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Sickle cell disease includes a
group of genetically inherited
disorders in which at low
oxygen saturation there is
aggregation of rigid polymers
of deoxygenated hemoglobin S,
giving the erythrocyte a sickle
shape and damaging the vascular
endothelium by multiple
mechanisms, and concomitantly
obstructing  microcirculation
and stimulating nociceptors.
Patients with sickle cell disease
may have multiple types of
pain depending on the injured
structures, being musculoskeletal
type the most often. The basis
for the management of pain
is recognition and evaluation
of the severity, on which will
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depend the prescription of
analgesic  treatment.  Vaso-
occlusive crises are the most
characteristic manifestation of
this disease. Once the pain is
onset, the initial management
must focus on providing rapid
control, ensuring therapeutic
doses of drugs, and detection
of complications. Not indicated
use of therapies and sub-
therapeutic treatment should
be avoided, accompanied of a
careful monitoring, prevention
and treatment of adverse effects.
The treatment of chronic pain
is multidisciplinary, and non-
pharmacological strategies
should be considered.

" NTRODUCCION

La enfermedad de células falci-
formes incluye un grupo de
desordenes genéticamente here-
dados, que se caracterizan por la
sustitucion del aminodcido valina
por un acido glutamico en la sexta
posicion de la cadena 3 de globina.
(17) Esto conduce a cambios en
la solubilidad y estabilidad de la
hemoglobina en situaciones de
baja saturacion de oxigeno, agre-
gandose la hemoglobina S deso-
xigenada en polimeros rigidos
que dan forma de hoz al hematie
y dafan el endotelio vascular. (6).
Esta condicidon no posee aun cura
pero terapias prometedoras estan
en desarrollo (3).

*Médico general, Centro Nacional de Control del Dolor y Cuidados Paliativos - Hospital Calderén

Guardia
**Médico general, Hospital Tomas Casas

Direccién de contacto: Gabriel.carvajalvaldy@ucr.ac.cr



230
[ ISIOPATOLOGIA

En el paradigma clasico de la en-
fermedad los hematies SS, al cir-
cular por vénulas y capilares
producen falciformacion y la sub-
secuente obstruccion de la micro-
circulacion, sin embargo hoy dia
se considera mas una enfermedad
endotelial-vasculopatica: junto al
mecanismo clasico (falciforma-
cion-vasooclusion) se sabe que
la hemolisis de los drepanocitos
produce una importante disfun-
cion endotelial por multiples me-
canismos que incluyen aumento de
la hemoglobina libre, desregula-
cion del metabolismo de la argini-
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na, aumento del estrés oxidativo,
disminucién local de oxido nitri-
co, liberacion de mediadores in-
flamatorios (interleukina 1, bra-
dikinina, histamina y sustancia
P, asi como prostaglandina E2 e
12). (11,10,13). Varios de estos
mediadores liberados estimulan
nociceptores de las terminaciones
nerviosas libres asociadas a fibras
sensitivas C y Ao facilitando la
transmisiéon de estimulos dolo-
rosos. (15) Los pacientes con dre-
panocitosis pueden sin embargo
presentar multiples tipos de dolor
dependiendo de las estructuras
lesionadas (tejidos blandos, hue-
sos, visceras, vasa nervorum).

DOLOR
BUCION

ICA:

El dolor musculoesquelético es
frecuente en esta poblacion (9): los
sitios de dolor mas frecuentemente
reportados se localizan a nivel
pretibial y en rodillas (14) (42.6
% de los episodios dolorosos), asi
como region lumbar baja (42 %)
y cadera (34 %), esto se resume
en la figura 1, los tipos de dolor
dependen de la presentacion
clinica y la fisiopatologia que los
origina (cuadro 1).
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Figura 1. Distribucion de los sitios dolorosos reportados. Modificado de (14)
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| Tipo de dolor

| Sindromes frecuentes

Nociceptivo
Somatico profundo

Somatico
superficial
Visceral

Ulceras cutaneas, dolor incidental

ulcera gastrica

Neuropadtico
Periférico
Central

Mixto

Crisis vaso oclusivas
Evento cerebrovascular, sindrome talamico, sensibilizacion central

Crisis vaso oclusivas

Crisis vaso oclusivas, infarto dseo, priapismo, dactilitis, dolor incidental

Infarto de visceras, apendicitis, secuestro esplénico, pancreatitis, colecistitis,

| Cuadro 1 Sindromes dolorosos mas frecuentes en la drepanocitosis, modificado de (15)




Factores precipitantes como des-
hidratacion, infecciones, altitud,
acidosis, diuréticos, hipoxia de-
ben ser evitados; la educacion
para el paciente y su entorno es
fundamental. Sumado a esto, dar
un adecuado manejo del dolor,
garantizandose dosis terapéuticas
de los farmacos y un adecuado
apego al tratamiento es de vital
importancia en la prevencion de
las crisis de dolor, asi como de las
adicciones y pseudo-adicciones.
De igual manera es de primera
importancia asegurar la buena ad-
herencia a las terapias prescritas
por el hematdlogo de cabecera
como el uso de hidroxiurea. (19)
El tratamiento no farmacologico
puede ser considerado como ad-
yuvante. (5). La piedra angular
del manejo del dolor es el reco-
nocimiento y la evaluacion de la
severidad. El reporte por parte
del paciente es la tunica fuente
actualmente validada y deberia
utilizarse una escala objetiva reco-
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nocida como la Escala Visual
Anéloga, una escala verbal, nu-
mérica o la escala Grafica Wong—
Baker.

