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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de células falciformes (EFC) es un sindrome clinico
asociado a mutaciones en el gen de la B-globina, cuya forma mas comun es la
anemia de células falciformes (ACF), un trastorno autosémico recesivo que afecta
aproximadamente 100,000 personas en los Estados Unidos y millones en todo el
mundo y cerca de 176,000 personas mueren cada afio por esta causa y/o
complicaciones secundarias. Presenta una mayor prevalencia en pacientes de raza
negra, reportandose hasta en el 0.2% de los afroamericanos.

Se han descrito en la literatura diversas manifestaciones a nivel de cabeza y cuello,
gue incluyen pérdida auditiva, infecciones recurrentes, apnea obstructiva del suefio
y mayores tasas de complicacion postquirdrgica entre otras. En la actualidad no se
cuenta con estudios que caractericen desde el punto de vista otorrinolaringolégicos
a los pacientes pediatricos con ACF, es asi como surge la necesidad de conocer las
principales manifestaciones otorrinolaringoldgicas de los nifios con ACF atendidos
en el Hospital Infantil Napoledn Franco Pareja, centro médico donde se atienden la



mayoria de los pacientes pediatricos en Cartagena, y donde se encuentra una gran
cantidad de pacientes con diagndstico previo de ACF

Objetivo: Identificar las manifestaciones otorrinolaringoldgicas de los pacientes
pediatricos con diagnéstico de anemia de células falciformes, atendidos en el
Servicio de Otorrinolaringologia Pediatrica del Hospital Infantil Napoledn Franco
Pareja (HINFP) de enero de 2015 a diciembre de 2021.

Metodologia: Se llevo a cabo un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo,
de corte transversal; se realiz6 un muestreo no probabilistico de casos consecutivos
del periodo comprendido de enero de 2015 a diciembre 2021 de pacientes con
Anemia de células falciformes (ACF) atendidos por el servicio de otorrinolaringologia
pediatrica del HINFP de la ciudad de Cartagena, Colombia, revision de expedientes
clinicos y quirdrgicos para recoleccion de informacion de las variables de estudio.
Los datos se recopilaron y se tabularon en una base de datos en el programa Excel,
se analizaron utilizando el paquete estadistico Stata Statistical version 13. College
Station, (TX: StataCorp LP). Se utilizaron tablas de contingencia para determinar
las diferencias estadisticamente significativas entre la proporcién de las categorias
de las variables de naturaleza cualitativa utilizando el modelo Chi cuadrado de
Pearson, estas fueron definidas y codificadas en la tabla de operacionalizacién de
variables. Fueron consideradas diferencias estadisticamente significativas aquellas
en las cuales el valor de p fue menor a 0.05.

Resultados: Se obtiene una cohorte de 1080 pacientes con ACF, resultan 297
atenciones por otorrinolaringologia a 98 pacientes, una vez aplicados criterios de
exclusién y confirmado el diagnéstico, se filtran un total de 80 pacientes de los
cuales obtuvimos los siguientes resultados: igual proporcion de hombres y mujeres
atendidos tenian la enfermedad, el promedio de edad del diagndstico fue de 34.9
meses (DE= + 36 meses) y demoraron en promedio 4.6 afios (DE= £ 4.4 afos) para
asistir por primera vez al otorrinolaringologo. Entre los principales motivos de
consulta se destacan los ronquidos, alteraciones de la audicién, epistaxis, otitis y
sintomas nasosinusales. En 5 audiometrias de 10 realizadas se documento
hipoacusia y en el timpanograma el resultado mas frecuente fue una curva tipo C
(40% de oidos derechos y 40% de oidos izquierdos) seguido por curvas tipo As
principalmente en oido izquierdo. Los ronquidos se reportaron en el 31% de los
pacientes, menos del 15% del total de pacientes presentaba hipertrofia de
amigdalas palatinas, 11 pacientes presentaban hipertrofia de adenoides con
obstruccion de acuerdo a hallazgos endoscoépicos. 18.7% de los pacientes
requirieron manejo quirdrgico, el procedimiento mas frecuentemente realizado fue
la adenoidectomia (53.3%) y no se presentaron complicaciones durante o después
del procedimiento.



No hay una diferencia estadisticamente significativa para manifestaciones
otorrinolaringoldgicas en relacion con género, edad o diagndstico de anemia vs
rasgo falciforme.

Conclusiones: En el presente estudio encontramos el ronquido durante el suefio,
principalmente en contexto de patologia inflamatoria de la via aérea como la
principal causa de consulta y manejo por otorrinolaringologia en los pacientes con
ACF, no se identificaron factores asociados a la aparicién de la sintomatologia de
sistemas otorrinolaringolégicos con importancia estadistica, ni se logra precisar los
factores asociados a la persistencia 0 mejoria de la misma. Se requieren estudios
con una base mas amplia de pacientes que permitan conclusiones mas precisas,
ademas la elaboracibn de estudios prospectivos que permitan una mejor
caracterizacion de estas manifestaciones.

