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1. CONCEPTO, JUSTIFICACION Y BASES FISIOPATOLOGICAS

La enfermedad de células falciformes (ECF) es una hemoglobinopatia hereditaria autosémica recesiva
caracterizada por la polimerizacion de la hemoglobina S, que provoca deformacién eritrocitaria,
aumento de la viscosidad sanguinea y fendmenos de vasooclusiéon. Durante la gestacién, los cambios
fisiolégicos propios del embarazo —mayor demanda metabdlica y de oxigeno, hipercoagulabilidad y
alteraciones hemodindmicas— exacerban estos mecanismos, convirtiendo a estas pacientes en un
grupo de alto riesgo obstétrico.

La afectacidén placentaria secundaria a la vasooclusién de su microcirculacidon condiciona disfuncién
uteroplacentaria y se asocia a un mayor riesgo de hipoxia fetal crénica, restriccién del crecimiento
intrauterino, bajo peso al nacer y muerte fetal. A nivel materno, la sobrecarga de drganos previamente
dafiados por la ECF explica la mayor incidencia de complicaciones como crisis vasooclusivas, sindrome
tordcico agudo, eventos tromboembodlicos y preeclampsia.

Este contexto justifica la necesidad de un manejo protocolizado y multidisciplinar de la gestante con
ECF, especialmente durante el parto y el puerperio, con el objetivo de reducir la morbimortalidad
materna y perinatal.

COMPLICACIONES

Crisis vasooclusivas (mas frecuente), sindrome toracico agudo,

Maternas . .
tromboembolismo venoso, anemia grave
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Preeclampsia/eclampsia, infecciones, desprendimiento de placenta,

Obstétricas ,
mayor tasa de cesdrea

Muerte fetal, RCIU/bajo peso al nacer, parto pretérmino, posible

Fetales , . .
sindrome de abstinencia neonatal

2. MANEJO PRECONCEPCIONAL

El manejo preconcepcional de la drepanocitosis debe abordarse desde una perspectiva integral que
combine la identificacion del riesgo genético en la pareja y el asesoramiento reproductivo

En parejas en las que se identifica rasgo drepanocitico o enfermedad en cualquiera de sus miembros, se
recomienda completar el estudio del otro miembro mediante electroforesis de hemoglobina y/o estudio
molecular, con el fin de establecer con precisién el riesgo de descendencia afecta. De forma analoga,
ante la deteccidn de rasgo drepanocitico en el cribado analitico (habitualmente en el primer trimestre),
se debe indicar la valoracién de la pareja en consulta de genética, con el objetivo de ofrecer un estudio
genético a ambos progenitores vy, si procede, plantear un estudio genético fetal mediante técnicas
invasivas.

El riesgo de enfermedad en la descendencia dependera de la combinacidn genética parental:

Estado de la pareja Riesgo descendencia afecta
Ambos portadores 25%
(HbAS/HbAS)
Afecto + portador 50%
(HbSS/HbAS)
Afecto + sano (HbSS/HbAA) 100% portadores

El asesoramiento genético preconcepcional constituye un elemento central del manejo y debe realizarse
de forma no directiva, proporcionando informacion clara y comprensible sobre el patron de herencia, la
probabilidad de transmisidon y la expresién clinica de la enfermedad, incluyendo su variabilidad
fenotipica y potencial gravedad. Es fundamental garantizar que la pareja comprende adecuadamente
los riesgos de transmisidon y las implicaciones clinicas de la enfermedad.
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En este contexto, resulta esencial abordar de manera detallada las distintas opciones reproductivas
disponibles:

- Adopcidn
- Gestacién espontanea con diagndstico prenatal que permitira el diagndstico genético fetal.

Y en el contexto de técnicas de reproduccion asistida:

- Test genético preimplantacional (TGP) que permite la seleccién de embriones no afectados
antes de su transferencia, pudiendo ademas incorporar tipaje HLA en situaciones seleccionadas
para lograr compatibilidad con un hermano afecto candidato a trasplante.

- Uso de gametos de donante constituye otra alternativa para eliminar el riesgo de transmision.

Todo el proceso debe desarrollarse en el marco de un equipo multidisciplinar, con participacion de
especialistas en genética clinica, hematologia, obstetricia y medicina fetal, garantizando un enfoque
coordinado y centrado en la toma de decisiones informada por parte de la pareja.

3. MANEJO DE LA GESTACION: CONSIDERACIONES INICIALES Y SEGUIMIENTO

La evaluacidn obstétrica de una paciente con enfermedad de células falciformes (ECF) debe ser integral
y realizada por un equipo multidisciplinar que incluya hematélogos, especialistas en medicina materno-
fetal, genetistas y expertos en el manejo del dolor. El objetivo principal es establecer el estado de salud
basal de la madre y detectar cualquier dafio organico preexistente que pueda complicarse durante el
embarazo.

