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con diagnosi accertata o              

C
O

D
IC

E R
O

SSO
:

-C
om

prom
issione di alm

eno una della 
funzioni vitali (app. respiratorio, 

cardio-vascolare o
stato di coscienza)

-
con         ≥

8
(o dolore resistente alla terapia 

analgesica a dom
icilio)

-S
egni di                          acuta 

(< 2gr/dl rispetto allo steady state 
o pallore m

arcato)
-C

efalea acuta con segni neurologici associati
-C

risi psicotica acuta
-Ittero severo

C
O

D
IC

E G
IA

LLO
:

anche indotta da traum
atologia m

inore
-Febbre ≥

38 
(                                   –

)
o persistente da alm

eno 2 gg
-Infezione docum

entata 
(es. vie urinarie o respiratorie)

-M
odesta sintom

atologia cefalalgica 
non traum

atica
-R

iferite alterazioni del visus
-Ittero in apparente benessere 

senza anem
izzazione

C
O

D
IC

E VER
D

E:
-P

atologia cutanea m
inore 

-P
atologie O

R
L m

inori
-M

odesto stato ansioso
-Ferite cutanee lievi

-E
scoriazioni ed abrasioni

-U
stioni di prim

o grado

C
O

D
IC

E B
IA

N
C

O
:

-P
roblem

atiche certificative 
-P

roblem
atiche m

edico-legali
-P

rescrizioni diagnostico-terapeutiche
-R

ichieste di consulenze non urgenti
-R

ichiesta di accertam
ento 

di stato gravidanza

S
i ritiene indispensabile che a tutti i pazienti 
S

C
D

 venga attribuito alm
eno codice giallo

S
om

m
inistrare la prim

a dose di un analgesico 
appropriato entro 30 m

inuti dall’accesso in ospedale

Paziente con quadro chirurgico
(es. addom

e acuto)

TR
IA

G
E

Paziente SC
D

sospetta 

anem
izzazione  

Sintom
atologia dolorosa 

VA
S 

-sintom
atologia dolorosa

G
estione A

D
U

LTI
G

estione B
A

M
B

IN
I

G
estione A

D
U

LTI
G

estione B
A

M
B

IN
I

A
B

B
R

EVIA
ZIO

N
I: A

AII: arti inferiori; A
AS

S: arti superiori; A
C

S
: A

cute C
hest S

yndrom
e; A

F: A
nem

ia Falciform
e; A

LT: A
lanina-am

inotransferasi; A
ST: A

spartata A
m

inotransferasi; B
AL: lavaggio bronco-alveolare; B

U
N

: A
zoto U

reico nel sangue; C
M

V: 
C

itom
egalovirus; D

H
: D

ay H
ospital; D

H
TR

: R
eazione em

olitica trasfusionale tardiva (D
elayed H

em
olitic Transfusion R

eaction); E
BPM

: Eparina a basso peso m
olecolare; E

BV: Virus di E
pstein-bar; E

C
G

: elettrocardiogram
m

a; E
EX

: eritrocitoaferesi; E
G

A
: 

E
m

ogasanalisi A
rteriosa; E

PO
: E

rythropoietin; FC
: frequenza cardiaca; FK

T: Fisiokinesiterapia; FR
: Frequenza respiratoria; H

b: Em
oglobina; H

bC
: E

m
oglobina C

; H
bD

: E
m

oglobina D
; H

bF: E
m

oglobina fetale; H
bS: E

m
oglobina S

; H
C

T: em
atocrito; H

LA: 
H

um
an Leukocyte A

ntigen; H
U

: idrossiurea; IH
: em

orragia intracranica; IR
A

: insufficienza renale acuta; IR
C

: insufficienza renale
cronica; LD

H
: Lactate-dehydrogenasi; O

R
L: otorinolaringoiatra; PA

O
: pressione arteriosa om

erale; P
C

R
: P

roteina C
 

R
eattiva; P

D
: Priapism

o D
iscontinuo; P

EP
: P

ositive E
spiratory P

ressure; P
P: Priapism

o P
rolungato; P

PI: Inibitori P
om

pa P
rotonica; P

S: Pronto S
occorso; P

T: Tem
po di P

rotrom
bina; P

TT: Tem
po P

arziale di P
rotrom

boplastica attiva; SC
: sindrom

e 
falciform

e –
eterozigosi com

posta H
bS e H

bC
; S

C
D

: S
ickle C

ell D
isease –

sindrom
e falciform

e; SpaO
2 : saturazione parziale ossigeno periferica; S

S
: Sindrom

e falciform
e –

om
ozigosi H

bS
; S

β: sindrom
e falciform

e –
eterozigosi com

posta H
bS

 e trait β-
thal; TA

C
: Tom

ografia A
ssiale C

om
puterizzata; TA

I: Test dell’A
ntiglobulina Indiretto; TC

: Tem
peratura C

orporea; TIA
: attacchi ischem

ici transitori; VA
S: Visual A

nalog S
cale; V

O
C

: crisi vaso-occlusiva.
B

ibliografia

a cura di Alessandra Rosa
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Criteri di depistage in pazienti con nota o sospetta SCD

E
L

E
M

E
N

TO
N

O
T

E

A
nam

nesi 
• • A

nem
ia em

olitica cronica
• D

olori ricorrenti
• Infezioni ricorrenti
• Episodi di priapism

o
• Sindrom

e m
ani-piedi nei prim

i 5 anni di vita

O
ssei, addom

inali, m
igranti etc

Polm
onari, ossee etc. 

E
sam

e 
obiettivo

• Pallore cute e m
ucose

• Sub-ittero o ittero franco
• Splenom

egalia
Tende a dim

inuire con l’età

Possibile
presentazione
clinica
confondente

• C
risi aplastica

• O
steom

ielite
• B

roncopolm
onite

• Stroke
• Sequestro splenico

Q
ueste m

anifestazioni possono 
costituire l’esordio della SC

D

Triage
P

aziente falcem
ico

a cura di Alessandra Rosa

G
ruppo etnico



S
i

deve
ipotizzare

la
m

alattia
in

caso
di

pazienti
originari

da
zone

epidem
iologicam

ente
interessate

da
alta

prevalenza
di

H
bS

che
com

prendono:

-A
frica

S
ub-S

ahariana;
-N

ord-A
frica;

-A
lbania;

-G
recia;

-Turchia;
-penisola

A
raba;

-S
ud

A
m

erica;
-C

uba;
-isole

delle
A

ntille
francesi.

In
Italia,ilgene

della
H

bS
è

presente
nelle

zone
m

eridionaliparticolarm
ente:

-S
icilia;

-C
alabria

(incidenza
diH

bS
è

com
presa

tra
il2%

e
il13%

)

Triage
P

aziente falcem
ico

Tabella 
C

riteri di sospetto 
drepanocitosi

a cura di Alessandra Rosa



L’A
N

EM
IA

FA
LC

IFO
R

M
E

L’A
nem

ia
Falciform

e
(A

F)
o

Falcem
ia

o
D

repanocitosi
si

caratterizza
per

la
presenza

dell’em
oglobina

patologica
S

(H
bS

)
che

può
essere

ereditata
in

om
ozigosi(S

S
)

o
in

eterozigosicom
posta

con
altridifetti

dell’em
oglobina

tipo
trait

β-thalassem
ico

(βS)
o

H
bC

(S
C

)
configurandosi

un
quadro

clinico
di

S
indrom

e
Falciform

e.
D

alm
om

ento
che

la
definizione

anglosassone
disickle

celldisease
(S

C
D

;
O

M
IM

603903)
é

unitaria
per

la
sindrom

e
falciform

e
userem

o
l’acronim

o
S

C
D

nel
testo

per
indicare

l’anem
ia

falciform
e,

specificando
dove

necessario
le

peculiarità
perle

variantiβS
e

S
C

.L’H
bS

ha
peculiariproprietà

biochim
iche;

infattipolim
erizza

quando
deossigenata

form
ando

catene
rigide

responsabilidella
deform

azione
a

falce
dei

globulirossi.La
ciclica

de-polim
erizzazione

dell’H
bS

è
responsabile

digrave
danno

ossidativo
a

carico
della

m
em

brana
eritrocitaria

con
attivazione

disistem
iditrasporto

ionico
e

generazione
diglobulirossidensie

disidratati.Q
uestieritrocitigiocano

un
ruolo

im
portante

nella
patogenesideidannid’organo

acutie
cronici

nella
S

C
D

.
Infatti,

i
globuli

rossi
densi

tendono
più

facilm
ente

a
rim

anere
intrappolati

nel
m

icrocircolo
aderendo

alla
superficie

dell’endotelio
vascolare

attivato
con

rallentam
ento

delflusso
em

atico
e

danno
loco-

regionale
ditipo

ipossico.
I

globulirossidensisicaratterizzano
per

una
m

aggiore
rigidità

dim
em

brana
e

vengono
più

rapidam
ente

rim
ossi

dal
circolo

periferico
tram

ite
il

sistem
a

m
acrofagico

o
distrutti

nel
com

partim
ento

intravascolare
(em

olisiextra-ed
intra-vascolare).

E
pidem

iologia:Ilparassita
m

alarico
ha

difficoltà
a

sopravvivere
nelglobulo

rosso
contenente

H
bS

e
questo

ha
fatto

sì
che

i
soggetti

con
trait-S

di
un

vantaggio
selettivo

positivo
diffondendosi

in
tutta

la
fascia

tem
perata

delm
ondo,particolarm

ente
A

frica
e

A
sia.Iflussim

igratorihanno
poidiffuso

ilgene
della

H
bS

in
A

m
erica,E

uropa,A
ustralia.In

Italia,ilgene
della

H
bS

era
proprio

delle
zone

m
eridionaliparticolarm

ente
in

S
icilia,

dove
l'incidenza

è
del2%

e
raggiunge

in
alcune

zone
picchidel13%

;
negliultim

i15
anni,

iflussi
m

igratorida
zone

delm
ondo

ad
alta

prevalenza
diem

oglobinopatie
hanno

diffuso
questa

patologia
in

tutte
le

regioniitaliane.

