardiovascular pathologies, all relevant topics to know during

their stay in the ICU. It is a duty of the health team to be updated on pathologies of low prevalence in

our country, some of them very little known until a decade ago, but which are currently increasingly
present in the ICUs of the Chilean public health system.
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Introducciéon

En la dltima década, Chile ha experimentado un
creciente aumento de la poblacién inmigrante infan-
til, junto con modificacién del origen de esta, siendo
en la actualidad predominantemente desde paises
no limitrofes como Haiti', Republica Dominicana,
Colombia y Venezuela®. Esto ha ocasionado que los
médicos de la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI)
se deban enfrentar con problemas diagndsticos mo-
tivados por el limitado conocimiento de condicio-
nes genéticas de esta poblacion y/o el desarrollo de
algunas patologias de escasa ocurrencia en nuestro
pais, lo que se intensifica por las barreras idiomédticas
y culturales.

Debido al crecimiento de la poblacién migrante
en Chile, la incidencia de algunas enfermedades au-
mentard, ocasionando cambios epidemioldgicos en la
salud infantil’. No obstante, es de gran importancia
destacar que la llegada de una poblacién inmigran-
te no necesariamente implica una modificaciéon en
la situaciéon epidemioldgica, siempre que se manten-
gan los diversos programas nacionales de salud ma-
terno-infantil y de vigilancia epidemioldgica, como
también las campanas de prevencién y la necesaria
capacitacién del personal sanitario®*. Recientemente,
la salud de los ninos migrantes ha sido caracterizada,
mostrando importantes brechas de desigualdad sani-
taria’.

El impacto de la inmigracién en la pediatria nacio-
nal ya fue mencionado hace una década por Vasquez-
De Kartzow?, reconociéndolo como uno de los grandes
retos a asumir, proponiéndonos una adecuada prepa-
raciéon ante la existencia de nuevas enfermedades en
una sociedad multicultural.

El objetivo de la presente actualizacion es profundi-
zar el conocimiento sobre el diagndstico y tratamiento
de algunas patologias del nifio inmigrante criticamente
enfermo.
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Anemia y hemoglobinopatias

La anemia presenta una alta prevalencia en Amé-
rica Latina y el Caribe, estimédndose una tasa global de
29% para los nifios entre 6 y 59 meses, registrandose las
cifras mds altas en Haiti (65%)°. Esta puede ser causada
por multiples factores tanto ambientales (deficiencias
nutricionales e infecciones) como también genéticos.

Las causas carenciales pueden ser de macro o mi-
cronutrientes (fierro, zinc, vitamina A, vitamina B12),
siendo la mds importante la anemia ferropriva. Como
parte de las causas infecciosas, las parasitosis intestina-
les (anquilostomiasis, trichuriasis, esquistosomiasis)’y
la malaria son las etiologias mds frecuentes (vide infra).

Dentro de los trastornos congénitos que causan
anemia, las hemoglobinopatias (mutaciones cualita-
tivas o cuantitativas de alguna de las cadenas de he-
moglobina [Hb]), principalmente las talasemias y la
enfermedad de células falciformes (ECF), son las mas
relevantes de conocer por el médico de UCI.

Segin distintos estudios epidemioldgicos, la preva-
lencia en los paises del Caribe de las mutaciones mas
frecuentes para hemoglobinopatias es variable; oscilan-
do entre 3,7-11% para el estado heterocigotos de HbS
(HDbAS) y entre 0,3-0,52% para el estado homocigoto
de HbS (HbSS) o ECF%; la mutacién HbC flucttia entre
2,5-4,7% para el estado heterocigoto (HbAC) y 0,1-
0,2% para la combinacién con HbS (HbSC); la com-
binacién de HbS y beta-talasemia (SP) es de 0,04%?.

La migracién ha tenido un efecto importante en la
dispersién a nivel mundial de la ECF, como también
para otras hemoglobinopatias, incluyendo HbC, HbE,
HbD, a-talasemia y fB-talasemia’. La incorporacién de
migrantes portadores en paises que originalmente no
presentaban hemoglobinopatias ha determinado que
aparezcan en grupos étnicos del lugar de destino®.