Evaluacion médica inicial: recopilacion de antecedentes

e Revision de complicaciones previas: Se debe documentar la historia de crisis vasooclusivas,
sindrome toracico agudo (STA), accidentes cerebrovasculares o dafio en drganos diana.

e Control de la tension arterial: es fundamental registrar la TA basal, teniendo en cuenta que las
pacientes con ECF suelen tener cifras mas bajas que la poblacion general. Un objetivo
recomendado es mantenerla por debajo de 130/80 mmHg; cualquier incremento respecto al
basal, incluso si no llega a niveles de hipertension estandar, debe vigilarse estrechamente.

e Evaluacion respiratoria: registro de la saturacion de oxigeno basal mediante pulsioximetria.
Pruebas de laboratorio:

Es imperativo obtener un perfil hematoldgico y bioquimico completo que incluya:
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e Hemograma y reticulocitos: determinar el nivel basal de anemia y la actividad de la médula
Osea.

¢ Cuantificacion de hemoglobinas: Niveles de HbS y HbF,.

e Estudio de aloinmunizacién: Fenotipo eritrocitario ampliado y cribado de anticuerpos para
planificar futuras transfusiones.

e Funcidn renal y hepatica: Determinacion de creatinina, transaminasas, bilirrubina y cociente
albumina/creatinina en orina para detectar nefropatia.

e Perfil férrico: Medicidn de ferritina sérica, evitando la suplementacidén empirica con hierro a
menos que se confirme una deficiencia real.

e Urocultivo: cribado inicial de bacteriuria asintomatica, que es mas frecuente en estas pacientes.

Evaluaciones especializadas

e Oftalmologia: Evaluacion del fondo de ojo para detectar retinopatia falciforme proliferativa.

e Cardiologia: Se sugiere un ecocardiograma si existen sintomas cardiorrespiratorios o
comorbilidades para descartar hipertension pulmonar o disfuncién cardiaca.

e Odontologia: dado el mayor riesgo de complicaciones bucodentales, es importante reforzar en
consulta la recomendacion de acudir a la visita incluida en el Proceso Asistencial Integrado (PAl)
de Odontologia de Atenciéon Primaria.

Revisidn y ajuste de medicacién

Se deben suspender los farmacos con potencial teratogénico y optimizar la suplementacion:

e Hidroxiurea: se recomienda suspender la hidroxiurea al menos tres meses antes de intentar la
concepcion, debido a su posible teratogenicidad observada en estudios animales. Si la paciente
gueda embarazada durante el tratamiento, el farmaco debe interrumpirse de forma inmediata.
Tras su retirada, es fundamental realizar una monitorizacion clinica y hematoldgica estrecha,
dado el riesgo de empeoramiento de los sintomas. El tratamiento con hidroxiurea podra
reiniciarse una vez finalizada la lactancia materna.
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¢ Quelantes de Hierro: Deben suspenderse en el momento de la concepcién. Pueden mantenerse
hasta entonces; no obstante, es importante sefialar que la deferoxamina deberia interrumpirse
previamente al embarazo, dado que se ha asociado a anomalias congénitas. Por el contrario, el
deferasirox no ha mostrado un aumento del riesgo de malformaciones congénitas en los datos
disponibles.

e ECA y ARA-II: Estos farmacos para la hipertensién o nefropatia son teratogénicos y deben
sustituirse por alternativas seguras como nifedipino o metildopa un mes antes de buscar el
embarazo.

e Betabloqueantes: aunque los betabloqueantes como el labetalol son seguros en el embarazo,
en la gestante con ECF se debe vigilar estrechamente la funcién renal y los niveles de potasio
debido a la propension a la nefropatia falciforme.

Suplementacidn:

e Acido félico: Dosis elevadas (4-5 mg/dia) para compensar la hemdlisis crénica y prevenir
defectos del tubo neural.

e Vitamina D: Suplementacion segun las recomendaciones nacionales (ej. 1000-2000 Ul diarias).

e Hierro: Evitar suplementos con hierro a menos que se confirme una deficiencia real mediante
niveles de ferritina.