Triage
P

aziente falcem
ico

Sintom
i

a cura di Alessandra Rosa



Q
U

A
D

R
O

C
LIN

IC
O

A
C

U
TO

-C
R

ISIFA
LC

EM
IC

A

G
lieventiacutio

“crisifalcem
iche”

che
possono

portare
ilpaziente

all’accesso
in

P
S

possono
essere

sostenute
da

una
diqueste

condizioniin
m

odo
isolato

o
in

associazione:
•crisivaso-occlusive

(VO
C

)interessantiorganitargetcom
e

osso,
distretto

addom
inale

(m
ilza,

rene,fegato),polm
one

o
cervello

•crisiem
olitiche

•crisiaplastiche
•sequestro

splenico
o

epatico

Ildolore
è

la
m

anifestazione
clinica

più
frequente

della
S

C
D

ed
accom

pagna
sem

pre
ilquadro

clinico
di

crisi
falcem

ica;
richiede

un
approccio

m
ultidisciplinare

il
cui

end-point
principale

è
il

controllo
del

sintom
o

dolore
e

il
sollievo

dallo
stesso.

La
sua

patogenesi
è

riconducibile
a

differentim
eccanism

iantalgicidiorigine
som

atica,neuropatica
e

vascolare.S
tudicliniciin

pazienti
S

C
D

hanno
dim

ostrato
che

un
inadeguato

trattam
ento

del
dolore

si
ripercuote

negativam
ente

sulla
m

odalità
con

cuivengono
affrontate

le
crisidolorose

falcem
iche,favorendone

la
dipendenza

da
analgesici

durante
la

vita
quotidiana.

Infatti
è

necessario
tenere

in
considerazione,

nelm
om

ento
in

cuiviene
gestita

una
crisidolorosa

acuta,
che

ilpaziente
S

C
D

convive
con

ildolore
cronico

fin
dall’età

pediatrica.

Terapia
A

nem
ia

Falciform
e

Triage
P

aziente falcem
ico

a cura di Alessandra Rosa



Triage
P

aziente falcem
ico

PR
IN

C
IPIG

EN
ER

A
LID

ITER
A

PIA

IpazientiS
C

D
che

accedono
alle

strutture
diem

ergenza
possono

essere
sia

soggettiin
età

pediatrica
sia

giovani-adulti.
Le

strategie
terapeutiche

sibasano
sulrapido

ed
efficace

controllo
deldolore,sulla

riduzione
deilivellidiH

bS
o

correzione
dei

valori
di

H
b

totale,
con

sospensione
di

ferrochelanti
o

di
induttori

di
H

b
fetale

(H
bF),

com
e

idrossiurea
(H

U
).

Il
trattam

ento
del

dolore
in

eventi
acuti

sibasa
sull’im

piego
difarm

acianalgesicidi2
°

livello
m

orfino-like
(tram

adolo
o

m
orfina)

in
associazione

con
FA

N
S

(es.
K

etorolac)
o

paracetam
olo

5-7.
L’indicazione

ad
eseguire

terapia
trasfusionale

è
rappresentata

dalla
necessità

diridurre
rapidam

ente
ilivellidiH

bS
o

dicorreggere
lo

stato
di

anem
izzazione

acuta
(crisi

em
olitica

o
aplastica).

Le
procedure

trasfusionali
attuabili

in
corso

di
crisi

falcem
ica

sono:
trasfusione

di
em

azie
concentrate

o
scam

bio
eritrocitario

che
può

essere
m

anuale
(salasso

Æ
Å

trasfusione)
o

autom
atizzato

(E
E

X
);

quest’ultim
o

è
obbligatorio

se
ivaloridiH

b
totale

sono
>

10
g/dL

per
ridurre

il
rischio

di
aum

entata
viscosità

em
atica.

U
na

condizione
particolare

in
cui

lo
scam

bio
eritrocitario

è
una

indicazione
assoluta

è
la

colestasi
intraepatica

acuta,
che

si
m

anifesta
con

ittero
franco

associato
a

sintom
atologia

algica
ed

aum
ento

della
bilirubina

totale
e

delle
transam

inasi
in

assenza
di

anem
izzazione

acuta;
questo

quadro
clinico

può
evolvere

fatalm
ente

in
insufficienza

epatica
acuta.U

n’altra
situazione

diem
ergenza

in
cuiè

necessario
utilizzare

la
terapia

trasfusionale
è

rappresentata
dalsequestro

splenico
acuto,che

sipuò
verificare

in
età

pediatrica
anche

in
assenza

diprecedente
splenom

egalia
o

in
giovani-adultiaffettida

βS
con

splenom
egalia.Q

uesta
condizione

è
invece

m
olto

rara
neisoggettigiovani-adulticon

form
e

S
S

o
S

C
,che

sicaratterizzano
perla

presenza
diasplenia

funzionale
in

seguito
a

reiterati
infarti

splenici.
P

ertanto
è

necessario
considerare

tutti
i

pazienti
SC

D
com

e
soggetti

im
m

unodepressi,
anche

se
non

splenectom
izzati.

La
presenza

disindrom
e

toracica
acuta

o
dieventicerebraliacuti

costituiscono
ulterioricom

plicanze
che

necessitano
ditrattam

ento
trasfusionale

in
regim

e
diacuzie.

C
risi

dolorose
A

nem
ia

Falciform
e

a cura di Alessandra Rosa



IL
PA

ZIEN
TE

FA
LC

EM
IC

O
con

dolore:G
estione

alTriage

G
li

episodi
di

dolore
acuto

sono
il

tratto
distintivo

della
D

repanocitosi
e

la
causa

più
com

une
di

ospedalizzazione.
Il

paziente
con

anem
ia

falciform
e

è,
tra

i
pazienti

affetti
da

em
oglobinopatie

gravi,
l'utilizzatore

più
frequente

deiD
ipartim

entidiE
m

ergenza
1,2.

IlP
aziente

Falcem
ico

può
giungere

in
P

ronto
S

occorso
con

m
anifestazioniconclam

ate
com

parse
acutam

ente,m
a

sovente
con

una
sintom

atologia
algica

m
inore.

G
li

eventi
acuti

nella
SC

D
possono

essere
riconducibili

a
VO

C
s

con
interessam

ento
m

uscolo-
scheletrico

o
diorganiparenchim

atosioppure
a

crisiem
olitiche

o
aplastiche.

Iltriage
delpaziente

con
SC

D
deve

essere
tem

pestivo
e

deve
assicurare

un
efficace

controllo
deldolore,

sintom
o

principale
deglieventiacuti,icuitriggers

sono
riconducibilia

condizionidiipossia-disidratazione,
com

e
infezioni,febbre,perdite

divolum
e

(es.vom
ito,diarrea,sudorazione

profusa),soggiorniad
alte

quote,
im

m
ersioni,

prolungata
im

m
obilità,

tem
perature

estrem
e,

stress
fisico

o
psichico,

m
a

anche
a

traum
i,

farm
acidiuretici,anestetici,cortisonici.

Le
Linee

guida
periltrattam

ento
della

A
nem

ia
Falciform

e
della

“S
ickle

C
ellS

ociety”britannica
3,aggiornate

al2008,e
le

recentiraccom
andazioniE

N
E

R
C

A
4e

A
IE

O
P

5raccom
andano:

la
som

m
inistrazione

della
prim

a
dose

diun
analgesico

appropriato
entro

30
m

inuti,incluso
iltem

po
trascorso

in
Triage,dall’accesso

in
ospedale.

Triage
P

aziente falcem
ico

A
nem

ia
Falciform

e

a cura di Alessandra Rosa



A
N

EM
IZZA

ZIO
N

E
A

C
U

TA

L’anem
izzazione

acuta
può

essere
indipendente

o
concom

itante
a

im
portante

splenom
egalia

(sequestrazione
splenica),

a
epatom

egalia
(sequestrazione

epatica)
o

ad
infezionida

P
arvovirus

B
19

(m
a

anche
C

M
V

ed
E

B
V

) 7,
configurandosi

com
e

crisi
aplastica.

La
crisi

aplastica
è

una
delle

cause
più

frequentidianem
izzazione

acuta
su

cronica
neipazientigiovani-adulticon

S
C

D
.Ilriscontro

diuna
riduzione

deilivellidiH
b

totale
dialm

eno
2

g/dL
rispetto

aivaloriusualidelpaziente
definisce

la
presenza

diuna
possibile

crisiaplastica
della

serie
eritroide.

N
B

:A
nche

in
occasione

dicrisivaso-occlusiva
severa

sipuò
arrivare

a
livellidianem

izzazione
grave

7.

S
e

ilpaziente
S

C
D

presenta
un

quadro
dianem

izzazione
acuta

a
genesiem

olitica
va

sem
pre

verificata
una

possibile
recente

trasfusione
(in

particolare
se

avvenuta
in

altra
sede),

nelsospetto
diuna

reazione
trasfusionale

em
olitica

tardiva
o

di
una

sindrom
e

iperem
olitica

8,9.
Tale

diagnosi
differenziale

è
m

olto
im

portante
per

indirizzare
la

possibile
terapia

di
supporto

trasfusionale,
che

nei
casi

di
sindrom

e
iperem

olitica
è

ad
elevatissim

o
rischio

e
N

O
N

deve
possibilm

ente
essere

attuata
8,9.

Va
com

unque
allertato

alpiù
presto

ilS
ervizio

Trasfusionale,riferendo
tutte

le
inform

azionidisponibili.

Iltem
po

passato
dalla

com
parsa

delle
prim

e
m

anifestazionirappresenta
un

im
portante

indice
prognostico

anche
quoad

vitam
.

P
ertanto

occorre
garantire

a
questi

pazienti
priorità

di
accesso

alla
valutazione

e
al

successivo
trattam

ento.

Triage
P

aziente falcem
ico

a cura di Alessandra Rosa



FA
SID

ITR
IA

G
E

10

Valutazione
alla

porta
-C

om
e

sipuò
presentare

ilpaziente
con

SC
D

in
fase

acuta
-

Ilpaziente
S

C
D

può
presentare

dolore
con

andam
ento

ingravescente
o

interm
ittente

in
qualsiasidistretto

corporeo,
aspetto

sofferente,
febbre,

sudorazione,
segnie

sintom
idianem

izzazione
grave

con
o

senza
ittero,ittero

franco
in

apparente
benessere

senza
anem

izzazione,tosse
e/o

difficoltà
respiratoria,cefalea,

segnidideficitneurologico.