Los sindromes talasémicos corresponden a un
grupo de hemoglobinopatias que se producen por la
sintesis reducida o ausente de alguna de las cadenas
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normales de la hemoglobina, recibiendo el nombre o
o B talasemia, dependiendo de la cadena faltante. Los
nifos con talasemia suelen ser sanos al nacer, pero co-
mienzan con sintomatologia alrededor de los 6 meses
de vida con una presentacién clinica muy variable,
siendo la mds grave la anemia con requerimiento po-
litransfusional'!. Como resultado de estas, desarrollan
sobrecarga de hierro multiorgdnica, necesitando trata-
miento quelante para evitar la toxicidad a largo plazo.
Sin diagndstico ni tratamiento, la mayoria muere de
anemia o infecciones en los primeros anos de vida'’.

La ECF o drepanocitosis es la forma mds frecuen-
te de hemoglobinopatia estructural y consiste en una
enfermedad multisistémica, que cursa con complica-
ciones tanto agudas como crénicas'’. El principal fe-
némeno patogénico es la tendencia de la HbS a formar
polimeros, que determinan un cambio conformacional
y una mayor rigidez de los eritrocitos (drepanocitos),
dependiendo del grado de oxigenacién celular, la con-
centracién intracelular de Hb y la presencia de HbF;
esto provoca que los eritrocitos no puedan transitar
normalmente por la microcirculacién, aumentando
asi la viscosidad sanguinea®.

Esta se caracteriza por presentar desde los 2 a 4 me-
ses de vida anemia hemolitica, episodios de hemdlisis
y/o vaso-oclusivos (isquemia y microinfartos), que de-
terminan la aparicién de anemia, crisis de dolor por
oclusién vascular y un mayor riesgo de infecciones
bacterianas invasivas (asplenia funcional)'’. Las mani-
festaciones mds frecuentes durante la infancia son las
crisis vaso-oclusivas dseas (dactilitis o de huesos lar-
gos), sindrome toracico agudo (STA) en adolescentes,
secuestro esplénico agudo (infrecuente pero poten-
cialmente fatal por shock hipovolémico) (figura 1),
accidente cerebro-vascular (ACV), convulsiones e in-
fecciones por pérdida de la funcién reticuloendotelial
esplénica®. La falla renal y cardiaca son mds frecuentes
en adultos.

Para su tratamiento existen guias clinicas que resu-
men las medidas recomendadas para prevenir y tratar
estas complicaciones'>'. A su ingreso a la UCI, tanto
para la drepanocitosis homocigota como para la hete-
rocigota compuesta, se debe asegurar desde un inicio
hiperhidratacién, adecuada oxigenacién, control del
dolor e inicio precoz de antibioticoterapia en pacientes
febriles. La transfusion de glébulos rojos se indica para
valores de Hb < 5 g/dL, salvo existencia de elementos
de disoxia. No se debe superar valor de hematocrito
(Hto) en 30%.

La exanguinotransfusion tiene el objetivo de dismi-
nuir el porcentaje de HbS a < 30% y se debe considerar
en ACV, STA, shock séptico, previo a procedimientos
invasivos y/o quirdrgicos®. Respecto a esta tltima in-
dicacién, tanto la anestesia como la cirugia incremen-
tan el riesgo de complicaciones, particularmente el
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STA®. Como medida preoperatoria es trascendente
la hiperhidratacién; durante la cirugfa es importante
evitar la hipotermia y en el postoperatorio debe lograr-
se una correcta analgesia, promover la deambulacién
precoz y realizar manejo kinésico respiratorio para
prevenir el desarrollo de atelectasias (precipitan crisis
vaso-oclusivas)'2.

Ambas modalidades de exanguinotransfusién
(manual y automatizada) son por igual eficientes en
la disminucién de la HbS'. Esta se puede realizar con
concentrado de hematies (reconstituido con solucién
fisioldgica o albimina) o con sangre total, siendo mds
ventajosa la primera al lograr una pronta disminucién
de la HbS. Se debe intercambiar entre un 100-125%
de la masa eritrocitaria'’(tabla 1). Posterior al procedi-
miento, se debe medir el porcentaje de HbS mediante
electroforesis de hemoglobina o cromatografia liquida

Figura 1. Tomografia computarizada de abdomen en paciente
de 7 anos con diagnostico de hemoglobinopatia heterocigota
(HbS/Beta-Talasemia). Se observa bazo aumentado de tamano
con didmetro longitudinal maximo de 15 c¢m (flecha blanca) y
peso estimado de 950 g.