Prevencion de complicaciones agudas:

o Profilaxis infecciosa: Se debe actualizar el calendario vacunal, incluyendo la vacuna
antineumocdcica, antimeningocécica (B y C), haemophilus influenzae tipo B y la vacuna anual
contra la gripe. En mujeres con hipoesplenismo que ya reciben profilaxis con penicilina, esta
debe mantenerse durante la gestacion.

e Cribado urinario: Debido al riesgo de bacteriuria asintomatica, se recomiendan urocultivos
mensuales o al menos trimestrales.

o Riesgo de trombosis: La ECF es un estado de hipercoagulabilidad. Se debe considerar la
tromboprofilaxis con heparina de bajo peso molecular (HBPM) a partir de la semana 28 en
pacientes con factores de riesgo adicionales o durante cualquier ingreso hospitalario. En
pacientes de alto riesgo, se recomienda mantener profilaxis antitrombdtica durante toda la
gestacion.
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Prevencion de la preeclampsia:

Se recomienda iniciar aspirina a bajas dosis (75-150 mg) a partir de la semana 12 para reducir el riesgo
de preeclampsia.

SEGUIMIENTO:

El seguimiento fetal en gestantes con enfermedad de células falciformes (ECF) debe ser intensivo y
proactivo debido al elevado riesgo de complicaciones como la restriccidon del crecimiento intrauterino
(RCIU) y la muerte fetal.

Cribado y vigilancia del crecimiento fetal

Dada la frecuencia de insuficiencia placentaria en estas pacientes, la evaluacion del crecimiento
mediante ultrasonido es prioritaria:

e Ecografia morfoldgica: Se debe realizar una ecografia detallada para detectar anomalias
congénitas entre las semanas 18 y 20.

e Biometria fetal seriada y evaluacién doppler: Se recomiendan ecografias de crecimiento cada
4 semanas, comenzando generalmente entre las semanas 24 y 28.

¢ Pruebas de bienestar fetal: Se sugiere iniciar pruebas de bienestar (como el perfil biofisico o la
monitorizacién de la frecuencia cardiaca fetal) de forma semanal o bisemanal a partir de las
semanas 32 a 34.

En gestantes con hipertensidn, crisis vasooclusivas frecuentes o RCIU ya diagnosticado, estas pruebas
deben iniciarse de forma individualizada y temprana, tan pronto como se confirme la complicacién o el
feto sea viable.

Monitorizacion durante crisis agudas

Si la gestante requiere hospitalizacién por una crisis vasooclusiva o sindrome toracico agudo, el
seguimiento fetal cambia segun la edad gestacional:

e Antes de las 24 semanas: No suele requerir monitorizacién fetal rutinaria adicional.

e Entre las 24 y 28 semanas: Se recomienda vigilancia del bienestar fetal mediante ecografia.
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Después de las 28 semanas: Es imperativo realizar monitorizacidon continua diaria de la frecuencia
cardiaca fetal (cardiotocografia) mientras dure la crisis, ya que los eventos agudos maternos pueden
deteriorar rapidamente la condicidn fetal.

4. PRINCIAPLES COMPLICACIONES
ANEMIA GRAVE

La anemia grave en la gestante con enfermedad de células falciformes (ECF) se define generalmente
como una caida brusca de la hemoglobina (Hb) de 22 g/dL respecto a su nivel basal habitual. El manejo
se centra en una evaluacion diagnédstica rapida para identificar la causa y la administracion sin demora
de terapia transfusional para restaurar el transporte de oxigeno sin provocar complicaciones por
hiperviscosidad.

Evaluacion inicial y diagndstico:

Ante una anemizacion aguda, es imperativo realizar un estudio completo para determinar el mecanismo
del descenso:

e Analitica urgente: Hemograma completo, recuento de reticulocitos (clave para diferenciar
causas regenerativas de aplasicas), bilirrubina, LDH y haptoglobina.

e Pruebas de seguridad: Solicitud inmediata al banco de sangre para reserva de concentrados de
hematies con fenotipo ampliado para evitar la aloinmunizacién.

e Cribado infeccioso: Serologia y PCR para Parvovirus B19, ademas de cultivos si existe fiebre

e Exploracion fisica: Valorar el tamafio del bazo y el higado para detectar posibles secuestros
organicos

Manejo transfusional:

La transfusion es el pilar del tratamiento cuando la anemia es sintomatica o pone en riesgo la estabilidad
hemodinamica de la madre o el feto

Tipos de transfusion:

e Transfusion simple (top-up): Indicada para corregir la anemia aguda sintomatica o cuando la Hb
cae por debajo de 6-7 g/dL
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¢ Recambio eritrocitario (eritroaféresis): Preferible en casos de complicaciones graves asociadas
(como Sindrome Toracico Agudo o ictus) para reducir la HbS a <30% rapidamente.

Requisitos del componente sanguineo:

Los hematies deben ser HbS negativos, CMV negativos y con compatibilidad extendida (Rh y Kell como
minimo) para minimizar reacciones adversas.

Objetivos y limites:

Se debe transfundir para alcanzar el nivel basal de la paciente (generalmente 8-10 g/dL), evitando
exceder los 10-11 g/dL para prevenir el riesgo de hiperviscosidad sanguinea y sindrome de
autotransfusion.