A
nam

nesi-
IlP

aziente
con

nota
S

C
D

sovente
è

in
grado

diriconoscere
ildolore

sostenuto
da

V
O

C
s,

che
generalm

ente
ha

una
fase

prodrom
ica

dicirca
48

ore,e
sa

riferire
iltem

po
intercorso

tra
l’insorgenza

ditale
sintom

atologia
e

l’eventuale
terapia

analgesica
assunta

a
dom

icilio,com
presidosaggio

ed
efficacia.

Valutazione
oggettiva

–
R

icoprono
un

significato
clinico-prognostico

in
Triage:

tachipnea-polipnea,
tosse

che
nei

bam
bini

può
essere

l’unico
sintom

o
m

anifestato
di

A
C

S
,

posizione
antalgica

con
quantificazione

deldolore
(VA

S
),

tum
efazione

articolare
dolente,

functio
lesa

e/o
segnidi

deficitfocale
neurologico,

dolore
addom

inale,ittero
franco,em

aturia
m

acroscopica,priapism
o

prolungato.
N

.B
:

N
eibam

binifino
aiseianniesiste

la
“sindrom

e
m

ano-piede”
che

sicaratterizza
per

la
presenza

di
dolore

intenso
da

vaso-occlusione,
edem

a
loco-regionale

e
segnidiinfiam

m
azione

alle
estrem

ità
(A

A
II,

A
A

S
S

).

Esam
i 

em
atochim

ici
e strum

entali
Triage
P

aziente falcem
ico

a cura di Alessandra Rosa



Esam
i em

atici e strum
entali-

E
’ necessario procedere a m

onitoraggio di SpaO
2 , E

G
A

, PA
O

, FC
, TC

, E
C

G
, profili di com

petenza con 
em

ocrom
o e conta neutrofila, P

C
R

, bilirubina totale, se febbre eseguire em
ocolture, se non docum

entato e 
prova crociata.
N

el bam
bino

una V
O

C
s dolorosa non com

plicata non necessita di trasfusione. La terapia trasfusionale in 
urgenza è indicata in caso di anem

ia grave (calo di H
b ≥

2 gr/dl rispetto allo steady state) o se ci sono altri 
sintom

i/segni associati o dolore resistente alla terapia analgesica adeguata. La m
odalità di trasfusione dovrà 

essere obbligatoriam
ente lo scam

bio eritrocitario se H
b ≥

10 gr/dl per evitare com
plicanze m

aggiori di 
iperviscosità.

Sulla base delle presentazione clinica si possono identificare le seguenti condizioni:

R
ivalutazione ogni 15 m

inuti param
etri vitali durante la prim

a ora e successivam
ente ogni 30 m

inuti; dopo un periodo di 8 ore il paziente 
potrà essere preso in carico in form

a di ricovero, osservazione prolungata o dim
issione protetta.

Presa in carico del Paziente : dopo l’iniziale triage, il paziente con codice rosso deve essere seguito presso un reparto di degenza, per 
la prosecuzione della terapia secondo il presente protocollo sino a risoluzione dell’evento che ne ha determ

inato il ricovero.

D
im

issione protetta  di paziente con codice giallo in VO
C

s non com
plicata richiede la rivalutazione entro le 24 h successive 

previa esecuzione di adeguata terapia antalgica per via orale. S
e il paziente è già seguito presso un C

entro specialistico,
quest’ultim

o deve essere contattato appena possibile per la rivalutazione nelle successive 24 ore dalla dim
issione dal P

S
.

Fasi di
Triage

Triage
P

aziente falcem
ico

a cura di Alessandra Rosa

Pronto
Soccorso

M
anagem

ent 
C

om
plicanze A

cute
nell’A

dulto

M
anagem

ent 
C

om
plicanze A

cute
B

am
bino



G
ESTIO

N
E D

EL PA
ZIEN

TE SC
D

 IN
 PS

Il trattam
ento del dolore nei pazienti SC

D
 deve essere instaurato quanto più rapidam

ente possibile 
e com

unque entro 30 m
inuti com

preso il triage, prim
a di procedere all’identificazione delle cause o 

delle possibili diagnosi differenziali.
S

i considera obiettivo iniziale m
inim

o ridurre del 30%
 il punteggio VA

S
-dolore entro le prim

e 2 ore 
dall’accesso.

FA
SE D

IA
G

N
O

STIC
A -esam

i em
ato-chim

ici e strum
entali da richiedere per valutare la gravità dell’evento 

acuto nel paziente S
C

D
.

•Valutare FC
, PA

O
, S

paO
2 , em

ocrom
o com

pleto (conta neutrofili), profilo biochim
ico epato-renale, 

coagulazione, P
C

R
, LD

H
 (quando possibile).

•S
e TC

 >38
°

C
em

ocolture, P
C

R
•S

e diagnosi sospetta
chiedere Test di S

ickling o striscio periferico; se possibile dosaggio di H
bS. 

•E
C

G
 (nel bam

bino su indicazione clinica).
•G

ruppo sanguigno TA
I (Test di C

oom
bs indiretto) e prove di em

o-com
patibilità.

S
e dolore toracico e/o dispnea e/o neutrofilia: E

seguire E
G

A, radiografia standard del torace e se 
quest’ultim

a fosse negativa, eseguire A
ngio-TA

C
 polm

onare, dopo opportuna idratazione per via 
parenterale con alm

eno 1000 cc di soluzione salina (nell'adulto), per prevenire possibili com
plicanze 

iatrogene. N
el bam

bino radiografia toracica (addensam
enti prevalentem

ente ai lobi superiori e m
edi) da 

ripetere entro 24-48 ore ed eventualm
ente ad intervalli di 24-48 ore in assenza di m

iglioram
ento clinico. 

S
e dolore addom

inale e/o anem
izzazione: S

tick urine, ecografia addom
e eventuale TA

C
 addom

inale con 
m

dc, solo dopo idratazione per via parenterale (alm
eno 1000 cc nell'adulto), per prevenire possibili 

com
plicanze legate all'iperviscosità, per escludere sequestro splenico o epatico. N

el bam
bino raram

ente la 
TA

C
 con m

dc è indicata in urgenza.
Esam

i em
atici

e strum
entali

Triage
P

aziente falcem
ico

a cura di Alessandra Rosa



A
pprofondim

ento del sintom
o dolore:

Sede: localizzazione del dolore
Q

ualità: C
he tipo di dolore? Irradiazione? Il dolore si estende altrove?  In che zona del corpo? 

G
ravità: C

hiedere l’intensità utilizzando una scala analogica (scala di VA
S

 da 0 a 10)
Tem

po: Q
uando è com

inciato? È
 continuo o interm

ittente? 
Fattori scatenanti: C

osa ha determ
inato il dolore? C

osa lo fa m
igliorare o peggiorare? C

osa stava facendo 
quando è com

inciato?

VA
LU

TA
ZIO

N
E D

EL D
O

LO
R

E C
O

N
 SC

A
LA A

N
A

LO
G

IC
A

La Scala analogica per la valutazione del dolore (VA
S)è uno strum

ento unidim
ensionale che quantifica ciò 

che il m
alato soggettivam

ente percepisce com
e dolore; considerando una scala da 0 a 10 in cui, 0 corrisponde 

ad assenza di dolore e 10 il m
assim

o dolore percepito (Tabella II).

P
er i pazienti pediatrici (età prescolare) 16o stranieri con difficoltà linguistiche in assenza di m

ediatore culturale 
è possibile utilizzare la Scala delle espressioni facciali (Tabella III): con questa scala si chiede al bam

bino di 
individuare nelle diverse espressioni delle faccine quella che rappresenta il suo attuale livello di dolore. N

ei 
bam

bini (1-2 anni o non collaboranti), usare le scale di eterovalutazione che perm
ettano di valutare l’intensità 

del dolore attraverso la m
isurazione di segni obiettivi com

e pianto e/o agitazione.

La scala di valutazione del dolore perm
ette di dividere gli eventi dolorosi acuti nei pazienti S

C
D

 in form
e lievi-

m
edie con VA

S
-dolore tra 3-4, episodi m

edio-gravi con VA
S

 5-7; episodi gravi con VA
S

-dolore > 7.

Scala
del dolore

Triage
P

aziente falcem
ico

a cura di Alessandra Rosa



S
C

A
LA

D
E

L
D

O
LO

R
E

(VA
S

num
erica)

Tabella III. Scala delle espressioni facciali

Tabella II. Scala analogica visiva (VA
S)

Il sintom
o

del dolore
Triage
P

aziente falcem
ico

a cura di Alessandra Rosa



B
olo ev :TR

AM
A

D
O

LO
 50 m

g (1/2 fl ev)
↓

S
ol fisiologica 0,9%

 500 m
l

K
E

TO
R

O
LA

C
 30 m

g-3 ff (Se IR
A o IR

C
 sostituire con Paracetam

olo 500 m
g ev per 2/die per 3 giorni m

ax)
TR

AM
A

D
O

LO
100 m

g-3 ff (se IR
A o IR

C
 2 ff) 

M
E

TO
C

LO
P

R
A

M
ID

E
 10 m

g-3 ff (Se
IR

A o IR
C

 2 ff)

Som
m

inistrazione
della

prim
a

dose
dianalgesico

entro
30

m
inutidall’accesso

in
ospedale,incluso

iltem
po

trascorso
in

Triage
3,4

D
O

PO
 30 M

inuti: A
N

A
LG

ESIA O
TTEN

U
TA

?
↓

N
O

C
ontinuare l’infusione e aggiungere

↓
FA

N
TA

N
Y

L citrato orosolubile cp (100 m
cg) ripetibile dopo 30-60 m

in se ancora 
dolore in concom

itanza all’infusione con terapia antalgica bilanciata

SI
continuare l’infusione (3 gg m

ax)

D
O

PO
 un'ora: A

N
A

LG
ESIA O

TTEN
U

TA
?