Palabras clave: Enfermedad de células falciformes, Anemia de células
falciformes, Otorrinolaringologia, nifios, Colombia.

ABSTRACT

Introduction: Sickle cell disease (SCD) is a clinical syndrome associated with
mutations in the (-globin gene, whose most common form is sickle cell anemia
(SCA), an autosomal recessive disorder that affects approximately 100,000 people
in the United States and millions worldwide and about 176,000 people die each year
from this cause and/or secondary complications. It has a higher prevalence in black
patients, reporting up to 0.2% of African Americans people.

Various manifestations at the head and neck have been described in the literature,
including hearing loss, recurrent infections, obstructive sleep apnea and higher rates
of post-surgical complications, and others. At present, there are no studies that
characterize pediatric patients with SCA from the otolaryngological point of view,
which is how the need arises to know the main otolaryngological manifestations of
children with SCA treated at the Napoledén Franco Pareja Children’s Hospital, a
center doctor where the majority of pediatric patients in Cartagena are cared for, and
where a large number of patients with a previous diagnosis of SCA are found

Objective: To identify the otolaryngological manifestations of pediatric patients
diagnosed with sickle cell anemia, treated at the Pediatric Otorhinolaryngology
Service of the Napoledn Franco Pareja Children’s Hospital (HINFP) from January
2015 to December 2021.

Methods: An observational, descriptive, retrospective, cross-sectional study was
carried out; a non-probabilistic sampling of consecutive cases was carried out from
January 2015 to December 2021 of patients with sickle cell anemia (SCA) treated
by the pediatric otorhinolaryngology service of the HINFP in Cartagena city,
Colombia, review of clinical records and surgical to collect information on the study



variables. Data were collected and tabulated in an Excel database and analyzed
using the statistical package Stata Statistical version 13. College Station, (TX:
StataCorp LP). Contingency tables were used to determine the statistically
significant differences between the proportion of the categories of the variables of a
qualitative nature using the Pearson Chi-square model, these were defined and
coded in the variables operationalization table. Statistically significant differences
were considered those in which the p value was less than 0.05.

Results: A cohort of 1080 patients with SCA was obtained, it was resulting in 297
otorhinolaryngology visits to 98 patients, once exclusion criteria were applied and
the diagnosis confirmed, a total of 80 patients were filtered, from whom we obtained
the following results: equal proportion of men and women attended had the disease,
the average age of diagnosis was 34.9 months (SD= £36 months) and it took an
average of 4.6 years (SD= = 4.4 years) to attend the otorhinolaryngologist for the
first time. Among the main reasons for consultation are snoring, hearing disorders,
epistaxis, otitis and nasal and sinus symptoms. In 5 audiometries out of 10
performed, hearing loss was documented and in the tympanogram the most frequent
result was a type C curve (40% of right ears and 40% of left ears) followed by type
As curves, mainly in the left ear. Snoring was reported in 31% of patients, less than
15% of all patients had palatine tonsil hypertrophy, 11 patients had adenoid
hypertrophy with obstruction according to endoscopic findings. 18.7% of the patients
required surgical management, the most frequently performed procedure was
adenoidectomy (53.3%) and there were no complications during or after the
procedure. There is no statistically significant difference for otorhinolaryngological
manifestations in relation to gender, age or diagnosis of anemia vs. sickle cell trait.

Conclusions: In the present study we found snoring during sleep, mainly in the
context of inflammatory pathology of the airway, as the main cause of consultation
and management by otorhinolaryngology in patients with SCA, there were no factors
associated with the appearance of symptoms. Of otorhinolaryngological systems
with statistical importance, nor it is possible to specify the factors associated with its
persistence or improvement. Studies with a broader base of patients are required to
allow more precise conclusions, in addition to the development of prospective
studies that allow a better characterization of these manifestations.

Keywords: Sickle cell disease, Sickle cell anemia, Otorhinolaryngology, Children,
Colombia

INTRODUCCION

La enfermedad de células falciformes (EFC) es un sindrome clinico asociado a
mutaciones en el gen de la B-globina, cuya forma mas comun es la anemia de
células falciformes (ACF), un trastorno autosémico recesivo que afecta
aproximadamente 100,000 personas en los Estados Unidos y millones en todo el



mundo y asociandose con 176.000 muertas directas o secundarias a esta causa
cada afio. La mayor prevalencia de EFC se da en pacientes de raza negra,
reportdndose hasta en el 0.2% de los afroamericanos. (1,2)

Las estimaciones recientes sugieren que, a nivel mundial, mas de 300 000 nifios
nacen cada afio con ACF, y proyecciones demograficas han estimado que el
namero anual de recién nacidos con ACF en todo el mundo superaran los 400.000
para 2050 (26).