Transfusion profildctica:

La transfusion profilactica en gestantes con enfermedad de células falciformes (ECF) no se recomienda
de forma sistematica. La evidencia cientifica disponible es insuficiente para demostrar que una
estrategia de transfusion regular profilactica sea superior al manejo transfusional segin demanda
clinica. Sin embargo, dado que puede reducir la frecuencia de crisis vasooclusivas y mejorar los
resultados materno-fetales en determinados casos, su indicacién debe valorarse de manera
individualizada, especialmente en gestantes con perfiles de alto riesgo.

Indicaciones para transfusion profilactica

Se considerard la instauracion de un programa de transfusiones regulares (habitualmente cada 3-4
semanas) en las siguientes situaciones:

o Antecedentes de ECF grave: historia de complicaciones severas previas o en embarazos
anteriores, como sindrome tordacico agudo, ictus o crisis vasooclusivas muy frecuentes.

e Gestacion multiple: los embarazos gemelares se asocian a un mayor riesgo de complicaciones
obstétricas y de descompensacién de la ECF.

e Comorbilidades maternas: presencia de dafio en drganos diana, especialmente nefropatia
falciforme o cardiopatia.
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DREPANOCITOSIS Y GESTACION

e Suspension de hidroxiurea: empeoramiento clinico tras la retirada del tratamiento por la
gestacion.

e Programa transfusional previo: gestantes que ya estaban en un programa de transfusidn
cronica antes de la concepciodn, el cual debe mantenerse durante el embarazo.

e Complicaciones en la gestacidon actual: aparicién de complicaciones graves o recurrentes
relacionadas con la ECF durante el embarazo en curso.

Cuando se indica la transfusidon profilactica, los objetivos son mantener cifras de hemoglobina
generalmente entre 9y 11 g/dL, evitando valores superiores a 12 g/dL por riesgo de hiperviscosidad, y
reducir el porcentaje de hemoglobina S por debajo del 30—40%. La transfusiéon simple puede ser
adecuada en determinados casos, aunque en pacientes con hemoglobina basal elevada o riesgo de
sobrecarga férrica se prefiere el recambio eritrocitario, que permite disminuir la HbS y aumentar la HbA
sin incremento relevante del volumen circulante.

La indicacion debe sopesar los beneficios frente a los riesgos potenciales, incluyendo aloinmunizacién,
sobrecarga de hierro y reacciones hemoliticas retardadas. Es imprescindible el uso de concentrados de
hematies HbS negativos, con fenotipo extendido y compatibilidad para los sistemas Rh y Kell, dentro de
un seguimiento estrecho y multidisciplinar.

En el contexto de la transfusion profilactica o regular en la gestante con enfermedad de células
falciformes, especialmente cuando se emplea transfusién simple, puede considerarse la administracion
de furosemida intravenosa como medida preventiva frente a la sobrecarga de volumen. El embarazo
constituye un estado de hipervolemia fisioldgica y, en pacientes con ECF, la presencia frecuente de
disfuncién cardiaca relacionada con anemia crdnica o de afectacidn pulmonar previa (sindrome toracico
agudo, hipertensién pulmonar) incrementa el riesgo de edema pulmonar asociado a la transfusién. El
uso de furosemida IV contribuye a un control mas seguro del balance hidrico durante el procedimiento
transfusional, reduciendo el riesgo de complicaciones cardiovasculares y respiratorias potencialmente
graves, especialmente en gestantes con factores de alto riesgo o compromiso cardiorrespiratorio previo.

Manejo especifico seguln etiologia:

Se incluye en apartado de anexos tabla 2.

CRISIS VASOOCLUSIVAS:

El manejo de las crisis vasooclusivas (CVO) en la gestante es una prioridad médica que requiere un
enfoque multidisciplinar (obstetras, hematdlogos y anestesistas) para mitigar el elevado riesgo de
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morbilidad y mortalidad materna y perinatal. Dado que el embarazo agrava la vasooclusion placentaria
y sistémica, el protocolo se centra en un control rapido del dolor, hidratacion cuidadosa y vigilancia fetal
estrecha.

Control del dolor

El objetivo es administrar la primera dosis de analgésico dentro de los 30 a 60 minutos posteriores a la
llegada al hospital.

e Paracetamol: Es el agente de primera linea para el dolor leve.

e Opioides: La morfina y la oxicodona son los farmacos de eleccidn para el dolor severo. Se debe
monitorizar el riesgo de Sindrome de Abstinencia Neonatal (NOWS) si se utilizan dosis altas de
forma crénica.

e Farmacos que no se recomiendan:

e AINEs: Pueden usarse con precaucion en el segundo trimestre, pero deben evitarse
después de las semanas 31-32 por el riesgo de cierre prematuro del conducto arterioso
fetal.

e Sedebe evitar la petidina debido al riesgo de convulsiones y toxicidad tanto en la madre
como en el paciente con enfermedad de células falciformes (ECF).

e No se recomienda el uso de ketamina de rutina en obstetricia por posibles efectos
neurotoéxicos en el feto observados en modelos animales.