Tabla 1. Propuesta de procedimiento a realizar para

exanguinotransfusion manual en paciente con enfermedad

de células falciformes (Modificado de Swerdlow PS")

Célculo de masa eritrocitaria a recambiar: 1- 1,25 x (Hto x volumen
sanguineo total). Volumen sanguineo total: 70 ml/kg en >20 kg y 85

ml/kg en < 20 kg

Extraer 5-10 ml/kg de sangre

Infundir 5-10 ml/kg de solucion fisiolégica
Extraer 5-10 ml/kg de sangre

Infundir 5-10 ml/kg de glébulos rojos

Repetir pasos 2, 3, 4 y 5 hasta haber logrado recambiar la masa eritro-

citaria calculada

Hto:hematocrito.
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de alta resolucién®, o en su defecto se han propuesto
férmulas para su estimacion'®.

La mortalidad de la ECF sin tratamiento es mayor
al 90% antes de los 5 aflos de vida, siendo las causas
mds frecuentes infecciones, STA y ACV"Y.

El STA es la principal causa de ingreso a UCI y
muerte en nifos con ECF. Este se diagnostica por la
presencia de nuevos infiltrados radiolégicos pulmona-
res asociados a signos de falla respiratoria aguda. Los
agentes causantes mds frecuentes son la infeccion e in-
farto pulmonar y la embolia grasa. Finalmente, se des-
criben dentro de los factores asociados para el uso de
ventilacién mecdnica invasiva en el STA la existencia
de comorbilidades como obesidad, apnea obstructiva
del suefio y enfermedad cardiaca®.

Tuberculosis

Segtin la Organizacién Mundial de la Salud (OMS),
Chile tuvo una incidencia de 16/100.000 habitantes en
el ano 2017, valor muy menor al compararlo con otros
paises como Haiti (181), Perd (116), Bolivia (111) y
Venezuela (42)%. En el ano 2016, el 11% de los casos
de tuberculosis (TBC) infantil en Chile se produjeron
en ninos extranjeros.

Se debe sospechar TBC en nifios con antecedentes
de contacto con adulto con TBC pulmonar, pacien-
tes con tos de mas de 15 dias de evolucién asociado
a sintomas consuntivos y/o hemoptisis, en pacientes
con virus de inmunodeficiencia humana (VIH) con
sindrome febril y aparicién de imédgenes pulmonares,
en neumonia de evolucion térpida y/o resistente a tra-
tamiento antibiético y en pacientes con imagenes pul-
monares o mediastinicas persistentes.

Dengue

Es una enfermedad viral (virus DEN) transmitida
por la picadura del mosquito Aedes aegypti. Se presenta
de diferentes formas, desde enfermedad leve hasta fie-
bre hemorrdagica por dengue (FHD). Se describe que
entre 1 a 5% de los pacientes pueden presentar ma-
nifestaciones graves. El dengue grave es mds frecuente
en personas que padecieron la enfermedad previamen-
te (infeccién primaria) por un serotipo y se infectan
nuevamente con un serotipo diferente (infeccién se-
cundaria). No obstante, se debe sefialar que no nece-
sariamente toda infeccién secundaria ocasiona dengue
grave®.

La mayoria de las infecciones se presentan sin sin-
tomas o en forma oligosintomatica. En lactantes habi-
tualmente es asintomatica (80%). El dengue o dengue
clasico corresponde a una enfermedad febril aguda
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Figura 2. Exante-
ma escarlatiniforme
plantar en paciente
con diagnostico de
dengue.

(= 39°C) acompanada de malestar general, cefalea,
mialgias, exantema (figura 2), dolor retro-ocular y ar-
ticular. Los sintomas se inician 4 a 7 dias posterior a la
picada del mosquito infectado. El periodo de incuba-
cién varia desde 3 a 14 dias, por lo que se puede des-
cartar dengue en el paciente que lleva mds de 14 dias de
regreso desde un pais endémico.

La manifestaciéon mads peligrosa es la FHD, que
se asocia a disfuncién hemodindmica con shock. Sus
principales caracteristicas son: aumento de la permea-
bilidad vascular evidenciada por hemoconcentracion,
derrame pleural, ascitis, derrame pericardico, y trom-
bocitopenia con sangrado espontdneo (tabla 2). El au-
mento de la permeabilidad capilar se desarrolla 24-48
horas luego de la caida de la fiebre.