En Colombia, de acuerdo al informe quinquenal de epidemiologia nacional del
Instituto Nacional de Salud, publicado en diciembre de 2018, se notificaron al
Sistema Nacional de Vigilancia en Salud Publica- SIVIGILA para el afio 2016, 35
casos nuevos con una mayor concentracion en el departamento del Valle del Cauca
y una prevalencia en general de 0.07/100.000 habitantes, y para el afio 2017 se
notificaron 160 casos nuevos con mayor concentracion en Valle del Cauca con una
prevalencia estimada de 0.32/100.000 habitantes, lo cual evidencia un incremento
en la prevalencia de la enfermedad. Por su parte, en la ciudad de Cartagena se
reporta 1 caso para dicho periodo, estableciéndose una prevalencia de 0.1/100.000
habitantes (4).

La anemia de células falciformes es un trastorno genético autosémico recesivo,
cuya fisiopatologia consiste en la presencia en sangre de glébulos rojos que
cambian de su forma normal a un disco biconcavo en forma de hoz, provocando
gue mueran rapidamente, generalmente después de solo 10-20 dias, resultado en
una anemia crénica (9).

Se utiliza el término enfermedad de células falciformes en general, para todas las
mutaciones en el gen de la 3-globina que precipitan el mismo sindrome clinico. La
anemia de células falciformes es la forma mas comun y representa el 70% de los
casos de enfermedad de células falciformes en pacientes de etnia africana, seguido
de HbSC (Hemoglobinopatia C) (aproximadamente 30%) (10,11)

Esta enfermedad es causada por la homocigosidad del alelo beta-S (BS), ubicado
en el cromosoma 11p15.5, en el que GTG se sustituye por GAG en el sexto codén
del gen de la B-globina. Esto lleva a reemplazar un residuo de acido glutamico
hidrofilico (Glu) con un residuo de valina hidrofébico en la sexta posicion en la
cadena de la 3-globina, lo que resulta en una hemoglobina tetramérica mutada HbS
(a2Bs2) en los eritrocitos de individuos con anemia falciforme (10).

La herencia homocigota de la mutacién S (HbSS) o la herencia conjunta de 3S con
otras mutaciones como 3C (HbSC), BD (HbSD), O (HbSO / Arab), BE (HbSE) o un
alelo de B-talasemia (HbS / B-thal0 o HbS / B-thal +) conduce a otras formas de
enfermedad de células falciformes a través de multiples mecanismos moleculares y
celulares interconectados. Durante las ultimas 7 décadas, los cientificos han
caracterizado tres procesos patobioldgicos principales: polimerizacion de HbS,



vasoclusion, y disfuncion endotelial mediada por hemadlisis, los cuales conducen a
la enfermedad clinica (10).

El rasgo falciforme ocurre cuando un individuo es heterocigoto, tiene una mutacion
S en una copia del gen de la hemoglobina beta, es decir cuando solo un cromosoma
lleva el gen (Hb AS). La mitad de las subunidades beta se reemplazan con Beta S.
La ACF al ser una enfermedad autosémica recesiva, el nifio solo puede tener la
enfermedad si ambos padres son portadores, para lo cual tienen un 25% de
posibilidades (9).

El evento fundamental que subyace a las multiples consecuencias fisiopatologicas
de la ACF es la polimerizacién de HbS en condiciones de baja tension de oxigeno.
La polimerizacion de HbS altera tanto la estructura como la funcion de los eritrocitos,
iniciando una cascada de eventos que finalmente afectan una amplia gama de
tejidos, con consecuencias clinicas y patolégicas de gran alcance, como lo son la
vasoclusion y la hemodlisis, algunas veces precipitadas por eventos predisponentes
como la cocaina, la exposicion al frio y la altitud, disfuncion endotelial, vasculopatias
e inflamacion estéril, secuestro visceral, crisis aplasicas y hemoliticas (9, 10, 12)

La polimerizacion de HbS activa la deshidrataciéon mediada por la entrada de calcio,
aumentando la concentracion de hemoglobina intracelular, exacerbando ain mas la
polimerizacion, y finalmente resultando en eritrocitos irreversiblemente
distorsionados en forma, causando atascos en la microvasculatura que resultan en
hipoxemia tisular local. Los eritrocitos falciformes también son muy fragiles y la
liberacién continua de hemoglobina libre de células de la hemdlisis reduce la
biodisponibilidad del 6xido nitrico (NO), que contribuye a la patologia (11).

Se han descrito en la literatura diversas manifestaciones a nivel de cabezay cuello,
que incluyen pérdida auditiva, infecciones recurrentes, apnea obstructiva del suefio
y mayores tasas de complicacion postquirargicas, entre otras. En la actualidad no
se cuenta con estudios que caractericen desde el punto de Vvista
otorrinolaringologico a los pacientes pediatricos con ACF, es asi como surge la
necesidad de conocer las principales manifestaciones otorrinolaringologicas de los
nifios con ACF atendidos en el Hospital Infantil Napole6n Franco Pareja, centro
meédico donde se atienden la mayoria de los pacientes pediatricos del departamento
de Bolivar, y donde se encuentra una gran cantidad de pacientes con diagndstico
previo de ACF.