SI
continuare l’infusione

N
O

Sospendere l’infusione per 1 h, poi infondere
↓

M
O

R
FIN

A 5 m
g ev in bolo (1/2 f da 10 m

g)
↓

S
ol fisiologica 0,9%

 500 m
L

M
O

R
FIN

A 10 m
g-5 ff

M
E

TO
C

LO
P

R
A

M
ID

E
 10 m

g-3 ff
Idratazione per via parenterale (soluzione fisiologica 0,9%

 1000 cc + glucosata 5%
 1000 cc); 

soluzione fisiologica 0,9%
 1000 cc prim

a dell’eventuale scam
bio eritrocitario

P
P

I: P
antoprazolo 40 m

g-1f/die –
O

M
E

P
R

A
ZO

LO
 20 m

g-1 f/die
E

B
P

M
 a dose anticoagulante

(entro 6-8 ore) C
ategoria IIB

Triage
P

aziente falcem
ico

dettagli

Gestione CODICE ROSSO - Adulti

a cura di Alessandra Rosa

M
onitorare param

etri vitali e stato di sedazione
Se FR

 ≤ 12 atti/m
in: ATTEN

ZIO
N

E! o eccessiva sedazione o com
a:

S
O

SP
E

N
D

E
R

E
 fino a norm

alizzazione / N
A

LO
X

O
N

E
 fl 0,4 m

g/m
l

Evoluzione
clinica

M
onitorare param

etri vitali e stato di sedazione
Se FR

 ≤ 12 atti/m
in: ATTEN

ZIO
N

E! o eccessiva sedazione o com
a:

S
O

S
P

E
N

D
E

R
E

 fino a norm
alizzazione / N

A
LO

X
O

N
E

 fl 0,4 m
g/m

l



FA
SE

TER
A

P
EU

TIC
A

(A
dulti)

-
C

O
D

IC
E

R
O

SSO
V

A
S

8-10
La

riduzione
efficace

deldolore
è

ilprim
o

obiettivo
in

paziente
SC

D
in

corso
dieventiacuti.Q

uesto
prevede

la
som

m
inistrazione

della
prim

a
dose

dianalgesico
entro

30
m

inu
ti,incluso

iltem
po

trascorso
in

Triage,dall’accesso
in

ospedale
3,4

Siutilizza
analgesia

bilanciata
con

infusione
dibolo

ev
diTram

adolo
50

m
g

(1/2
flev)

e
a

seguire
infusione

continua
con:

•
KETO

RO
LAC

0,9
m

g/Kg/die
(0,0375

m
g/Kg/h)

•
TRAM

AD
O

LO
7,2

m
g/Kg/die

(0,3
m

g/Kg/h)
•

M
ETO

CLO
PRAM

ID
E

0,57
m

g/Kg/die
(0,02375

m
g/Kg/h)

Ad
esem

pio:
Soluzione

fisiologica
0,9%

500
m

l:
•

Ketorolac
30

m
g

-
3

fiale
•

Tram
adolo

100
m

g
-

3
fiale

•
M

etoclopram
ide

10
m

g
-

3
fiale

Peso in K
g

Velocità d'infusione (cc/h)*
40 K

g
20 cc/h

50 K
g

30 cc/h
60 K

g 
35 cc/h

70 K
g

40 cc/h

Se
presenza

diinsufficienza
renale

acuta
(IRA)

o
cronica

(IRC),adottare
seguente

schem
a:

Soluzione
fisiologica

0,9%
500

m
L:

•
Tram

adolo
100

m
g

-
2

fiale
•

M
etoclopram

ide
10

m
g

-
2

fiale

P
eso in K

g
Velocità

d'infusione
(cc/h)*

40 K
g

12 cc/h
50 K

g
30 cc/h

60 K
g 

35 cc/h
70 K

g
40 cc/h

In
associazione:

Paracetam
olo

500
m

g
ev

x
2/die

per
3

giornim
ax.

Controllo
dei

param
etri

ogni
ora

e
della

VAS
del

dolore
ogni

10
m

inuti
durante

la
prim

a
ora

e,
successivam

ente,
ogni

30
m

inuti
fino

alla
scom

parsa
del

dolore.
Q

ualora
la

VAS
fosse

im
m

odificata
dopo

1
h

dall’inizio
deltrattam

ento
antalgico,

som
m

inistrare
Fentanylcitrato

100
m

cg
in

form
ulazione

orosolubile
(nota

bene:
l’utilizzo

diFentanylorosolubile
è

off-label
nella

SCD
)

ripetibile
dopo

30-60
m

in
se

ancora
dolore.

Se
il

dolore
dovesse

persistere
invariato

nonostante
l’infusione

di
analgesia

bilanciata
e

successiva
utilizzo

di
Fentanyl

com
e

pain-
breaking

drug,sospendere
l’infusione

per
1

h
e

successivam
ente

introdurre
terapia

con
m

orfina
secondo

ilseguente
schem

a:
•

M
orfina

5
m

g
ev

in
bolo

(1/2
fiala

da
10

m
g)

A
seguire

infusione
continua:

•
M

orfina
fiala

10
m

g
-

0,72
m

g/Kg/die
(0,03

m
g/Kg/h)

•
M

etoclopram
ide

10
m

g
-

0,57
m

g/Kg/die
(0,02375

m
g/Kg/h)

Ad
esem

pio:
Soluzione

fisiologica
0,9%

500
m

L
•

M
orfina

10
m

g
-

5
fiale

•
M

etoclopram
ide

10
m

g
-

3
fiale

Peso in K
g

Velocità d'infusione (cc/h)*
40 K

g
12 cc/h

50 K
g

14 cc/h
60 K

g 
16 cc/h

70 K
g

20 cc/h

•
Idratazione per via parenterale (volum

e totale: soluzione fisiologica 0,9%
 1000 m

L e glucosata 5%
 1000 m

L); inoltre eseguire idratazione con soluzione fisiologica 0,9%
 1000 m

L prim
a dell’ 

eventuale scam
bio eritrocitario.

•
PPI 1 fiala/die (es. Pantoprazolo 40 m

g o O
m

eprazolo 20 m
g)

•
Eparina a Basso Peso M

olecolare (EBPM
) a dose anticoagulante (Categoria IIB) se non sintom

i neurologici
Se dovessero com

parire segni di depressione respiratoria (se FR ≤
12 atti/m

in: attenzione!) o eccessiva sedazione o com
a correlabile alla som

m
inistrazione dei farm

aci oppioidi, sospendere gli 
stessi fino a norm

alizzazione delle condizioni del paziente e qualora fosse necessario utilizzare anche antagonisti degli oppioidi com
e N

aloxone 0,4 m
g/m

L fiale ev e quindi riprendere la 
som

m
inistrazione degli oppioidi a dosaggio ridotto.

D
osaggio N

aloxone:
•

0,4 m
g ev (durata d’azione circa 1 h)

•
ripetibili dopo 2-3 m

inuti, se non m
iglioram

ento
•

se persistono sintom
i di depressione respiratoria dopo 2-3 som

m
inistrazioni, contattare la Rianim

azione (se FR ≤
 8 atti/m

in)
•

se som
m

inistrazione efficace, m
a dopo 1 h ricom

parsa di tali sintom
i, ripetere som

m
inistrazione di N

aloxone.

Controllo quotidiano em
ocrom

o, coagulazione, PCR, funzione renale
N

ei pazienti che eseguono terapia con m
orfina è raccom

andato il m
onitoraggio dei param

etri vitali e dello stato di sedazione al fine di evitare la possibile insorgenza di depressione respiratoria.
N

el caso in cui la valutazione della VAS del dolore dopo un’ora m
ostrasse analgesia inadeguata, nei bam

bini di età superiore ai 2 anni si può passare a Fentanyl 2-3 m
cg/Kg ev

(nota bene: 
l’utilizzo è off-label in SCD

). Controllo dei param
etri ogni ora e della VAS del dolore ogni 10 m

inuti durante la prim
a ora e, successivam

ente, ogni 30 m
inutifino alla scom

parsa del dolore.
Contattare il Servizio Trasfusionale all'inizio del trattam

ento
per organizzazione trasfusione o Scam

bio Eritrocitario entro 6-8 ore dal Triage.

*
velocità

m
assim

a
calcolata

in
base

aldosaggio
m

assim
o

giornaliero
deltram

adolo

* velocità m
assim

a calcolata in base al dosaggio m
assim

o giornaliero della m
orfina

Triage
P

aziente falcem
ico

C
odice R

osso
A

dulti

a cura di Alessandra Rosa

*velocità m
assim

a calcolata in base al dosaggio m
assim

o giornaliero del tram
adolo.

Evoluzione
clinica



Idratazione, seguire schem
a pro kg *

B
olo ev M

O
R

FIN
A 10 m

g da infondere a 100-200 m
cg/K

g ev in 5-10 m
in

↓ 
M

O
R

FIN
A 10-30 m

cg/K
g/h con aum

ento graduale

Som
m

inistrazione
della

prim
a

dose
dianalgesico

entro
30

m
inutidall’accesso

in
ospedale,incluso

iltem
po

trascorso
in

Triage
3,4

D
O

PO
 30 M

inuti: A
N

A
LG

ESIA O
TTEN

U
TA

?
↓

SI
continuare l’infusione

D
O

PO
 un'ora: A

N
A

LG
ESIA O

TTEN
U

TA

SI
continuare l’infusione

N
O

associare M
O

R
FIN

A ev e K
ETO

R
O

LA
C

 ev
oppure

M
O

R
FIN

A e PA
R

A
C

ETA
M

O
LO

Triage
P

aziente falcem
ico

N
O

aggiungere
↓

K
E

TO
R

A
LA

C
 0,5-1 m

g/K
g ev ogni 6-8 ore (non più di 72h) 

da usare soprattutto nel dolore addom
inale

oppure
PA

R
AC

E
TA

M
O

LO
 7,5 –

15 m
g/K

g ev per dose con intervallo tra una dose e l’altra di 
alm

eno 4 h (< 10 K
g:7,5 m

g/K
g; > 10 K

g m
a < 33 K

g:15 m
g/K

g non eccedendo i 2 
g/die; >33 K

g m
a < 50 K

g:15 m
g/K

g non eccedendo i 3 g/die)
oppure

A
U

M
EN

TA
R

E
 i boli di m

orfina pari al 25-50%
 della dose oraria, prevedendo successivo 

adeguam
ento della dose oraria.