Medidas de soporte:

e Hidratacion: Es vital para mejorar la circulacién, pero se debe realizar un balance hidrico
estricto para evitar la sobrecarga de liquidos, que podria derivar en edema pulmonar o
preeclampsia. Fluidos isotdnicos, via oral

e Oxigenoterapia: Se recomienda solo si la saturacién de oxigeno cae por debajo del 95% o del
nivel basal de la paciente. Un nivel de saturacién menor al 92% puede requerir de un estudio en
profundidad para descartar otras complicaciones.
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e Espirometria incentivada: Debe realizarse cada 2 horas mientras la paciente esta despierta para
prevenir el Sindrome Toracico Agudo (STA), la principal causa de muerte materna en esta
poblacién

¢ Profilaxis antitrombética: Debido al alto riesgo de eventos tromboembdlicos durante el ingreso,
se debe administrar heparina de bajo peso molecular (HBPM) a menos que exista una
contraindicacion clara.

Vigilancia materno-fetal
El seguimiento depende de la edad gestacional y la viabilidad del feto:

e Antes de las 24 semanas: No se requiere monitorizacion fetal adicional rutinaria durante la
crisis.

e Entre las 24 y 28 semanas: Se recomienda vigilancia del bienestar fetal mediante ecografia.

e Mas de 28 semanas: Es imperativo realizar monitorizaciéon continua de la frecuencia cardiaca
fetal (cardiotocografia) diariamente durante las crisis agudas.

Terapia transfusional

La transfusion de gldbulos rojos no se recomienda de rutina para crisis vasooclusivas no complicadas.
Sin embargo, esta indicada de forma inmediata si se presentan las siguientes complicaciones:

e Sindrome Toracico Agudo (STA) o hipoxia severa.

e Ictus o deterioro neuroldgico agudo.

e Anemia aguda grave (caida brusca de hemoglobina >2 g/dl respecto al basal).
¢ Fallo multiorganico.

En casos graves, el objetivo es reducir la hemoglobina S (HbS) a menos del 30% mediante recambio
eritrocitario (eritroaféresis)

SINDROME TORACICO AGUDO (STA)
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El Sindrome toracico agudo (STA) es la complicacion mas grave y la principal causa de muerte materna
en gestantes con enfermedad de células falciformes (ECF). Se define por la aparicién de un nuevo
infiltrado pulmonar en la radiografia de térax, acomparfiado de fiebre y/o sintomas respiratorios (tos,
dolor torécico, disnea o hipoxia).

Dada su potencial mortalidad, el manejo debe ser rdpido, agresivo y coordinado por un equipo
multidisciplinar que incluya hematdlogos, obstetras y especialistas en cuidados intensivos.

Diagnéstico y monitorizacidon inmediata:

Ante cualquier sospecha (dolor toracico o caida de la saturacion), se deben realizar las siguientes
pruebas:

¢ Radiografia de torax: Esencial para el diagnéstico inicial.

e Gasometria arterial y pulsioximetria: Para predecir la gravedad segun el grado de hipoxia.

¢ Hemograma completo: Vigilando caidas bruscas de hemoglobina o plaquetas.

e Cribado microbiolégico: Cultivos de sangre y esputo, y PCR viral (incluyendo Influenza y COVID-
19)

Medidas de soporte criticas:

e Oxigenoterapia: Se debe mantener una saturacion de oxigeno >95%. Aquellos casos graves
pueden requerir ventilacién mecanica (CPAP o intubacién).

e Espirometriaincentivada: Realizar 10 inspiraciones profundas cada 2 horas mientras la paciente
esté despierta para prevenir atelectasias y mejorar la capacidad pulmonar.

e Hidratacion: Mantener un balance hidrico estricto para evitar la deshidratacidn sin causar
sobrecarga de liquidos o edema pulmonar.

e Analgesia: Control eficaz del dolor para permitir la movilidad toracica, monitorizando la
sedacién excesiva. Se debe evitar la petidina por riesgo de convulsiones.