Desde un contexto local, el Hospital Infantil Napoledn Franco Pareja- HINFP, es el
anico hospital pediatrico de la region caribe colombiana, centro de referencia para
patologia pediatrica compleja incluyendo pacientes de los servicios de hematologia
pediatrica como otorrinolaringologia pediatrica. Debido a que existen muy pocas
publicaciones en las que se describan sobre los efectos de la enfermedad en las
funciones de los oidos, la nariz y la laringe, lo cual cobra importancia al momento
de abordar esta poblacion, con el objetivo de brindar soluciones que contribuyan
con el mejoramiento de la calidad de vida de estos pacientes.



Es asi como surge la necesidad de conocer ¢Cudles son las principales
manifestaciones otorrinolaringoldgicas de los nifios con ACF atendidos en el
Hospital Infantil Napoledn Franco Pareja de la ciudad de Cartagena?

Se plantea entonces como objetivo general, identificar las manifestaciones
otorrinolaringolégicas de los pacientes pediatricos con diagnéstico de ACF,
atendidos en el Servicio de Otorrinolaringologia Pediatrica del Hospital Infantil
Napoledn Franco Pareja (HINFP) de enero de 2015 a diciembre de 2021.

METODOLOGIA

Se trata de un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo, de corte transversal,
donde se revisan los expedientes clinicos y quirargicos de los pacientes atendidos
por el servicio de otorrinolaringologia pediatrica del HINFP de enero de 2015 a
diciembre de 2021, recolectando la informacion de las variables de estudio.

Se incluyeron pacientes menores de 18 afios de edad con diagndstico de ECF
atendidos en el servicio de otorrinolaringologia del HINFP de la ciudad de
Cartagena, con al menos 1 consulta por otorrinolaringologia en el periodo de tiempo
establecido.

Fueron excluidos de este estudio adolescentes en estado de gestacion, paciente
con malformaciones craneofaciales, Sindrome de Down, mucopolisacaridosis y
obesidad.

Segun las proyecciones del DANE para 2014 en Cartagena existen 106.222 nifios
y nifias entre 7 y 12 afios, y en el rango de 13 a 17 afos existen 91.824
adolescentes, para un total aproximado de 197.000 menores de 18 afios. Teniendo
en cuenta esta poblacidon y la prevalencia estimada de la enfermedad de células
falciformes del 8% se calcula una muestra minima de 114 pacientes para un nivel
de confianza del 95%.

Se realiz6 un muestreo no probabilistico de casos consecutivos del periodo
comprendido de enero de 2015 a diciembre 2021, para lo cual se filtraron de la base
de datos de pacientes atendidos en el HINFP el total de pacientes con diagndésticos
de anemia de células falciformes consignados en el sistema, lo cual arrojé una
cohorte de 1080 pacientes. Posteriormente se procedio a buscar de esos 1080
pacientes los que hayan tenido atenciones por otorrinolaringologia pediatrica por la
consulta externa, lo que resulté en 297 atenciones a 98 pacientes.

Se revisaron cada una de las atenciones de estos paciente por hematologia,
hematoncologia y pediatria, donde se constatd que estos pacientes tuvieran un
diagnostico confirmado de ACF de los cuales se filtraron un total de 80 pacientes,
posteriormente se revis6 cada una de las atenciones realizadas.



Analisis estadistico

Los datos se recopilaron y se tabularon en una base de datos en el programa Excel,
se analizaron utilizando el paquete estadistico Stata Statistical version 13. College
Station, (TX: StataCorp LP).

Se realizaron tablas de frecuencia para resumir las variables de naturaleza
cualitativa que son presentadas como recuentos; Se utilizaron las medidas de
tendencia central con sus respectivas medidas de dispersién para resumir las
variables de naturaleza cuantitativa de acuerdo con cumplimiento de los criterios de
normalidad.

Se  utilizaron tablas de contingencia para determinar las diferencias
estadisticamente significativas entre la proporcion de las categorias de las variables
de naturaleza cualitativa utilizando el modelo Chi cuadrado de Pearson, estas fueron
definidas y codificadas en la tabla de operacionalizacion de variables. Fueron
consideradas diferencias estadisticamente significativas aquellas en las cuales el
valor de p fue menor a 0.05.

RESULTADOS

En total se estudiaron 80 pacientes pediatricos con diagnéstico de anemia de
células falciformes, atendidos en el Servicio de Otorrinolaringologia Pediatrica del
Hospital Infantil Napoledn Franco Pareja entre enero de 2015 y diciembre de 2021,
con una edad promedio de 9.8 afios para mujeres (DE= + 4.2) y 9.7 afios para
hombres (DE= + 4.2) donde se observo igual proporcion entre hombres (50%) y
mujeres (50%), el 46,3% presentaron escolaridad primaria incompleta, el 95% eran
del régimen subsidiado y 7 de cada 10 pacientes residian en Cartagena, el resto en
otros municipios y veredas del departamento de Bolivar (tabla 1)

Tabla 1. Distribucion de caracteristicas sociodemogréficas de pacientes
pediatricos con ECF del HINFP, Cartagena, 2022.

