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Un niño con β-talasemia mayor, la
forma más grave de la enfermedad.

Fuente: Fundación Sankalp India

ATENCIÓN MULTIDISCIPLINARIA
CUESTIONES CLAVE EN EL
TRATAMIENTO DE LA TALASEMIA

El tratamiento adecuado de la talasemia
requiere la cooperación y el trabajo en
equipo de diferentes profesionales de la
salud. Un paciente debe acudir a
numerosos médicos especialistas para el
seguimiento adecuado y sistemático de los
diversos aspectos de su salud afectados
por la enfermedad, entre ellos cardiólogos,
endocrinólogos, hepatólogos, entre otros.

Los psicólogos suelen ser miembros
valiosos del equipo, ya que los pacientes
tienen que hacer frente a varios desafíos
relacionados con el manejo de la
enfermedad y su terapia durante
diferentes períodos de su vida.
Idealmente, los miembros de este equipo
multidisciplinario a menudo se reúnen
para discutir y cooperar sobre las mejores
prácticas para el manejo de sus pacientes.

Uno de los elementos más importantes para el
éxito del manejo de la talasemia es la llamada
adherencia o compromiso del paciente con la
terapia. Ningún esquema de transfusión y
quelación puede tener éxito, a menos que el
paciente lo siga adecuadamente.

Los avances en la terapia durante las últimas
décadas han transformado la talasemia en una
enfermedad crónica con una larga expectativa
de vida para los pacientes que reciben la
atención adecuada.

Sin embargo, si no se trata o se trata de manera
errónea, la talasemia provocará muchas
complicaciones, incluso la muerte a una edad
temprana. La insuficiencia cardíaca, la cirrosis
hepática y la diabetes son solo algunos ejemplos
de las muchas complicaciones graves que
pueden aparecer en pacientes mal tratados.

El apoyo psicosocial por parte del entorno
familiar y comunitario del paciente suele ser
crucial para lograr una adecuada adherencia.

Para más información puedes visitar
www.thalassaemia.org.cy

La beta (β) talasemia es un trastorno sanguíneo
hereditario caracterizado por niveles reducidos de
hemoglobina funcional, una proteína que se
encuentra en los glóbulos rojos, lo que les permite
transportar y distribuir oxígeno por todo el cuerpo.
La beta talasemia tiene tres formas principales:
menor, intermedia y mayor, que indican la
gravedad de la enfermedad.

Las personas con beta talasemia menor, también
conocidas como portadoras de talasemia o que
tienen el rasgo de talasemia, generalmente no
tienen ningún síntoma y, a menudo, no saben que
tienen la afección.

Los síntomas de la beta talasemia intermedia son
muy variables y la gravedad cae en el amplio rango
entre los dos extremos de las formas mayor y
menor. Las personas con β-talasemia mayor
tienen la expresión más grave del trastorno. A
menudo requieren transfusiones de sangre
regulares, terapia de quelación de hierro y atención
médica continua de por vida.
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Un paciente joven con talasemia
recibiendo una transfusión de sangre.
Fuente: Sociedad de Bienestar Al-Mustafa

TRANSFUSIONES DE SANGRE

El elemento más importante en el manejo de
la β-talasemia son las transfusiones de sangre.
Dado que el cuerpo del paciente no puede
producir suficientes glóbulos rojos sanos, el
paciente debe recibir sangre donada por
personas sanas de forma regular.

La frecuencia de las transfusiones de sangre y
la cantidad de sangre recibida cada vez, en
otras palabras, el esquema de transfusión, lo
determina el médico tratante. Las
transfusiones de sangre se realizan en
hospitales u otros entornos sanitarios (por ej.,
centros/clínicas de tratamiento), bajo la
supervisión de personal especializado y bien
formado (enfermeras y médicos).

Los pacientes que reciben transfusiones de
sangre regulares a lo largo de la vida y
comienzan las transfusiones durante los
primeros meses de vida tienen talasemia
dependiente de transfusiones (TDT), mientras
que los pacientes que reciben transfusiones
ocasionalmente y generalmente a edades más
avanzadas tienen talasemia no dependiente de
transfusiones (NTDT). Los pacientes de TDT
suelen recibir 2 o más bolsas de sangre cada 2-
5 semanas. La frecuencia de las transfusiones
para pacientes con NTDT varía mucho.

El segundo pilar fundamental del manejo de la
talasemia es la terapia de quelación, cuyo fin es
eliminar el exceso de hierro del organismo.

Como consecuencia de las transfusiones de
sangre, el hierro que se encuentra en los
glóbulos rojos se acumula gradualmente en el
cuerpo. Cuanto más hierro se acumula, más
tóxico se vuelve para muchos órganos vitales,
como el corazón, el hígado, las glándulas
endocrinas y otros.

Los pacientes con β-talasemia mayor requieren
una terapia de quelación de hierro de por vida
desde la primera infancia, generalmente a diario.

QUELACIÓN DE HIERRO

Actualmente se utilizan tres tipos diferentes de
medicamentos para la eliminación del hierro,
dos de los cuales se administran por vía oral y
uno mediante inyección.

La Deferoxamina es un quelante de hierro que
generalmente se administra mediante
inyección subcutánea. Se coloca una pequeña
aguja en el abdomen del paciente o en otro
lugar y se administra el medicamento a través
de una jeringa ajustada a una bomba de
infusión o a través de una pequeña bomba de
globo durante un período de varias horas al
día. La Deferiprona y el Deferasirox son
medicamentos quelantes del hierro que se
administran a los pacientes por vía oral.

Se puede usar cualquiera de estos
medicamentos o una combinación de ellos.

La elección de los quelantes, la dosis y la
frecuencia de administración la determina el
médico tratante dependiendo de muchos
factores que tienen que ver con las
necesidades del paciente, como la frecuencia
de las transfusiones, la cantidad de hierro en el
cuerpo del paciente, el estilo de vida del
paciente así como la disponibilidad y costo de
cada quelante en el país donde vive el
paciente.

DATOS RÁPIDOS SOBRE EL MANEJO DE LA TALASEMIA
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LA INSUFICIENCIA DE SANGRE ES
EXPERIMENTADA POR MÁS DEL 75% DE LOS
PACIENTES CON TALASEMIA EN PAÍSES DE

BAJOS Y MEDIANOS INGRESOS (LMIC).

MENOS DEL 5% DE LOS PACIENTES CON 
Β-TALASEMIA EN TODO EL MUNDO TIENEN

ACCESO A ATENCIÓN MULTIDISCIPLINARIA Y
CENTROS DE REFERENCIA.

SE INFORMA QUE EL CONTROL DE LA CARGA
DE HIERRO ADECUADO ES DEFICIENTE EN
MÁS DEL 80 % DE LOS PACIENTES CON Β-

TALASEMIA EN LOS LMIC.