M
onitorare param

etri vitali e stato di sedazione al fine di evitare 
la possibile, seppur rara, insorgenza di depressione respiratoria.

↓

dettagli

Gestione CODICE ROSSO - Bambini

a cura di Alessandra Rosa

Evoluzione
clinica

Peso
Soluzione fisiologica

< 10 kg
100 m

l/kg/24ore
11-20 K

g
1000 m

l + 50 m
l/kg/die per 

ogni kg sopra a 10 kg
>20 K

g 
1500 m

l + 20 m
l/kg/die per 

ogni kg sopra a 20 kg
A

dulti
2000-2400 m

l/die

*



FA
SE TER

A
P

EU
TIC

A
 (B

am
bini) -

C
O

D
IC

E R
O

SSO
 V

A
S 8-10

•Idratazione
secondo

lo
schem

a
pro

kg:

•M
O

R
FIN

A
10

m
g/m

L
ev

(bolo:100-200
m

cg/K
g

ev
in

5-10
m

in)e
a

seguire
infusione

continua
(da

10-30
m

cg/K
g/h

perpoiaum
entare

gradualm
ente).U

tilizzabile
anche

la
form

ulazione
orale

con
fialoidi.

Schem
a

diluizione
m

orfina:
m

orfina
cloridrato

1
fiala

da
1m

L
=

10m
g

=
10.000

m
cg

(1m
g

=
1000m

cg);1
fiala

da
1

m
L

in
50

m
L

ottenendo
cosìuna

diluizione
in

cui0,05m
L=0,01

m
g

diM
orfina

•Infondere
la

soluzione
diM

orfina
con

0,01
m

g
(0,05

m
l)/K

g/h

•Persom
m

inistrare
0,02

–
0,03…

.0,06
m

g/K
g/h

Æ
m

oltiplicare
per2-3…

6

es.per
trattare

un
bam

bino
di10

K
g

è
indicato

som
m

inistrare
0,01

m
g/K

g/h
diM

orfina
ottenuta

diluendo
1

fiala
diM

orfina
in

50
m

L
di

soluzione
fisiologica

infusa
con

pom
pa

siringa
alla

velocità
di0,5

m
l/h

(=0,05
m

l/K
g/h

m
oltiplicato

10
K

g);qualora
sivolesse

aum
entare

a
0,02

m
g/K

g/h,increm
entare

la
velocità

diinfusione
a

1
m

L/h
(=0,5

m
oltiplicato

per2)oppure
se

sivolesse
aum

entare
a

0,03
m

g/K
g/h

portare
la

velocità
a

1,5
m

l/h
(=0,5

m
oltiplicato

3)e
cosìvia.

•Valutare
ilpaziente

dopo
30

m
in

e
se

analgesia
inadeguata

o
diffusione

deldolore
associare

K
E

TO
R

O
LA

C
0,5-1

m
g/K

g
ev

ogni6-8
ore

per
non

più
di72

h
(soprattutto

neldolore
addom

inale)
oppure

P
aracetam

olo
7,5

–
15

m
g/K

g
ev

per
dose

con
intervallo

tra
una

dose
e

l’altra
dialm

eno
4

h
(<

10
K

g:7,5
m

g/K
g;>

10
K

g
m

a
<

33
K

g:15
m

g/K
g

non
eccedendo

i2
g/die;>

33K
g

m
a

<
50

K
g:15

m
g/K

g
non

eccedendo
i3

g/die),
in

alternativa
aum

entare
ibolidim

orfina
parial25-50%

della
dose

oraria,
prevedendo

successivo
adeguam

ento
della

dose.

N
eipazientiche

eseguono
terapia

con
m

orfina
è

raccom
andato

ilm
onitoraggio

deiparam
etrivitalie

dello
stato

disedazione
alfine

di
evitare

la
possibile

insorgenza
didepressione

respiratoria.N
elcaso

in
cuila

valutazione
della

VA
S

deldolore
dopo

un’ora
m

ostrasse
analgesia

inadeguata,neibam
binidietà

superiore
ai2

annisipuò
passare

a
Fentanyl2-3

m
cg/K

g
ev

(nota
bene:l’utilizzo

è
off-label

in
SC

D
).

C
ontattare

ilS
ervizio

Trasfusionale
all’inizio

deltrattam
ento

perorganizzare
trasfusione

o
S

cam
bio

E
ritrocitario

entro
6-8

ore
dalTriage

C
odice R

osso
B

am
bini

a cura di Alessandra Rosa

Triage
P

aziente falcem
ico

Evoluzione
clinica

Peso
Soluzione fisiologica

< 10 kg
100 m

l/kg/24ore
11-20 K

g
1000 m

l + 50 m
l/kg/die per ogni kg 

sopra a 10 kg
>20 K

g 
1500 m

l + 20 m
l/kg/die per ogni kg 

sopra a 20 kg
A

dulti
2000-2400 m

l/die



Som
m

inistrazione della prim
a dose di analgesico

entro 30 m
inuti dall’accesso in ospedale, incluso il tem

po trascorso in Triage
3

Gestione CODICE Giallo - Adulti

↓
D

O
PO

 30 M
inuti: A

N
A

LG
ESIA O

TTEN
U

TA
?

SI
continuare l’infusione

Triage
P

aziente falcem
ico

dettagli

a cura di Alessandra Rosa

B
olo ev: TR

AM
A

D
O

LO
 50 m

g (1/2 fl ev)

S
ol fisiologica 0,9%

 500 m
l

K
E

TO
R

O
LA

C
 30 m

g-3 fl (Se IR
A o IR

C
 sostituire con Paracetam

olo 500 m
g ev per 2/die per  3 giorni m

ax)
TR

AM
A

D
O

LO
  100 m

g-3 fl (S
e IR

A o IR
C

 2 fl)
M

E
TO

C
LO

P
R

A
M

ID
E

 10 m
g-3 fl (S

e IR
A o IR

C
 2 fl)

Idratazione per via parenterale (volum
e totale: soluzione fisiologica 0,9%

 1000 m
l + glucosata 5%

 1000 m
l); inoltre 

eseguire idratazione con soluzione fisiologica 0,9%
 1000 m

l prim
a dell’eventuale scam

bio eritrocitario
P

P
I: P

antoprazolo 1 f/die
E

B
P

M
 a dose anticoagulante

se non sintom
i neurologici

↓

N
O

C
ontinuare l’infusione e aggiungere

↓
FA

N
TA

N
Y

L citrato orosolubile cp (100 m
cg) ripetibile dopo 30-60 m

in se ancora 
dolore in concom

itanza all’infusione con terapia antalgica bilanciata
M

onitorare param
etri vitali e stato di sedazione

Se FR
 ≤ 12 atti/m

in: ATTEN
ZIO

N
E! o eccessiva sedazione o com

a:S
O

S
P

E
N

D
E

R
E

 fino a norm
alizzazione / N

A
LO

X
O

N
E

 fl 0,4 m
g/m

l

Evoluzione
clinica

D
O

PO
 un'ora: A

N
A

LG
ESIA O

TTEN
U

TA
?

SI
continuare l’infusione

N
O

Sospendere l’infusione per 1 h, poi infondere
↓

M
O

R
FIN

A 5 m
g ev in bolo (1/2 f da 10 m

g)
↓

S
ol fisiologica 0,9%

 500 m
L

M
O

R
FIN

A 10 m
g-5 ff

M
E

TO
C

LO
P

R
A

M
ID

E
 10 m

g-3 ff
Idratazione per via parenterale (soluzione fisiologica 0,9%

 1000 cc + glucosata 5%
 1000 cc); 

soluzione fisiologica 0,9%
 1000 cc prim

a dell’eventuale scam
bio eritrocitario

P
P

I: P
antoprazolo 40 m

g-1f/die –
O

M
E

P
R

A
ZO

LO
 20 m

g-1 f/die
E

B
P

M
 a dose anticoagulante

(entro 6-8 ore) C
ategoria IIB

M
onitorare param

etri vitali e stato di sedazione
Se FR

 ≤ 12 atti/m
in: ATTEN

ZIO
N

E! o eccessiva sedazione o com
a:

S
O

S
P

E
N

D
E

R
E

 fino a norm
alizzazione / N

A
LO

X
O

N
E

 fl 0,4 m
g/m

l



C
odice G

iallo
A

dulti

FA
SE

TER
A

P
EU

TIC
A

(A
dulti)

-
C

O
D

IC
E

G
IA

LLO
V

A
S

5
–

7

La
riduzione

efficace
del

dolore
è

il
prim

o
obiettivo

in
paziente

SC
D

in
corso

di
eventi

acuti.
Q

uesto
prevede

la
som

m
inistrazione

della
prim

a
dose

di
analgesico

entro
30

m
inuti,

incluso
il

tem
po

trascorso
in

Triage,dall’accesso
in

ospedale
3,4

Si utilizza analgesia bilanciata con infusione di bolo ev di Tram
adolo 50 m

g (1/2 fl ev) e a seguire infusione continua con:
KETO

RO
LAC 0,9 m

g/Kg/die (0,0375 m
g/Kg/ora)

TRAM
AD

O
LO

7,2
m

g/Kg/die
(0,3

m
g/Kg/ora)

M
ETO

CLO
PRAM

ID
E

0,57
m

g/Kg/die
(0,02375

m
g/Kg/ora)

Ad
esem

pio:
-

Soluzione
fisiologica

0,9%
500

m
l:

•
Ketorolac

30
m

g
-

3
fiale

•
Tram

adolo
100

m
g

-
3

fiale
•

M
etoclopram

ide
10

m
g

-
3

fiale
Peso in K

g.
Velocità d'infusione (cc/h)*

40 K
g

20 cc/h
50 K

g
30 cc/h

60 K
g 

35 cc/h
70 K

g
40 cc/h

Se
presenza

diinsufficienza
renale

acuta
(IRA)

o
cronica

(IRC),adottare
seguente

schem
a:

Soluzione
fisiologica

0,9%
500

m
l

•
Tram

adolo
100

m
g

-
2

fiale
•

M
etoclopram

ide
10

m
g

-
2

fiale

Peso in K
g.