El tratamiento se basa en reposo,
hidratacion, oxigenoterapia si fue-

ra necesaria y la administracion de
analgésicos de acuerdo al dolor.
(16,22,7). El manejo médico ini-
cial debe enfocarse en proveer
control rapido del dolor y en la
deteccion de complicaciones que
requieran de terapia especifica
(12) como la infeccion, la deshi-
dratacion, el sindrome toracico
agudo (fiebre, taquipnea, dolor
toracico, hipoxia, signos toraci-
cos), anemia severa, colecistitis,
esplenomegalia, crisis abdomina-
les, eventos neuroldgicos y pria-

pismo.

IENTO
oLOGICO

El manejo basico debe buscar ob-

tener un alivio rapido y un sub-
secuente alivio persistente. Esto
incluye el uso de opioides, no
opioides, coadyuvantes y medio
fisicos. El tratamiento analgésico
apropiado debe prescribirse en
funcion de la severidad, debe
evitarse el uso no indicado de
las terapias y el tratamiento sub-
terapéutico. El dolor leve a mode-
rado puede ser manejado con anti
inflamatorios no  esteroideos,
acetaminofén y opioides débiles
como el tramadol y la codeina, a
menos de documentar una con-
traindicacion para los AINES
como alergia, falla renal o Ulcera
péptica. El tratamiento del dolor
severo se basa en el uso de opioi-
des y coadyuvantes. (18).

El manejo 6ptimo incluye el mo-
nitoreo cuidadoso y la prevencion
y tratamiento de los efectos adver-
sos asociados a las terapias.

de dolor .

v El rasgo de células falciformes no deber ser considerado como una causa probable

v" Se les debe facilitar tarjetas que contengan sus diagnosticos, informacion
hematoldgica de base y requerimientos inusuales de analgesia .

v" Oxido nitroso / oxigeno (50 / 50) puede ser utilizado para control del dolor en la
ambulancia, pero debe utilizarse con frecuencia o por mas de 60 min.

v Debe darse analgesia en los primeros 30 minutos de llegada al hospital y se debe
haber logrado analgesia efectiva a los 60 minutos.

v El dolor, la frecuencia respiratoria y la sedacion deben evaluarse cada 20 minutos
hasta que se controle el dolor.

v Se debe utilizar un enfoque multidisciplinario que involucre, hemat6logos,
pediatras, equipos de dolor, anestesistas, psic6logos, fisioterapistas.

Cuadro 2 Recomendaciones al ingreso y la evaluacion .Modificado de (15)




REVISTA MEDICA DE COSTA RICA Y CENTROAMERICA

EVA 1-3
Dolor leve

EVA 4-6
Dolor moderado

EVA 7-10
Dolor severo

-Acetaminofén 1g

por dia

24h

cada 8
horas, dosis maxima 4 gramos

-Ibuprofeno 400mg cada 8 | 24h
horas, maxima 3200 mg en

Farmacos del primer escalon
+Tramadol oral 50-100mg
cada 6h, maximo 400mg en

Codeina 30mg cada 8h

Farmacos del primer escalon +
Morfina oral 10mg cada 6
horas (inicialmente)

fisicos de analgesia.

Adicionalmente a las terapias farmacologicas e independientemente de la severidad del dolor se
debe iniciar terapias no farmacoldgicas como intervencion psicologica y el uso de medios

Cuadro 3 Tratamiento oral basado en la intensidad del dolor

Al iniciar un opioide, deberia
titularse la dosis y un antiemético
deberia ser considerado, asi como
el inicio de un régimen para el
manejo del estrefiimiento en caso
de extender el tratamiento por
varios dias.

C S VASO
SIVAS
Esta es la manifestacion mas

caracteristica de esta enfermedad,
los sitios mas frecuente mente

afectados son los huesos largos
y la region lumbar baja, el
dolor se origina por isquemia e
infarto 6seo, con la subsecuente
inflamacion del periostio. (6) El
tratamiento de las exacerbaciones
de dolor genera en ocasiones la
sospecha del uso inapropiado de
la analgesia, por resistencia por
parte de los médicos a recetar
opioides. (4) Es fundamental
la buena comunicaciéon entre
médico y paciente. (20) Desde
esta perspectiva, la distincion

entre adiccion y la pseudoadiccion
(ansiedad anticipatoria) es
fundamental y puede ser lograda a
través de la historia clinica. Debe
interrogarse al paciente sobre
los medicamentos y las dosis
utilizadas previamente y ajustar el
tratamiento para el episodio actual
en funcion de esto. En los raros
casos en que se observe dolor
refractario pueden considerarse
métodos invasivos en un centro
de atencion del tercer nivel que
disponga de este recurso. (21).

ketorolaco

a. Laxantes

horas.