¢ Tromboprofilaxis: Administracion de heparina de bajo peso molecular (HBPM) ante el alto
riesgo de eventos tromboembdlicos.
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Tratamiento farmacoldgico y transfusional:

e Antibioterapia empirica: Debe iniciarse de inmediato y cubrir microorganismos atipicos
(Mycoplasma, Chlamydophila), ademas de patdégenos comunes como S. pneumoniae, incluso si
los cultivos son negativos.

e Corticosteroides: No se recomiendan de rutina por el riesgo de "efecto rebote" (nuevas crisis
de dolor), salvo en casos de asma grave o sindrome de distrés respiratorio agudo.

e Terapia transfusional:

e Transfusion simple: Debe considerarse de forma precoz, ya que su eficacia es mayor
cuanto antes se inicia, por lo que es fundamental reevaluar periédicamente las cifras de
hemoglobina para evitar retrasos en su indicacion.

e Recambio eritrocitario: constituye el tratamiento de eleccién en los casos graves, como
hipoxemia severa persistente a pesar de oxigenoterapia, afectacion multilobar,
empeoramiento radiolégico o falta de respuesta a una transfusion simple,
especialmente en pacientes con Hb >9 g/dl por el mayor riesgo de hemoconcentracion.
Esta técnica permite eliminar productos de la hemdlisis y reducir rapidamente el
porcentaje de HbS por debajo del 30-40 %, pudiendo descenderse hasta < 20 % en
situaciones muy graves, segun la evolucidn clinica del paciente

Vigilancia fetal

En gestaciones de mds de 28 semanas, es imperativo realizar una monitorizaciéon continua de la
frecuencia cardiaca fetal diariamente durante el episodio agudo, ya que la hipoxia materna puede
comprometer rapidamente la reserva placentaria.

Tras un episodio de STA que haya requerido transfusion, se debe considerar la transfusion créonica sobre
todo ante el riesgo de recurrencia u otras complicaciones en el embarazo. La decisién debe ser
individualizada, considerando comorbilidades, antecedentes transfusionales y el riesgo materno-fetal.
Se recomienda realizar un seguimiento multidisciplinar e individualizado, considerando los beneficios y
riesgos de la terapia transfusional.

TROMBOEMBOLISMO VENOSO

Las gestantes con enfermedad de células falciformes presentan un riesgo incrementado de
tromboembolismo venoso (TEV), estimado entre 1,5 y 5 veces superior al de la poblacion gestante
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general. Este riesgo aumentado se relaciona con el estado protrombdtico crénico de la ECF y se ve
amplificado durante el embarazo, el parto y especialmente en el periodo posparto.

Evaluacion y categorizacion del riesgo tromboembélico

Se debe realizar una valoracion formal del riesgo de TEV en momentos clave: al inicio del embarazo
(primera visita), durante cualquier ingreso hospitalario, en el periodo intraparto y en el posparto
inmediato

La ECF se considera un factor de riesgo moderado-alto de TEV por si mismo. El riesgo trombdtico se
incrementa en presencia de complicaciones asociadas, tales como: sindrome toracico agudo, crisis
vasooclusivas, infecciones graves (p. ej., neumonia) o antecedentes personales de tromboembolismo
Venoso.

Tromboprofilaxis antenatal:

e Pauta general: Se recomienda considerar el uso de heparina de bajo peso molecular (HBPM)
profildctica a partir de la semana 28 de gestacion para todas las mujeres con ECF,
manteniéndola hasta seis semanas después del parto.

e Se recomienda HBPM profilactica antenatal desde el primer trimestre y hasta 6 semanas
posparto a las gestantes con drepanocitosis que ademas tengan alguno de los siguientes
factores: antecedente de ETEV, enfermedad cardiaca, renal, diabetes mellitus, lupus
eritematoso sistémico, cancer, artropatia sistémica, enfermedad inflamatoria intestinal,
cualquier trombofilia, IMC >30 kg/m2, edad >35 afios, fumadora de >10 cigarrillos/dia, varices
tronculares en miembros inferiores, paridad =3, embarazo multiple, hiperémesis, preeclampsia.
Cualquier paciente con ECF que sea ingresada por complicaciones médicas (como una CVO o
infeccidn) u obstétricas debe recibir HBPM profilactica durante toda su estancia, a menos que
exista una contraindicacién absoluta

Manejo intraparto y posparto

El periodo posparto representa la fase de mayor riesgo tromboembdlico, con una incidencia estimada
de hasta el 2,1%.

Tras parto vaginal:

o Se recomienda mantener la tromboprofilaxis farmacoldgica durante al menos 5 a 7 dias tras el
alta hospitalaria.
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Tras cesdrea:

o La tromboprofilaxis con HBPM debera iniciarse aproximadamente 12 horas después de la
intervencidn quirdrgica, siempre que no exista sangrado activo.

o Duracién recomendada: Las gestantes con drepanocitosis que no asocian factores de riesgo se
recomienda: HBPM profilactica durante 6 semanas posparto

Medidas mecdnicas:

o En pacientes con contraindicacién para la anticoagulacién farmacoldgica se deberan emplear
medidas mecanicas, tales como:

= Medias de compresion graduada.