Velocità d'infusione (cc/h)*

40 K
g

12 cc/h
50 K

g
30 cc/h

60 K
g 

35 cc/h
70 K

g
40 cc/h

*velocità
m

assim
a

calcolata
in

base
aldosaggio

m
assim

o
giornaliero

deltram
adolo.

a cura di Alessandra Rosa

Triage
P

aziente 
falcem

ico
Evoluzione

clinica

In
associazione:

Paracetam
olo

500
m

g
ev

x
2/die

per
3

giornim
ax.

Controllo
dei

param
etri

ogni
ora

e
della

VAS
del

dolore
ogni

10
m

inuti
durante

la
prim

a
ora

e,
successivam

ente,
ogni

30
m

inuti
fino

alla
scom

parsa
del

dolore.
Q

ualora
la

VAS
fosse

im
m

odificata
dopo

1
h

dall’inizio
del

trattam
ento

antalgico,
som

m
inistrare

Fentanyl
citrato

100
m

cg
in

form
ulazione

orosolubile
(nota

bene:
l’utilizzo

di
Fentanyl

orosolubile
è

off-label
nella

SC
D

)
ripetibile

dopo
30-60

m
in

se
ancora

dolore.
Se

il
dolore

dovesse
persistere

invariato
nonostante

l’infusione
dianalgesia

bilanciata
e

successiva
utilizzo

diFentanylcom
e

pain-breaking
drug,sospendere

l’infusione
per

1
h

e
successivam

ente
introdurre

terapia
con

m
orfina

secondo
ilseguente

schem
a:

•
M

orfina
5

m
g

ev
in

bolo
(1/2

fiala
da

10
m

g)
A

seguire
infusione

continua:
•

M
orfina

fiala
10

m
g

-
0,72

m
g/Kg/die

(0,03
m

g/Kg/h)
•

M
etoclopram

ide
10

m
g

-
0,57

m
g/Kg/die

(0,02375
m

g/Kg/h)
Ad

esem
pio:

Soluzione
fisiologica

0,9%
500

m
L

•
M

orfina
10

m
g

-
5

fiale
•

M
etoclopram

ide
10

m
g

-
3

fiale

Peso in K
g

Velocità d'infusione (cc/h)*

40 K
g

12 cc/h
50 K

g
14 cc/h

60 K
g 

16 cc/h
70 K

g
20 cc/h

* velocità m
assim

a calcolata in base al dosaggio m
assim

o giornaliero della m
orfina

•
Idratazione per via parenterale (volum

e totale: soluzione fisiologica 0,9%
 1000 m

L e glucosata 5%
 1000 m

L); inoltre eseguire idratazione con soluzione fisiologica 0,9%
 1000 m

L prim
a dell’ eventuale scam

bio eritrocitario.
•

PPI 1 fiala/die (es. Pantoprazolo 40 m
g o O

m
eprazolo 20 m

g)
•

Eparina a Basso Peso M
olecolare (EBPM

) a dose anticoagulante (Categoria IIB)
Se dovessero com

parire segni di depressione respiratoria (se FR ≤
12 atti/m

in: attenzione!) o eccessiva sedazione o com
a correlabile alla som

m
inistrazione dei farm

aci oppioidi, sospendere gli stessi fino a norm
alizzazione delle condizioni 

del paziente e qualora fosse necessario utilizzare anche antagonisti degli oppioidi com
e N

aloxone 0,4 m
g/m

L fiale ev e quindiriprendere la som
m

inistrazione degli oppioidi a dosaggio ridotto.
D

osaggio N
aloxone:

•
0,4 m

g ev (durata d’azione circa 1 h)
•

ripetibili dopo 2-3 m
inuti, se non m

iglioram
ento

•
se persistono sintom

i di depressione respiratoria dopo 2-3 som
m

inistrazioni, contattare la Rianim
azione (se FR ≤

 8 atti/m
in)

•
se som

m
inistrazione efficace, m

a dopo 1 h ricom
parsa di tali sintom

i, ripetere som
m

inistrazione di N
aloxone.

Controllo quotidiano em
ocrom

o, coagulazione, PCR, funzione renale
N

ei pazienti che eseguono terapia con m
orfina è raccom

andato il m
onitoraggio dei param

etri vitali e dello stato di sedazione al fine di evitare la possibile insorgenza di depressione respiratoria.Controllo dei param
etri ogni ora e della VAS 

del dolore ogni 10 m
inuti durante la prim

a ora e, successivam
ente, ogni 30 m

inuti fino alla scom
parsa del dolore.N

el caso in cui la valutazione della VAS del dolore dopo un’ora m
ostrasse analgesia inadeguata, nei bam

bini di età 
superiore ai 2 anni si può passare a Fentanyl 2-3 m

cg/Kg ev
(nota bene: l’utilizzo è off-label in SCD

). Contattare il Servizio Trasfusionale all'inizio del trattam
ento

per organizzazione trasfusione o Scam
bio Eritrocitario entro 6-8 ore 

dal Triage.

*velocità
m

assim
a

calcolata
in

base
aldosaggio

m
assim

o
giornaliero

deltram
adolo.



Som
m

inistrazione della prim
a dose di analgesico

entro 30 m
inuti dall’accesso in ospedale, incluso il tem

po trascorso in Triage
3

Gestione CODICE Giallo - Bambini
Idratazione, seguire schem

a pro kg *
Iniziare infusione di :

K
E

TO
R

A
LA

C
 0,17 m

g/K
g/h (durata m

assim
a raccom

andata di trattam
ento: 48 ore) 

oppure
PA

R
A

C
E

TA
M

O
LO

 7,5 –
15 m

g/K
g ev per dose con intervallo tra una dose e l’altra di alm

eno 4 h 
(< 10 K

g: 7,5 m
g/K

g; > 10 K
g m

a < 33 K
g: 15 m

g/K
g non eccedendo i 2 g/die; > 33 K

g m
a < 50 

K
g: 15 m

g/K
g non eccedendo i 3 g/die)

e
TR

A
M

A
D

O
LO

0,25 m
g/K

g/h in infusione continua

Tram
adolo e K

etorolac possono essere som
m

inistrati insiem
e e anche m

iscelati nella 
stessa sacca per infusione continua.

Triage
P

aziente falcem
ico

dettagli

a cura di Alessandra Rosa

Evoluzione
clinica

D
O

PO
 30 M

inuti: A
N

A
LG

ESIA O
TTEN

U
TA

?
↓

SI
continuare l’infusione

N
O

aggiungere
↓

K
E

TO
R

ALA
C

 0,5-1 m
g/K

g ev ogni 6-8 ore (non più di 72h) 
da usare soprattutto nel dolore addom

inale
oppure

PA
R

A
C

E
TA

M
O

LO
 7,5 –

15 m
g/K

g ev per dose con intervallo tra una dose e l’altra di 
alm

eno 4 h (< 10 K
g:7,5 m

g/K
g; > 10 K

g m
a < 33 K

g:15 m
g/K

g non eccedendo i 2 
g/die; >33 K

g m
a < 50 K

g:15 m
g/K

g non eccedendo i 3 g/die)
oppure

passare al trattam
ento del dolore com

e indicato per il codice rosso bam
bini –

VA
S

 8-10

M
onitorare param

etri vitali e stato di sedazione al fine di evitare 
la possibile, seppur rara, insorgenza di depressione respiratoria.

D
O

PO
 un'ora: A

N
A

LG
ESIA O

TTEN
U

TA

SI
continuare l’infusione

N
O

associare M
O

R
FIN

A ev e K
ETO

R
O

LA
C

 ev
oppure

M
O

R
FIN

A e PA
R

A
C

ETA
M

O
LO

Peso
Soluzione fisiologica

< 10 kg
100 m

l/kg/24ore
11-20 K

g
1000 m

l + 50 m
l/kg/die per 

ogni kg sopra a 10 kg

>20 K
g 

1500 m
l + 20 m

l/kg/die per 
ogni kg sopra a 20 kg

A
dulti

2000-2400 m
l/die

*

C
odice R

osso 
B

am
bini



FA
SE

TER
A

P
EU

TIC
A

(B
am

bini)
-

C
O

D
IC

E
G

IA
LLO

V
A

S
5

–
7

•Idratazione
pervia

parenterale
secondo

lo
schem

a
pro

kg:

•K
E

TO
R

O
LA

C
infusione

continua
0,17

m
g/K

g/h
(durata

m
assim

a
raccom

andata
ditrattam

ento:48
ore)

oppure 
PA

R
A

C
E

TA
M

O
LO

 7,5 –
15 m

g/K
g ev per dose con intervallo tra una dose e l’altra di alm

eno 4 h (< 10 K
g: 7,5 m

g/K
g; > 10 K

g 
m

a < 33 K
g: 15 m

g/K
g non eccedendo i 2 g/die; > 33 K

g m
a < 50 K

g: 15 m
g/K

g non eccedendo i 3 g/die)

•TR
A

M
A

D
O

LO
0,25

m
g/K

g/h
infusione

continua

Tram
adolo

e
K

etorolac
possono

essere
som

m
inistratiinsiem

e
e

anche
m

iscelatinella
stessa

sacca
perinfusione

continua.

La
sintom

atologia
dolorosa

delpaziente
dovrà

essere
rivalutata

ogni10
m

in
nella

prim
a

ora
con

l’obiettivo
iniziale

m
inim

o
diridurre

del
50%

ilpunteggio
VA

S
.S

e
non

siraggiunge
tale

obiettivo,è
opportuno

procedere
con:

•K
E

TO
R

A
LA

C
0,5-1

m
g/K

g
ev

ogni6-8
ore

(non
più

di72h)da
usare

soprattutto
neldolore

addom
inale

oppure
PA

R
A

C
E

TA
M

O
LO

 7,5 –
15 m

g/K
g ev per dose con intervallo tra una dose e l’altra di alm

eno 4 h (< 10 K
g:7,5 m

g/K
g; > 10 K

g m
a < 

33 K
g:15 m

g/K
g non eccedendo i 2 g/die; >33 K

g m
a < 50 K

g:15 m
g/K

g non eccedendo i 3 g/die)
oppure

passare al trattam
ento del dolore com

e indicato per il codice rosso bam
bini –

VA
S

 8-10.