No se dispone de terapia antiviral y el tratamiento
consiste en soporte vital segin el escenario clinico, para
lograr una adecuada estabilidad hemodindmica. El tra-
tamiento del dengue grave difiere de la sepsis bacteria-
na, principalmente en lo referente a la reanimacién con
fluidos. Se debe evitar un exceso de aportes e idealmen-
te debe monitorizarse mediante hemodinamia funcio-
nal para evitar complicaciones por sobrecarga hidrica.
Algunas consideraciones terapéuticas son: no usar an-
tiinflamatorios no esteroidales para el tratamiento de
la fiebre, transfusién sélo en caso de hemorragia activa
y recuento de plaquetas < 10.000/mm?®. No estd reco-
mendado el uso de terapia esteroidal®. Finalmente, no
existe evidencia para recomendar un tipo de fluido por
sobre otro en el paciente hipotenso.

Malaria

La malaria es una infeccién sistémica producida
por el pardsito Plasmodium (P. vivax, P. falciparum,
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Tabla 2. Elementos clinicos y de laboratorio para el reconocimiento precoz de fiebre hemorragica por dengue o
dengue grave

Duracion de la enfermedad: el riesgo maximo de shock es entre los 3-7 dias del inicio de los sintomas, que generalmente
coincide con la caida de la fiebre. La pérdida de plasma usualmente se presenta 24 horas antes y 24 horas después de la caida
de la fiebre

Signos de alarma: dolor abdominal grave, vémitos persistentes, letargia/agitacion, hipotermia, sangrado, palidez, hepatomegalia.
Hematocrito: si aumenta (= 20%), traduce pérdida de plasma
Plaquetas: niveles < 100.000/mm? precede a la pérdida de plasma

SGOT: el aumento de los niveles se puede presentar en todas las formas de infeccién por virus dengue, sin embargo, su mayor
elevacion se asocia principalmente a FHD

Nivel plasmatico de NS1: niveles > 600 ng/ml se asocia a FHD

Presencia de otras enfermedades asociadas.

NS1: antigeno NS1 del virus del dengue; SGOT: aspartato aminotransferasa; FHD: Fiebre hemorragica por dengue.

P. malariae y P. ovale), transmitido por la picadura de
mosquitos de la familia Anopheles. En América Lati-
na, donde existe endemia de P. vivax y P. falciparum,
la incidencia de paludismo y su letalidad disminuye-
ron progresivamente entre el aio 2006 y el 2014, pero
desde el 2015 se ha notificado un aumento en varios
paises, la mayoria endémicos, dentro de los cuales se
encuentran Colombia, Haiti, Venezuela y Pera. E1 90%
de los casos importados reportados en América duran-
te el 2016 tuvieron origen en esos cuatro paises, dentro
de los cuales destacan Venezuela y Pert.

Cualquier paciente con permanencia en un area
endémica en las semanas previas al inicio de los sin-
tomas (habitualmente inespecificos), debe ser evalua-
do por la eventual existencia de esta enfermedad. El
periodo de incubacién flucttia entre 9 y 18 dias para
el P. falciparum (agente mds comun de la malaria gra-
ve), aunque este es variable y la sintomatologia puede
aparecer incluso meses después. La fiebre y calofrios
son los sintomas mds frecuentemente reportados, asi
como la presencia de esplenomegalia al examen fisi-
co. En el laboratorio destaca anemia, trombopenia e
hiperbilirrubinemia. Es vital el tratamiento precoz,
existiendo distintas alternativas terapéuticas segun
gravedad y resistencia farmacoldgica?’. El empleo de
exanguinotransfusion es controvertido, presentando
recomendaciones especificas como son nivel de pa-
rasitemia > 10%, malaria cerebral o disfuncién orga-
nica.

Neurocisticercosis
La neurocisticercosis (NCC) es una entidad endé-

mica en América Central y del Sur, siendo reconocida
como la infeccién parasitaria mas comun del sistema

nervioso central y principal causa de epilepsia®. Revi-
siones sistemdticas la describen como causa entre el 30
a 40% de los pacientes epilépticos en regiones endé-
micas*. La NCC tiene un periodo de latencia entre 2
a 5 anos y su sintomatologia dependera del nimero,
localizacién y etapa de los quistes, como también de la
respuesta inmune del huésped. Los quistes parenqui-
matosos son los mds frecuentes (60%), siendo la activi-
dad epiléptica su forma mas habitual de manifestacién.
La presencia de multiples quistes con edema cerebral
puede simular una encefalitis, lo que es frecuente de
observar en ninos. Una reciente revisiéon ha actualiza-
do sus criterios diagndsticos?”’. Ademds de las medidas
de neuroproteccién necesarias, la recomendacién vi-
gente para el tratamiento de la NCC parenquimatosa
activa es el uso de albendazole mas esteroides. Previo
al uso de terapia esteroidal se debe descartar tubercu-
losis y estrongiloidiasis por el riesgo de diseminacién
asociado a su uso®.