Variable Categoria N o Media DE=%
edad
Mujer 40 50,0 9.8 4.2
Sexo
Hombre 40 50,0 9.7 4.2
”””””” Ningupa 18 225
Primaria 17 21,2
Escolaridad
Primaria incompleta 37 46,3

Secundaria 4 5,0



Secundaria incompleta 4 50

Contributivo 4 5,0
Afiliacion
Subsidiado 76 95,0
Cartagena 69 86,2
Residencia
Municipios 11 13,8

Respecto a las caracteristicas clinicas, se hall6 que el promedio de edad al
diagnéstico fue de 34,9 meses (DE= + 36 meses) y en promedio, estos pacientes
demoraron 4.6 afios en asistir por primera vez a consulta de otorrinolaringologia
desde el momento del diagnostico (DE= + 4.4 afos).

Se documentd en historia clinica que mediante electroforesis de proteinas se
catalogaron 28 de estos pacientes como rasgo falciformes. Del total de la muestra
el 65% (n=52) documento antecedentes familiares de ECF en la historia clinica. Se
presentaron patologias hematolégicas adicionales en la siguiente proporcion:
talasemia (8,7%, n= 7), anemia ferropénica (2,5%, n= 2) y otras (1,25%, n=1).

Entre los principales motivos de consulta otorrinolaringolégica se destacan los
trastornos respiratorios del suefo, alteraciones de la audicion, epistaxis, otitis y
sintomas nasosinusales, discriminados por frecuencia en la figura 1.

Figura 1. Distribucién de manifestaciones otorrinolaringoldgicas desde el motivo de
consulta de pacientes pediatricos con ACF del HINFP, Cartagena, 2022.
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La roncopatia nocturna se evidencié en 25 pacientes, siendo muy frecuente en 16
pacientes, frecuente en 8 pacientes y rara vez en 1 paciente. En un paciente se
documentd diagnostico de Sindrome de Apnea e Hipopnea del Suefio (SAHOS)
severo mediante polisomnografia (indice de apnea hipopnea (IAH) 18) con un
estudio endoscopico con hallazgo de colapso concéntrico de la faringe.



Respecto a los estudios audioldgicos, se realizaron audiometrias en 10 pacientes,
en los cuales se encontro audiometria normal en 5 pacientes, 1 paciente presento
hipoacusia neurosensorial leve bilateral, 1 paciente con hipoacusia conductiva leve
bilateral, 1 paciente con hipoacusia conductiva leve para oido derecho y audicion
normal para oido izquierdo, 1 paciente hipoacusia mixta leve de forma bilateral, 1
paciente presentd hipoacusia conductiva severa en oido derecho con audicidon
normal del lado izquierdo, que mejordé después de cirugia de adenoides mas
turbinoplastia, siendo normal en ambos oidos.

Solo 3 pacientes tenian PAETC (Potenciales auditivos evocados del tallo cerebral)
de los cuales 2 tenian alteracion en la conduccion del oido derecho con oido
izquierdo normal y en 1 paciente el estudio era totalmente normal. También se
encontraron 3 pacientes con PEAEE (Potenciales auditivos evocados en estado
estable) el cual fue anormal de forma bilateral en 1 paciente (33%) y normal en 2
pacientes (66%). Ninguno de estos pacientes es portador de ayudas auditivas.

Se reporta un paciente con antecedente de retardo en el neurosedarrollo e implante
coclear unilateral en 2013, en 2021 retiro de iman para RM y desde entonces con
implante disfuncional. No se documentan estudios audioldgicos en el expediente
clinico.

Figura 2. Distribucion de estudios de audicion (PEAEE, PEATC) de pacientes
pediatricos con ECF del HINFP, Cartagena, 2022.
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Tabla 2. Distribuciéon de estudios audioldgicos (Audiometria) de pacientes
pediatricos con ECF del HINFP, Cartagena, 2022.

Variable Categoria n %
Total de pacientes 10 125
Normal 5 50
HNS leve bilateral 1 10
Hipoacusia conductiva leve 1 10
bilateral
Resultados Hipoacusia conductiva leve 1 10

De unilateral (oido derecho)




audiometria Hipoacusia mixta leve de 1 10
bilateral

Hipoacusia conductiva severa 1 10
unilateral (oido derecho)

En la figura 3 se grafican los hallazgos del timpanograma en estos pacientes y en la tabla
3 se discriminan por pacientes y desenlace de acuerdo a lo consignado en las historias
clinicas.

Figura 3.
Distribucién de hallazgos en Timpanometria por oido en pacientes pediatricos con
ECF del HINFP, Cartagena, 2022.