N
eipazientiche

eseguono
terapia

con
m

orfina
è

raccom
andato

ilm
onitoraggio

deiparam
etrivitalie

dello
stato

disedazione
alfine

di
evitare

la
possibile

insorgenza
didepressione

respiratoria.

C
odice G

iallo
B

am
bini

a cura di Alessandra Rosa

Triage
P

aziente 
falcem

ico

Evoluzione
clinica

Peso
Soluzione fisiologica

< 10 kg
100 m

l/kg/24ore
11-20 K

g
1000 m

l + 50 m
l/kg/die per ogni kg 

sopra a 10 kg
>20 K

g 
1500 m

l + 20 m
l/kg/die per ogni kg 

sopra a 20 kg
A

dulti
2000-2400 m

l/die

C
odice R

osso 
B

am
bini



Fase
Terapeutica:A

nestesia
ed

interventichirurgiciin
pazientiaffettida

anem
ia

falciform
e

I
pazienti

affetti
da

anem
ia

falciform
e

hanno
un

rischio
di

com
plicanze

pre-operatorie
e

post-operatorie
più

elevato
della

corrispondente
popolazione

sana
dicontrollo

(m
atch

persesso,età
ed

etnia).S
iraccom

anda
la

trasfusione
prim

a
diogniintervento,anche

a
basso

rischio,e
l’E

EX
o

un
regim

e
trasfusionale

più
aggressivo

negliinterventiad
alto

rischio.Ilpaziente
con

anem
ia

falciform
e

che
affronta

l’intervento
chirurgico

necessita
di

terapia
trasfusionale

con
trasfusione

standard
o

con
exchange

(m
anuale

o
autom

atizzato)con
l’obiettivo

dim
antenere

valoridiH
b

totale
≤

10-11
g/dL

e
diridurre

ilivellidiH
bS

≤
40%

.La
procedura

diexchange
(m

anuale
o

autom
atizzato)

deve
essere

considerata
in

pazientiche
debbano

eseguire
interventiad

alto
rischio

e/o
in

pazienticon
m

alattia
polm

onare
correlata

ad
anem

ia
falciform

e
(es.precedentiA

C
S

,ipertensione
polm

onare)
o

con
valoridiH

b
>

11
g/dL.L’utilizzo

della
strategia

trasfusionale
pre-operatoria

ha
dim

ostrato
ridurre

in
m

odo
significativo

le
com

plicanze
post-operatorie

com
e

le
crisivaso-occlusive

acute
o

le
A

C
S.Le

procedure
trasfusionalidebbono

essere
eseguite

ad
una

distanza
non

superiore
ad

una
settim

ana
dell’intervento

chirurgico
program

m
ato.

M
A

N
A

G
EM

EN
T

D
EL

PA
ZIEN

TE
A

D
U

LTO
A

FFETTO
D

A
A

N
EM

IA
FA

LC
IFO

R
M

E
IN

R
IFER

IM
EN

TO
A

D
A

N
ESTESIA

ED
IN

TER
VEN

TIC
H

IR
U

R
G

IC
I:

Valutazione
pre-operatorio*:

•E
m

ocrom
o

com
pleto

con
form

ula,reticolociti,coagulazione,funzione
epatica

e
renale,ionem

ia
•S

aturazione
periferica

ed
em

ogasanalisiarteriosa,ecocardiogram
m

a
•Identificare

se
sono

presenti
segni

attivi
com

patibili
con

crisi
vaso-occlusiva

(es.
dolore,

febbre),
segni

di
infezione,

disidratazione,
congestione

cardiaca,anom
alie

difunzione
renale,epatica,polm

onare
e

neurologica
Terapia

ad
hoc

nelpre-operatorio:
•Idratazione

con
fluidialm

eno
12

ore
prim

a
dell’intervento

chirurgico
(20

m
l/K

g/die)
•Terapia

trasfusionale
perm

antenere
livellidiH

b
≤

10-11
g(dL

•Terapia
trasfusionale

con
exchange

(m
anuale

o
autom

atico)perm
antenere

H
bS

≤
40%

Terapia
nelperiodo

intraoperatorio**:
•E

vitare
posizionicon

stenosio
com

pressione
prolungata

disegm
entischeletrici,evitare

l’abbassam
ento

eccessivo
della

tem
peratura

e
le

ipotensioni
•Trasfondere

se
indicato

da
perdite

em
orragiche

o
dalla

patologia
d’organo

Terapia
nelperiodo

postoperatorio:
•Infusione

diliquidialm
eno

nelle
24-48

ore
dopo

l’intervento
(20

m
L/K

g/die)
•Terapia

trasfusionale
perm

antenere
livellidiH

b
≤

10-11
g/dL

•Terapia
trasfusionale

con
exchange

(m
anuale

o
autom

atico)perm
antenere

H
bS

≤
40%

•Terapia
antidolorifica

intensiva
•M

obilizzazione
precoce

•FK
T

respiratoria
perridurre

atectasie
e

sovrainfezionipolm
onari(neibam

biniindicazione
all’incentive

spirom
etry)

•E
B

P
M

a
dose

profilattica

*Verificare
se

precedentianam
nesticidiA

C
S

,asm
a

bronchiale
o

alterazione
deitestdibroncoreattività

in
spirom

etria.La
presenza

diuna
diqueste

condizioni
può

com
plicare

l’andam
ento

del
post-operatorio

con
V

O
C

,
A

C
S

o
sovrainfezioni

batteriche
polm

onari.
A

ttenzione:
la

presenza
in

anam
nesidim

alattia
polm

onare
o

cerebrale
correlata

alla
S

C
D

o
ricorrentiospedalizzazioniaum

entano
ilrischio

operatorio
perA

C
S

e
V

O
C

**A
ttenzione

a
possibile

ischem
ia

con
danno

d’organo
o

ipossia,in
particolare

e/o
negliinterventidichirurgia

vascolare
Triage

P
aziente falcem

ico

a cura di Alessandra Rosa



D
olore toracico e/o dispnea 
e/o tosse e/o altri sintom

i 
respiratori (es desaturazione, 

broncospasm
o).

D
olore addom

inale e/o 
ittero franco e/o 
anem

izzazione.

M
anifestazioni neurologiche

Priapism
o

Esacerbazione acuta di anem
ia

Triage
P

aziente falcem
ico

M
A

N
A

G
EM

EN
T D

ELLE C
O

M
PLIC

A
N

ZE A
C

U
TE A

D
U

LTO

a cura di Alessandra Rosa

VO
C

 con coinvolgim
ento m

uscolo-scheletrico in assenza di sintom
i aggiunti

In questi pazienti è necessario eseguire: E
G

A, 
radiografia standard del torace e se quest’ultim

a fosse 
negativa, eseguire A

ngio-TA
C

 polm
onare, dopo 

opportuna idratazione per via parenterale con alm
eno 

1000 cc di soluzione salina (nell'adulto), per prevenire 
possibili com

plicanze iatroene.

S
tick urine, ecografia addom

e, eventuale TC
 con m

dc per 
escludere sequestro splenico o epatico da eseguirsi solo 
dopo idratazione per via parenterale di alm

eno 1000 cc di 
soluzione salina (nell'adulto), per prevenire possibili 
com

plicanze legate all'iperviscosità.

R
ivalutazione ogni 15 m

inuti param
etri vitali durante la prim

a ora e successivam
ente ogni 

30 m
inuti; dopo un periodo di 8 ore il paziente potrà essere preso in carico in form

a di 
ricovero, osservazione prolungata o dim

issione protetta.

Esam
i em

atici 
e strum

entali

Febbre



VA
LU

TA
ZIO

N
E D

EI PA
ZIEN

TI A
FFETTI D

A SC
D

 D
U

R
A

N
TE VO

C
s SEVER

E (VA
S> 7) A

D
 IN

TER
ESSA

M
EN

TO
 M

U
SC

O
LO

-
SC

H
ELETR

IC
O

 IN
 PR

O
N

TO
 SO

C
C

O
R

SO
N

ote

FC
, FR

, PA
O

, S
paO

2 (E
G

A arteriosa), VA
S

-dolore

E
m

ocrom
o

com
pleto

con
form

ula
(neutrofili)

creainina,
B

U
N

,
funzionalità

epatica
(A

S
T,A

LT,LD
H

,bilirubina),esam
e

urine
-S

tick
urine

Infusione
disoluzione

fisiologica
S

cam
bieritrocitariperridurre

rapidam
ente

H
bS

(<30%
)

E
vitare iperidratazione

Valutazionicliniche:

�
rilevare

segniprecocidiA
C

S
�

com
plicanze

addom
inali

�
m

anifestazionineurologiche

A
ccertam

entistrum
entalisulla

base
delle

evidenze
cliniche:

•radiografia
toracica

ed
E

C
G

•ultasonografia
addom

inale

•TA
C

cranio

Trattam
ento del dolore vedere TR

IA
G

E C
O

D
IC

E R
O

SSO
 e C

O
D

IC
E G

IA
LLO

A
C

S
:

sindrom
e

toracica
acuta;

E
C

G
:

elettrocardiogram
m

a;
B

U
N

:
azoto

ureico
nelsangue;

A
lanina-am

inotransferasi
(A

LT)
e

aspartata
am

inotransferasi
(A

S
T);LD

H
:Lactate-dehydrogenasi;VA

S
:S

cala
A

nalogica
Visiva.