= Dispositivos de compresidon neumatica intermitente.

o Se fomentard de forma sistematica la deambulacién precoz.

5. MANEJO DEL PARTO

El objetivo principal del manejo del parto en estas pacientes es minimizar los factores desencadenantes
de crisis falciformes, tales como la deshidratacion, la hipoxia, la hipotermia y el estrés fisioldgico.

El parto debe tener lugar en un centro hospitalario con capacidad para el manejo de complicaciones
maternas y fetales asociadas a la ECF.

En gestaciones sin complicaciones maternas o fetales y con crecimiento fetal adecuado, se recomienda
planificar el parto entre las 38 y 40 semanas de gestacion, con el fin de reducir el riesgo de
complicaciones tardias.

Via de eleccion del parto:

El parto vaginal es el modo de parto de eleccidn. La cesarea se reservara exclusivamente para las
indicaciones obstétricas habituales. El parto vaginal tras cesarea puede considerarse una opcion valida
en ausencia de contraindicaciones obstétricas adicionales.
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La presencia de necrosis avascular de cadera no contraindica el parto vaginal. Se deberan consensuar
previamente las posiciones de parto mas adecuadas para minimizar el dolor y las limitaciones
funcionales.

Cuidados de soporte durante el parto:

Oxigenacion:

e Monitorizacidén continua mediante pulsioximetria.

¢ Mantener saturacién de oxigeno > 95%.

Hidratacion:

e Asegurar una hidratacion adecuada, preferentemente por via oral o intravenosa si es necesario.

e Realizar balance hidrico estricto para evitar sobrecarga de volumen y riesgo de edema
pulmonar.

Control térmico:

Mantener normotermia mediante medidas fisicas (mantas térmicas, control ambiental), evitando la
exposicién al frio.

Monitorizacion fetal:

Se recomienda monitorizacion electrénica continua de la frecuencia cardiaca fetal, dada la menor
reserva placentaria y el mayor riesgo de distrés fetal.

Anestesia:

La anestesia neuroaxial (epidural o espinal) es el método preferido tanto para el parto vaginal como para
la cesarea. Su uso contribuye a reducir el estrés materno, el dolor y el aumento del gasto cardiaco
asociado.

La anestesia general debe evitarse siempre que sea posible, reservandose Unicamente para situaciones
excepcionales
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Terapia transfusional periparto:

Disponibilidad de hemoderivados:

En pacientes con antecedentes de aloinmunizacidon o presencia de anticuerpos irregulares, la sangre
compatible deberd estar cruzada y disponible antes del parto.

Transfusion preoperatoria:

No se recomienda de forma rutinaria. Se individualizara en pacientes de alto riesgo, tales como:

e Antecedentes de sindrome toracico agudo.

e Anemia grave (Hb < 7-9 g/dl).

En estos casos, el objetivo sera alcanzar cifras de hemoglobina de aproximadamente 10-11 g/dl.

6. MANEJO PUERPERAL

El manejo puerperal de estas pacientes es un periodo critico que exige una vigilancia estrecha, ya que
el riesgo de complicaciones, como las crisis de dolor y los eventos tromboembdlicos, se mantiene
elevado o incluso aumenta tras el parto.

Prevencion de complicaciones:

El riesgo de crisis vasooclusivas (CVO) persiste significativamente, afectando a entre el 21% y el 25% de
las mujeres en el puerperio.

Se debe mantener una hidratacion adecuada (via oral o intravenosa si es necesario) y asegurar una
saturacion de oxigeno = 95%. Se puede considerar el uso de CPAP si la saturacidn cae por debajo del
92% o aparecen sintomas toracicos.

Asimismo, se recomienda administrar antibiéticos de amplio espectro (como amoxicilina-clavulanico o
eritromicina) durante los 5 dias posteriores al parto para prevenir infecciones como endometritis o
infecciones urinarias, que son mas frecuentes en este grupo.

Tromboprofilaxis:
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Remito al apartado de manejo de las principales complicaciones: manejo del tromboembolismo.

Manejo del dolor y lactancia:

La lactancia materna debe ser fomentada por sus beneficios materno-infantiles, pero requiere ajustes
en la medicacion.

Analgesia:

Los AINEs pueden usarse de forma rutinaria durante la lactancia. Sin embargo, se debe evitar el uso de
codeina durante la lactancia por el riesgo de efectos adversos en el lactante; si se usan otros opioides,
el bebé debe ser monitorizado para detectar sedacion o dificultades respiratorias.