Timpanometria

50
40
o 30 - .
o 20 ' - I
2
0 | =l
Curva A Curva B Curva C Curva As
Oido derecho 30 20 40 10
Oido izquierdo 20 10 40 30
Columnal

Tabla 3. Distribucién discriminan por pacientes y desenlace de acuerdo a lo
consignado en las historias clinicas de pacientes pediatricos con ECF del HINFP,
Cartagena, 2022.

Edad* oD ol Edad oD ol Desenlace

6 A A 6 As C  Oftitis media con efusion dx 26/11/2021 se
dio seguimiento por 3 meses sin mejoria, se
programa para colocacion de tubos de

ventilacion

4 A As 4 C As Inicio de corticoide inhalado por 3 meses, no
seguimiento

4 C C 5 A A  Tratamiento con corticoide nasa, mejoria y
alta.

6 B As Se describe en historia clinica que se hizo

audiolégicos que fueron *normales* sin
valores, se da de alta por adecuada

evolucién

12 C C Se propone adenoidectomia pero no acepta,
sin seguimiento posterior a ello.

6 C C Se solicitd6 NFL, no se habia realizado al
momento del estudio

6 A A Curvas tipo A bilateral y ante otitis a

repeticion se sospecha probable
timpanoesclerosis. Se solicité tomografia de
oidos que fue normal, se solicitan
audiologicos de control a la fecha sin reporte
de resultados




¥ C C 3 A A Adenoidectomia y turbinoplastia, mejoria y

alta
- B B Se desconoce manejo
- As AS Cirugia adenoides + tubos realizado se

retiran a los 18 meses en 2021
(-)* No se documenté edad del examen (EDAD)* Edad en afios al momento del examen

Un paciente tenia TAC de oidos con resultado normal, en un paciente se reportd
una resonancia magnética cerebral con hallazgo de ocupacion de mastoides y oido
medio.

Se informé sobre el tamafio amigdalino en 64% de la poblacién, se encontré una
mayor proporcion de pacientes con amigdalas grado I, en total 30 pacientes que
corresponden al 46.8%, el 39% de los pacientes tenian amigdalas grado | (25
pacientes), se encontrd hipertrofia de amigdalas en 9 pacientes, de los cuales 7
tenian amigdalas grado 111 Y 2 tenian amigdalas grado 1V, que corresponde al 10.9%
y 3.1% respectivamente.

En 26 pacientes se realiz0 radiografia de cavum faringeo, encontrandose hipertrofia
de adenoides grado | en 9 pacientes, grado Il en 10 pacientes y 7 pacientes con
hipertrofia grado Ill. Mientras que, en el estudio endoscépico, que fue realizado a 26
pacientes, 11 de ellos se presentaban hipertrofia de adenoides con obstruccion
severa en 5 pacientes y leve a moderada en 6 de los mismos.

También se demostrd que el procedimiento quirargico mas frecuente realizado fue
la adenoidectomia 8 pacientes (53.3%), de un total de 15 pacientes que debieron
ser llevados a cirugia, otros procedimientos realizados fueron: turbinoplastias,
amigdalectomias, liberacion de frenillo lingual corto, control de epistaxis por
cauterizacion de vasos septales, miringotomia y colocacion de tubos de ventilacion,
en ninguno se presentd complicaciones (tabla 4).

Tabla 4. Distribucion de hallazgos de NFL y procedimientos quirdrgicos.

Variable Categoria n %
Total estudios realizados 26 32.5
Normal 1 38

Anormales en fosas nasales:

Hipertrofia de cornetes 7 269

Varices septales 7 269
Hallazgos en Desviacién septal 3 115
estudio Secreciones amarillentas/verdosas 2 7.2
endoscopico Poliposis nasal 1 38

Anormales en faringe:

Hipertrofia de adenoides 11 423

Colapso concéntrico de hipofaringe 1 38

Anormales en laringe/traquea:
Signos de laringitis por reflujo faringo laringeo 3 115




Lesiones estructurales de pliegues vocales 2 72
(quistes/nddulos)

Total de pacientes intervenidos 15 18.7
Adenoidectomia 8 533
Turbinoplastia 5 333
Procedimientos  Amigdalectomia 3 20
quirargicos Control de epistaxis 3 20
realizados Miringotomia/Colocacion de tubos de ventilacion 2 13.3
Liberacion de frenillo lingual 1 6.6

Se encontré que la prevalencia de nifias con manifestaciones otorrinolaringolégicas
fue del 85%, mientras que en nifios fue del 82,5%, ser nifla aumenta en un 3% la
proporcion del desenlace, pero estas diferencias no fueron estadisticamente
significativas. Por otra parte, se encontré que tener anemia con rasgo falciforme
reduce en un 26% la prevalencia de manifestaciones ORL, sin embargo, en esta
asociacion tampoco hay diferencias desde la estadistica, por ultimo, por cada afio
de edad de los nifios de enfermedad de células falciformes, la proporcién de
manifestaciones otorrinolaringoldégicas aumenta en un 2%, en toda caso, esta
relacion no es significativa.