1. Evaluacion clinica rapida
2. Si el dolor es severo y la analgesia oral no es efectiva, de opioides fuertes:
a. Morfina a 0.1 mg/kg i.v/s.c. cada 20 minutos hasta controlar el dolor
b. Después 0.05 — 0.1 mg/kg cada 2-4 hi.v./s.c./v.o.
3. De analgésicos no opioides de adjuvancia: paracetamol, ibuprofeno, diclofenaco,

4. Prescriba laxantes rutinariamente y otros adjuvantes segin sea necesario:

b. Tratamiento contra el prurito: hidroxicina 25 mg b.i.d.
c. Antieméticos
d. Ansioliticos: haloperidol 1-3 mg p.o./i.m. b.i.d.
5. Monitorizar el dolor, la sedacidn, signos vitales, frecuencia respiratoria, saturacion de
oxigeno cada 30 minutos, hasta que el dolor se controle y estabilice; y luego cada 2

6. Dar dosis de rescate de analgesia cada 30 minutos contra los brotes de dolor: 50 % de la
dosis de mantenimiento.
7. Sila frecuencia respiratoria es menor a 10 omita la analgesia de mantenimiento. Si
ocurre depresion respiratoria / sedacion severas, de 100 pg de naloxona i.v. repitiendo
cada 2 minutos seglin sea necesario
8. Considere reducir la analgesia después de 2-3 dias y hacer reemplazo con una dosis
equivalente de un opioide oral.
9. Egrese al paciente cuando el dolor se encuentre controlado y haya mejorado sin
analgesia o con dosis aceptables de analgesia oral.

Cuadro 4 Manejo del dolor agudo en pacientes adultos virgenes a lo opioides (16)




IENTO DEL
CRONICO

Los tipos de dolor presentes en
estos casos son variados, por lo
que la aproximaciéon deberia ser
multidisciplinaria, esto

tratamiento farmacolégico, blo-

incluye

queos nerviosos, fisioterapia, in-
tervenciones ortopédicas, y terapia
conductual. (5,18,8). De igual
manera es importante considerar
estrategias no farmacologicas
adyuvantes como utilizar masajes
y relajacion en estos pacientes y
debe prestarse particular atencion
al componente emocional doloro-
so frecuentemente presente en
estos casos y que contribuye al
fallo terapéutico. (1,2).

[{“ONCLUSIONES

La drepanocitosis incluye un gru-
po de desordenes genéticamente
heredados, que conducen a mo-
dificaciones en la solubilidad y
estabilidad de la hemoglobina
en situaciones de baja saturacion
de oxigeno. Los tipos de dolor
presentes son variados, por lo
que la aproximacién deberia ser
multidisciplinaria. El tratamiento
analgésico apropiado debe pres-
cribirse en funcién de la severi-
dad, debe evitarse el uso no
indicado de las terapias y el
tratamiento subterapéutico.
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La drepanocitosis incluye un gru-
po de desordenes genéticamente
heredados en los que a baja sa-
turacion de oxigeno ocurre la
agregacion de polimeros rigidos
de hemoglobina S desoxigenada,
otorgando forma de hoz al hema-
tie y dafiando el endotelio vascu-
lar por medio de multiples meca-
nismos, obstruyendo concomitan-
temente la microcirculacién y
produciendo una estimulacion de
nociceptores. Los pacientes con
drepanocitosis pueden presentar
multiples tipos de dolor depen-
diendo de las estructuras lesiona-
das, siendo el de tipo musculo-
esquelético el mas frecuente. La
base del manejo del dolor es el
reconocimiento y la evaluacion
de la severidad, ya que de esta
dependera la prescripcion del tra-
tamiento analgésico. Las crisis
vasooclusivas son la manifesta-
cion mas caracteristica de esta
enfermedad. Una vez instaurado
el dolor, el manejo inicial debe
enfocarse en proveer control ra-
pido del mismo, garantizdndose
dosis terapéuticas de los farmacos,
y en la deteccién de complicacio-
nes. Debe evitarse el uso no indi-
cado de las terapias y el tratamien-
to subterapéutico, acompafiado
de un monitoreo cuidadoso, pre-
vencion y tratamiento de los
efectos adversos. El tratamiento
del dolor crénico se hace de forma

multidisciplinaria, considerando

estrategias no farmacologicas.

Palabras clave: Drepanocitosis,

dolor.
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