Estrongiloidiasis

Es una parasitosis subdiagnosticada, que presenta
un cardcter endémico en regiones de clima tropical y
subtropical, siendo considerada por la OMS dentro
del listado de las “enfermedades tropicales menos-
preciadas”™. Aunque es una patologia infrecuente y
poco conocida en Occidente, debe ser considerada,
incluso tiempo después de haber estado en zonas en-
démicas.

Es producida por el nemétodo Strongyloides ster-
coralis (Ss), cuya larva filariforme (L3) es la forma
infectante para el hospedero humano. La mayoria de
los pacientes infectados permanecen asintomaticos,
siendo la eosinofilia su dnico hallazgo. Las manifes-
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taciones clinicas pueden ser cutdneas (larva currens),
respiratorias, gastrointestinales™ y, excepcionalmente,
puede ocurrir el sindrome de hiperinfeccién, el cual
corresponde a una estrongiloidiasis diseminada con
sobreinfeccion bacteriana sistémica, habitualmente en
un huésped con inmmunocompromiso celular®. En
estos pacientes es frecuente el aislamiento de multiples
bacterias, lo que es secundario a la pérdida de la fun-
cién de barrera (digestiva y pulmonar).

La autoinfeccién es posible luego de la infestacion
inicial del paciente, resultando en un estado infeccio-
so crénico, habitualmente asintomdtico. Sin embargo,
ante un episodio transitorio de inmunodeficiencia
puede desarrollarse una acelerada diseminacién extra-
intestinal.

Su principal factor de riesgo es el uso de terapia
inmunosupresora, fundamentalmente corticoides sis-
témicos, los cuales exacerban el paso de larvas no in-
fectivas a filariformes. Otros factores descritos son la
desnutricion grave y la coinfeccion con el virus HTLV-
1 (Human T-cell lymphotropic virus -1).

Se han descrito reportes de casos de disfuncién or-
génica multiple asociada a estrongiloidiasis disemina-
da, entidad con elevada mortalidad?!.

Considerando que es una parasitosis de dificil diag-
noéstico®, el reconocimiento precoz de la enfermedad
y el tratamiento efectivo con terapia antihelmintica
(ivermectina y tiabendazol) se asocia a un mejor pro-
nostico.

Virus de inmunodeficiencia humana

Se conocen determinadas zonas geogréficas (varia-
cién regional) como un factor de riesgo independiente
para la adquisicién de VIH, lo que origina un desafio
en los sistemas de salud del pais receptor?.

La mayor prevalencia del VIH en la poblacion mi-
grante, estd asociada a las diversas barreras a las cuales
se ven enfrentados para poder acceder oportunamente
alos servicios sanitarios, incluyendo factores a nivel es-
tructural (vulnerabilidad social, racismo y xenofobia),
del sistema de salud (falta de servicios adaptados lin-
giiistica y culturalmente) y comunitaria (normas cul-
turales). Como consecuencia, los pacientes migrantes
tienen mayor probabilidad de un diagnéstico tardio,
ausencia de soporte social y eventual abandono de la
terapia®.

El principal impacto ha sido en la salud materno-
infantil*, ya que frecuentemente se busca apoyo médi-
co en estados avanzados de gravidez, dificultando un
diagndstico y tratamiento precoz que impida la trans-
mision vertical. Esta nueva realidad plantea retos espe-
cificos en relacién con las necesidades y utilizacién de
los servicios de salud*.
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Crisis asmatica

Se ha evidenciado que los pacientes afrodescen-
dientes (especificamente afroamericanos) son mds sus-
ceptibles de presentar episodios asmadticos de mayor
gravedad®, sin embargo, la condicién socioeconémi-
ca y ambiental, principalmente reflejada por una baja
adherencia terapéutica y existencia de contaminacién
intradomiciliaria, juega un rol trascendental®. Atun no
estd establecido si al eliminarlas, las diferencias se man-
tienen o pudieran existir factores genéticos que expli-
quen por si solos su mayor susceptibilidad, gravedad,
respuesta terapéutica y mortalidad.