Con respecto a la prevalencia de niflos con talasemia que presentaron
manifestaciones ORL fue del 83,3%, comparado con la prevalencia de aquellos que
no tenian talasemia (16,7%). Tener talasemia aumentd en un 3% la prevalencia de
los sintomas, pero estas diferencias no fueron significativas (p: 0,95) (tabla 5).

Tabla 5. Asociacion entre sexo, edad y rasgo falciforme y manifestaciones ORL en
pacientes pediatricos con ECF del HINFP, Cartagena, 2022.

Manifestaciones ORL
RP crudo

Variable Si No [1C 95%] valor p
n % n %
Sexo
Mujer 34 850 6 15,0 1,03 [0,64 — 1,66] 0,90
Hombre 33 82,5 7 17,5 1 -
Rasgo falciforme
Si 19 67,9 9 321 0,74 0,43 — 1,25] 0,26
No 48 923 4 7,7 1 -
Edad (afos) 10.3* 46 79 48 1,02 0,97 — 1,07] 0,48
Talasemia
Si 5 83.3 1 16.7 1,03 [0,44 - 2,37] 0,95

No 62 83.8 12 16.2 1 -




*media (desviacion estdndar)

En el modelo ajustado se mantiene la misma direccion de la asociacion, los valores
de las medidas epidemiolégicas y como en el modelo crudo, no hay diferencias
estadisticamente significativas (tabla 6).

Tabla 6. Modelo ajustado de asociacion entre sexo, edad y rasgo falciforme y
manifestaciones ORL en pacientes pediatricos con ECF del HINFP, Cartagena,
2022.

Variable RP crudo valor p RP ajustado valor
[IC 95%] [1C95%] p
Sexo (mujer) 1,03 [0,64 — 1,66] 0,90 1,03[0,63 - 1,67] 0,91
Rasgo falciforme (si) 0,74 10,43 — 1,25] 0,26 0,75[0,44 — 1,28] 0,29
Edad (afios) 1,02 [0,97 — 1,07] 0,48 1,01 [0,96 — 1,07] 0,61
Talasemia (si) 1,03 [0,44 — 2,37] 0,95 0,92 10,39 - 2,17] 0,85
DISCUSION

Se ha descrito en la literatura, la asociacion de la ACF con algunas manifestaciones
otorrinolaringologicas, principalmente de tipo otologico, que van a estar dadas por
diversas formas de hipoacusia neurosensorial, uni o bilateral, de inicio insidioso o
repentino, con evolucién reversible o irreversible y de diferentes grados que van de
leves hasta profundas (5, 14,13). Especificamente, la isquemia de la estria vascular
y el 6rgano de Corti como consecuencia de la formacion de glébulos rojos en forma
de hoz que obstruyen el flujo sanguineo a nivel de la coclea explica la causa de la
hipoacusia en la ECF. La tasa de prevalencia de hipoacusia neurosensorial subita
(SNHL) en nifios mayores y adultos esta entre el 11 a 41% (15) y se ha encontrado
que ocurren en el 8% de los niflos con SCA en Nigeria, el 12% en EE. UU., el 22%
en Jamaica, 36,5% en Kenia y 60% en Ghana (16).

En nuestro estudio, encontramos que solo 10 de los 80 pacientes estudiados
contaba con estudios audiolégicos que permitieran establecer el estado de su
funcidn auditiva, de estos, el 50% tenia examenes normales y en el resto prevalecen
las alteraciones de tipo conductivo leve, en relacién con disfuncion tubarica e
hipertrofia de tejido adenoideo, obteniéndose mejoria con corticoides inhalados y
adenoidectomia en 2 de los pacientes estudiados y el resto se desconoce evolucion
por falta de seguimiento.

Se han descrito 3 hipotesis para explicar la asociacion entre la hipertrofia amigdalina
y enfermedad de células falciformes, estas son: la hipertrofia compensatoria



secundaria a la autoesplenectomia, mayor probabilidad de desarrollar infeccién
recurrentes de las vias aéreas superiores por disminucion de la opsonizacion de
bacterias patégenas y la funcién de las adenoides y las amigdalas palatinas como
centros hematopoyéticas debido a anemia hemolitica (18). Sidman y Fry informaron
completa remisiéon de crisis vaso oclusivas frecuentes secundarias a apnea
obstructiva del suefio en una nifia afrodescendiente de 12 afios después de una
amigdalectomia y adenoidectomia, concluyendo que la desaturacion de oxigeno
durante los periodos de apnea exacerbaba las crisis vasoclusivas (17); en nuestro
estudio, la cirugia de adenoides fue el procedimiento quirargico mas frecuentemente
realizado (8 de 15 pacientes intervenidos), en ninguno se pudo documentar por
historia clinica disminucién de las crisis posterior al procedimiento, estos pacientes
no tenian historia de hospitalizaciones por crisis de anemia y tampoco se
documentaron posterior al procedimiento, tampoco se puede descartar que hayan
tenidos crisis manejadas en otros centros médicos de la ciudad.