Medicamentos modificadores:

e Hidroxiurea: se recomienda su suspension durante la lactancia. Si se trata de paciente con
mucho riesgo de complicaciones, se realizara un seguimiento conjunto con hematologia.

e Quelantes de hierro: Debe reevaluarse el estado del metabolismo del hierro antes de reiniciar
el tratamiento

Asesoramiento anticonceptivo

Es fundamental ofrecer métodos anticonceptivos eficaces para evitar embarazos no planificados de alto
riesgo.

Se favorecen los métodos de progestageno solo, como los implantes subdérmicos o el DIU de
levonorgestrel, ya que no aumentan el riesgo trombético y pueden reducir la frecuencia de las crisis de
dolor.

Los anticonceptivos combinados son una opcidn (Categoria 2 de la OMS), pero deben usarse con cautela
minimizando otros factores de riesgo cardiovascular.

Seguimiento y transicion

Es vital asegurar una transicion fluida desde el equipo obstétrico de nuevo al especialista en ECF o
hematdlogo. Se recomienda programar una cita de seguimiento con hematologia inmediatamente
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después del alta para retomar las terapias modificadoras de la enfermedad de manera segura. Ademas,
el recién nacido debe someterse al cribado neonatal de anemia falciforme

7. INDICADORES DE EVALUACION

dicador Féormula Fuente Estandar
Valoracion multidisciplinar | (N2 de gestantes con drepanocitosis | Diraya >90%
precoz valoradas  por  Obstetricia vy
Hematologia antes de la semana
12/N2 total de gestantes con
drepanocitosis)x 100
Inicio correcto de medidas | (N2 de gestantes con inicio | Diraya >90%
preventivas documentado de AAS a bajas dosis,
acido fdlico 25 mg/dia y cribado
transfusional completo en el primer
trimestre/N? total de gestantes con
drepanocitosis)x 100
. Monitoriza
Eventos materno-fetales | (N2 de gestantes con 21 evento grave | Diraya, CMBD .,
graves (sindrome toracico agudo, ingreso en cién anual
UCI materna, parto <34 semanas o Zendencia
muerte fetal) / N2 total de gestantes
o descenden
con drepanocitosis )x 100 te
8. ANEXOS

TABLA 1: SEGUIMIENTO

Edad
gestacional

Seguimiento
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Evaluacién multidisciplinar. Historia de ECF y dafo organico. TA y SatO; basales.
Primera visita / Ane?lltlca basal corT\pIeta (her'nograr@, renal/hepa'tlca, ferrltma,‘orma, gru,p.o y
<12 sem a’ntlcuerpos, fenotipo extendido). Cribado de pareja y asesoramiento genético.
- Acido fdlico 5 mg/dia, vitamina D. Iniciar AAS 75-150 mg/dia. Urocultivo.
Valoracidn riesgo ETV.
10-14 sem Ecografia primer trimestre.
20 sem Ecografia morfoldgica. Hemograma y urocultivo.
24-28 sem Ecografias seriadas de crecimiento. Hemograma y urocultivo. Reevaluar riesgo
ETV + HBPM. Grupo y anticuerpos (28 sem).
Ecografias de crecimiento. Hemograma y urocultivo. Valoracién anestésica. Plan
32-36 sem . L
de parto. Considerar suspensién de AAS.
Control linicos. Defini jecut lan d to. Monitorizacién fetal !
38-40 sem 'on rc‘),es cllr'ncos efinir y ejecutar plan de parto. Monitorizacién fetal segun
situacién clinica.

TABLA 2: MANEJO ETIOLOGICO DE LA ANEMIA DURANTE LA GESTACION

Causa de la anemia Hallazgo caracteristico Manejo especifico
Reticulocitopenia absoluta, | Transfusién de hematies segun
frecuentemente asociada a | clinica, reposo, oxigenoterapiay

Crisis aplasica infeccién por Parvovirus B19 aislamiento. Valorar
inmunoglobulina IV en casos
graves.

Esplenomegalia y/o | Expansién urgente de volumen
- - hepatomegalia de inicio brusco | y transfusién cautelosa para
Secuestro esplénico / hepatico , . .
con caida rapida de la | mantener Hb =8 g/dly prevenir
hemoglobina hiperviscosidad posterior.
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Crisis hiperhemolitica /
reaccidn transfusional
hemolitica tardia (DHTR)

Ictericia marcada y
empeoramiento de la anemia
tras transfusion reciente

Evitar nuevas transfusiones si es
posible. Uso de corticoides,
inmunoglobulina IV y rituximab
para frenar la destruccién
inmune.

Déficit de folato

Macrocitosis progresiva

Suplementacién con acido
félico a dosis altas (5 mg/dia).
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