Un estudio en poblacién adulta asmatica”, demos-
tr6 que pacientes afrodescendientes presentaban una
variante poco comun del gen ADRB2 (receptor 2-
adrenérgico) versus caucdsicos, lo cual se correlacion6
con un peor prondstico para el uso de 3 agonistas de
larga duracién. Recientemente, Grunwell et al.*® iden-
tificaron en nifos asmadticos diferencias raciales asocia-
das con una mayor probabilidad de ingreso a UCI, lo
que sugiere la existencia de factores de riesgo ligados
con una crisis asmética distintos de los tradicional-
mente empleados para su evaluacién (a futuro, genoti-
pificacién del nifio con asma grave). En la misma linea,
se han identificado polimorfismos genéticos para el
receptor 2-adrenérgico que pudiesen ser considera-
dos al momento de elegir la terapia éptima en el niflo
con status asmatico®. Queda aun pendiente establecer
si estos hallazgos son extrapolables para la poblacién
afrocaribena.

Patologia cardiovascular

La patologia cardiaca originada por déficit nutri-
cional puede deberse a deficiencia de vitamina D, que
se presenta como miocardiopatia dilatada y, en ocasio-
nes, cursa sin sintomatologfa de hipocalcemia grave o
evidencia radioldgica de raquitismo®.

La ECF se asocia con un gasto cardiaco elevado en
reposo y cardiomegalia®'. La combinacién de anemia
crénicay la resultante sobrecarga de fluidos por hemo-
dilucién, origina un aumento compensatorio tanto de
las dimensiones del ventriculo izquierdo (VI) como de
su masa, siendo estas proporcionales a la magnitud de
la anemia. No obstante, el aumento de la precarga, no
produce alteracion en la funcién sistdlica*>*.

Se debe tener en cuenta que los valores “normales”
de las dimensiones ventriculares empleados para la po-
blacién general no son extrapolables en estos pacien-
tes, siendo evidente el aumento de tamano desde los
dos afios de edad®.

Estudios cintigraficos han revelado una alteracién
en la perfusién miocérdica, la cual no se ha visto refle-
jada en la contractilidad global o segmentaria®'.
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En muchos pacientes, la existencia de hipertrofia
ventricular y disfuncién diastdlica se correlaciona con
el tiempo de evolucién de la enfermedad. Sin embargo,
Caldas et al.** demostraron anormalidades precoces en
la funcién diastélica atn en etapas iniciales de la ECF.

Se ha confirmado en pacientes con ECF, la ausen-
cia de siderosis cardiaca, incluso en sujetos con una
significativa carga transfusional y sobrecarga sistémica
de hierro®. Asimismo, se investigé la relacién entre la
carga de hierro, el depésito de hierro miocérdico y la
disfuncién ventricular diastélica en nifios, no encon-
trandose relacién alguna. La disfuncién mencionada
fue mas bien el resultado de la gravedad de la enfer-
medad*.

Se debe tener un alto indice de sospecha para el
diagnéstico diferencial entre infarto miocérdico y cri-
sis vaso-oclusiva. Cambios electrocardiogréficos con-
sistentes con isquemia miocardica son frecuentes de
encontrar en nifos con ECF, en especial durante las
crisis¥. Se ha propuesto la evaluacién mediante un
simple sistema de puntaje derivado del analisis electro-
cardiografico, para reconocer precozmente la existen-
ciay gravedad de la isquemia miocdrdica®®.

Otra complicacién descrita en los pacientes con
ECF es la hipertension pulmonar ocasionada por he-
molisis intravascular persistente, la cual descomparti-
mentaliza la Hb y la arginasa-1 eritrocitaria, captando
6xido nitrico (NO) y su precursor L-arginina, oca-
sionando asi una reduccién en su biodisponibilidad,
particularmente en pacientes con una elevada tasa
hemolitica®. Una casuistica en un grupo de pacientes
(11.7 £ 4.7 anos) no evidencié ecocardiogrificamente
hipertensién pulmonar significativa, no obstante, una
menor magnitud de esta no puede ser descartada con
esta modalidad diagnéstica®.

Con el aumento de la sobrevida de los pacientes
con ECF las complicaciones cardiovasculares serdn
mds frecuentes, especialmente la vasculopatia prolife-
rativa sistémica, hipertensién pulmonar y disfuncién
diastélica del VI*°.
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