La prevalencia de hipertrofia amigdalina obstructiva en nifilos con ECF es del 19%,
y la prevalencia de hipertrofia adenoidea es del 55%, mayor que en nifios sanos en
quienes se reportan prevalencias del 12% y del 34% respectivamente (9)... Se ha
descrito también una prevalencia mayor de SAHOS en nifios y adolescentes con
enfermedad de células falciformes, que oscila entre 5% y 79%, la cual demuestra
ser muy alta cuando se compara con nifios sin enfermedad de células falciformes,
en quienes se presenta una prevalencia de 1% a 4% y que puede estar asociado
al tamario del tejido linfoide en nifios con esta enfermedad (7) . En nuestro estudio,
se informd sobre el tamafio amigdalino en el 64% del total de pacientes, se encontr
una mayor proporcién de pacientes con amigdalas grado | y Il que corresponden al
85.8% de los pacientes y el 14% tenian amigdalas obstructivas, cifra similar a la
reportada en pacientes sanos. Solo en un paciente se document6 diagnostico de
Sindrome de Apnea e Hipoapnea del Suefio (SAHOS) severo mediante
polisomnografia con un IAH de 18 y en estudio endoscopico del suefio se
documenta colapso concéntrico de la faringe, condicion médica que no se relaciona
con el motivo del estudio; Este paciente fue tratado con CPAP, con buena
adaptacion al tratamiento.

Desde el punto de vista nasosinusal, en la enfermedad de células falciformes puede
presentarse un fendmeno similar al priapismo en los cornetes, puesto que el
suministro de sangre a los cornetes ha sido descrito como pseudoerectil y similar al
del pene, lo cual puede ocasionar obstruccién nasal. Este fenébmeno en general se
maneja con hidratacion adecuada, correccion de acidosis, y eliminacion de
infecciones, suministro adecuado de oxigeno y transfusibn sanguinea si es
necesario, puede ser la cirugia de cornetes. El uso de vasoconstrictores tépicos
puede producir el efecto contrario, llevando a isquemia e hipoxia tisular empeorando
la patologia, por lo cual no se recomiendan. En nuestros pacientes se documento
hipertrofia de cornetes inferiores en 7 de 26 pacientes llevados a endoscopia
nasales, de los cuales mas de la mitad (5 pacientes) debieron ser llevados a cirugia.



Adicionalmente, se sabe que la hematopoyesis extramedular surge como respuesta
compensatoria ante una mayor necesidad de produccion de eritrocitos y ocurre en
cualquier parte del cuerpo, es asi como se han descrito en pocos casos
hematopoyesis extramedular en los senos paranasales (19). La hematopoyesis
extramedular debe considerarse en el diagnéstico diferencial de cualquier masa
nasosinusal que se presente en un paciente con anemia crénica conocida. Estos
tejidos sinusales hematopoyéticos radiograficamente causan opacificacion
completa y ocupacion de los senos paranasales con densidades de tejidos blandos,
con calcificaciones intrasinusales y ausencia de erosion 6sea 0 extension
intracraneal o intraorbitaria (9). En esta cohorte de pacientes no se documento
masas u ocupacion en senos paranasales, en 2 pacientes se diagnostico sinusitis
aguda con respuesta al manejo médico.

CONCLUSION

En este estudio encontramos una poblacion de 1080 nifios con enfermedad de
células falciformes de los cuales solo 80 nifios habian sido valorados por
otorrinolaringologia, ninguno en el contexto de una valoracion primaria sino como
intervencion secundaria a sintomas que manifestaba el paciente o cuidador.

Se destaca dentro de las manifestaciones otorrinolaringolégicas mas frecuentes, el
ronquido durante el suefio, principalmente en contexto de patologia inflamatoria de
la via aérea.

No se identificar factores asociados a la aparicion de la sintomatologia de sistemas
otorrinolaringoldgicos en los casos de ACF con importancia estadistica, ni se logra
precisar los factores asociados a la persistencia o mejoria de la misma.

En el Hospital Infantil Napoledn Franco Pareja- HINFP, se atiende un alto nimero
de paciente con ACF, que son valorados por un grupo de hematélogos pediatras,
hematoncoélogos pediatras y pediatras de manera regular, pero al revisar los
expedientes clinicos evidenciamos que la valoracion por otorrinolaringdlogo y el
tamizaje auditivo no hace parte del protocolo de seguimiento a estos pacientes,
tampoco se indaga sobre manifestaciones otorrinolaringologicas de importancia
como ronquidos o alteraciones del suefio e hipoacusia, por lo que es probable que
un porcentaje alto de estos pacientes puedan padecer, de manera inadvertida,
patologias de la via aérea superior o pérdidas auditivas que puedan estar
interfiriendo en su calidad de vida y en su desarrollo cognitivo y psicosocial.

Se requieren estudios con una base mas amplia de pacientes que permitan
conclusiones mas precisas, ademas la elaboracion de estudios prospectivos que
permitan una mejor caracterizacion de estas manifestaciones.
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