Esam
i em

atici 
e strum

entali

Triage
P

aziente falcem
ico

M
anagem

ent 
C

om
plicanze A

cute
A

dulto

a cura di Alessandra Rosa



Sindrom
e

toracica
acuta

(A
C

S)
19-28

La
sindrom

e
toracica

acuta
(A

C
S

)è
definita

com
e

un
“evento

acuto
con

sintom
atologia

sim
ile

ad
una

polm
onite

(dolore
toracico,

tosse,
broncospasm

o)
associato

al
riscontro

di
nuovo

infiltrato
polm

onare
tram

ite
radiografia

toracica”.La
com

parsa
delnuovo

infiltrato
può

avere
una

latenza
di

24-48
ore

daisintom
irespiratoririferitidalpaziente

(tosse,dolore
toracico

o
dispnea).L’A

C
S

è
il

m
otivo

frequente
di

ospedalizzazione
ed

è
una

causa
rilevante

di
m

ortalità
nei

pazienti
S

C
D

giovani-adulti;siassocia
fraquentem

ente
a

V
O

C
s

sostenute
da

una
delle

seguenticause:infarto
osseo

sterno-costale,
em

bolia
grassosa

a
partenza

m
idollare,

polm
onite

in
aree

ipoventilate
(polm

onite
o

trom
boem

bolism
o

in
situ

da
falcizzazione,

infarto
polm

onare).
L’A

C
S

può
inoltre

com
plicare

o
essere

com
plicata

da
infezioni

polm
onari

(virus,
batteri

atipici:
M

ycoplasm
a

pneum
oniae

o
C

hlam
ydia

pneum
onie

o
S

treptococcus
pneum

oniae).E
’necessario

considerare
la

possibilità
di

un
evento

trom
boem

bolico
polm

onare
acuto

in
diagnosi

differenziale.
A

ltre
condizionifavorentilo

sviluppo
diA

C
S

sono
rappresentate

da
interventichirurgiciaddom

inalio
quadridiischem

ia
intestinale

riconducibilia
V

O
C

s
nelletto

vascolare
m

esenterico.
Ilquadro

clinico
diA

C
S

può
presentarsicon

desaturazione
acuta

e/o
stato

diconfusione
m

entale
e/o

com
a

da
passaggio

diem
boliadiposiche

possono
essere

responsabilianche
diinsufficienza

renale
acuta

e/o
trom

bocitopenia
con

possibile
sviluppo

di
coagulazione

intravascolare
dissem

inata
(prevalentem

ente
in

pazienti
con

shunt
cardiaco

sinistro
e

destroo
foram

e
ovale

perm
anente).

La
tabella

riepiloga
iltrattam

ento
dell’A

C
S

in
pazientigiovani-adultiSC

D
.N

eipazienticon
episodi

ricorrenti
è

necessario
im

postare
terapia

H
ydroxyurea

(H
U

)
o

instaurare
adeguato

regim
e

trasfusionale
cronico

con
scam

bieritrocitarida
preferirsialle

trasfusioniclassiche.E
’necessario

rivalutare
itestdifunzionalità

polm
onare,in

particolare
la

reattività
bronchiale,l’ipoventilazione

e
le

eventualiapnee
notturne

a
2-3

m
esididistanza

dall’A
C

S.

Triage
P

aziente falcem
ico

Tabella
M

anagem
ent 

C
om

plicanze A
cute

A
dulto

a cura di Alessandra Rosa

Esam
i em

atici 
e strum

entali



A
C

S
: sindrom

e toracica acuta; E
C

G
: elettrocardiogram

m
a; B

U
N

: azoto ureico nel sangue; A
lanina-am

inotransferasi (A
LT) e aspartata am

inotransferasi (A
S

T); LD
H

: Lactate-dehydrogenasi; 
VA

S
: S

cala A
nalogica Visiva; h: ore; H

bS
: em

oglobina S
; iv: intravenosa.

Triage
P

aziente falcem
ico

Sindrom
e

toracica acuta

a cura di Alessandra Rosa

M
A

N
A

G
M

EN
T D

I PA
ZIEN

TI SC
D

 A
D

U
LTI C

O
N

 SIN
D

R
O

M
E TO

R
A

C
IC

A A
C

U
TA (A

C
S)

Valutazione
dipazientiSC

D
durante

A
C

S
N

ote

FC
, FR

, PA
O

, S
paO

2 (E
G

A arteriosa), VA
S

-dolore, TC
E

m
ocrom

o com
pleto con form

ula (neutrofili), creatinina, B
U

N
, funzionalità epatica 

(A
S

T, A
LT, LD

H
, bilirubina totale), N

T-proB
N

P, esam
i urine-stick urine, em

ocultura se 
TC

 ≥ 38°C
S

aturazione
ossigeno

(o
em

ogasanalisiarteriosa)e
frequenza

respiratoria
Tem

peratura
P

ressione
sistolica

Valutazione
clinica:

�
A

uscultazione
deltorace:

�
P

ossibilim
inim

e
variazionidella

ventilazione
(stadio

precoce)
�

Ipofisiplessica
�

C
repitiie

rantolipolm
onari(48-72

ore
dopo

isintom
irespiratori)

�
Valutazione

addom
inale:possibile

ileo
paralitico

•R
x

torace
•E

C
G

•B
A

L
o

espettorazione
indotta

(indicate
in

caso
disospetta

infezione)

TR
ATTA

M
EN

TO
 D

I A
C

S
N

ote
Infusione

soluzione
fisiologica

(2l/24
h)

A
ntibiotici: antibiotici ad am

pio spettro ev, es. am
oxicillina

clavulanato
1 gr x 3/die 

iv (in caso di severe m
anifestazioni cliniche considerare associazione con m

acrolide 
o in caso di allergia: eritrom

icina) o m
acrolide in com

binazione con cefalosporine di 
terza generazione. 
O

ssigenoterapia per raggiungere S
paO

2 > 95%
Scam

bi eritrocitari o se H
b

<7 gr/dl trasfusione sem
plice con l’obiettivo di una 

riduzione in tem
pi brevi della H

bS
a valori 30-40%

•E
vitare

iperidratazione
•S

e
tollerato,provare

a
sostituire

cefalosporine
con

chinolonici
(es.C

iprofloxacina
o

Levofloxacina)
•S

e S
paO

2 è al 91-96%
 effettuare P

E
P per valutare/evitare difetti ventilatori 

polm
onari

•C
onsiderare

l’utilizzo
dibroncodilatatori

•C
onsiderare

fisioterapia
respiratoria

da
iniziare

ilprim
a

possibile

Trattam
ento del dolore vedere TR

IA
G

E C
O

D
IC

E R
O

SSO
 e C

O
D

IC
E G

IA
LLO

Prevedere
iltrasferim

ento
in

terapia
intensiva

se:
•P

eggioram
ento

delle
condizionirespiratorie

•S
egnidiinsufficienza

m
ulti-organo

(reni,fegato,cuore)
•S

egnalineurologici:stato
confusionale,deficitm

otori
•D

olore
intrattabile

o
intolleranza

aglioppiacei
•Instabilità

em
odinam

ica
•A

nem
ia

grave
•S

epsi
•Infezioninosocom

iali



D
olore addom

inale acuto relativo a disfunzioni del tratto biliare
29-33

N
ei pazienti S

C
D

 giovani-adulti il dolore addom
inale acuto è legato principalm

ente a disfunzioni e 
patologie del tratto biliare. I dati della letteratura evidenziano che il 60%

 dei pazienti S
C

D
 entro i 30 anni e 

più del 40%
 dei pazienti S

C
D

 entro i 20 anni sono affetti da disfunzioni del tratto biliare, prevalentem
ente 

rappresentate da colelitiasi o fango biliare. S
i propongono in diagnosi differenziale l’ostruzione del dotto 

biliare, la colangite, la pancreatite acuta e la sepsi. La Tabella riepiloga il m
anagem

ent dei pazienti S
C

D
 

con dolore addom
inale acuto relativo a disfunzioni del tratto biliare.

Triage
P

aziente falcem
ico

M
anagem

ent 
C

om
plicanze A

cute
A

dulto

G
ESTIO

N
E

C
LIN

IC
A

D
EIPA

ZIEN
TIA

D
U

LTIA
FFETTID

A
SC

D
C

O
N

D
O

LO
R

E
A

D
D

O
M

IN
A

LE
A

C
U

TO
E

D
ISFU

N
ZIO

N
E

D
EL

TR
ATTO

B
ILIA

R
E

Valutazione
deipazienticon

SC
D

N
ote

FC
, FR

, PA
O

, S
paO

2 (E
G

A arteriosa), VA
S

-dolore, TC

E
m

ocrom
o com

pleto con form
ula, creatinina, B

U
N

, funzionalità epatica (A
S

T, 
A

LT, LD
H

), am
ilase/lipase, bilirubina totale e diretta, esam

i urine, em
ocoltura 

se tem
peratura > 38°C

Valutazione
clinica

Valutazione
clinica

addom
inale

E
cografia

addom
inale

M
R

I del tratto biliare per escludere la presenza di calcoli biliari nel dotto 
com

une

•C
onsiderare

splenom
egalia,epatom

egalia,ileo
paralitico

•C
onsiderare altre cause di dolore addom

inale riferibili a pielite, ulcere gastriche, 
infarto m

esenterico (m
olto raro), polm

onite con reazione pleuritica

Trattam
ento del dolore addom

inale acuto con disfunzione del tratto 
biliare in pazienti adulti affetti da SC

D
N

ote

Infusione
soluzione

fisiologica

A
ntibiotici: antibiotici ad am

pio spettro iv, com
e cefalosporine di terza 

generazione

E
vitare

iperidratazione

Trattam
ento del dolore vedere TR

IA
G

E C
O

D
IC

E R
O

SSO
 e C

O
D

IC
E G

IA
LLO

B
U

N
:

azoto
ureico

nelsangue;
A

lanina-am
inotransferasi(A

LT)
e

aspartata
am

inotransferasi(A
S

T);
LD

H
:

Lactate-dehydrogenasi;
VA

S:
S

cala
A

nalogica
Visiva;h:ore;H

bS
:em

oglobina
S

;iv:intravenosa;M
R

I:risonanza
m

agnetica.

a cura di Alessandra Rosa
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Infarto
o

eventicerebrovascolariacuti
34-44

La
vasculopatia

cerebrale
legata

alla
S

C
D

è
più

frequente
nelle

prim
e

due
decadi

di
vita

e
costituisce

la
m

anifestazione
più

grave
e

la
com

plicanza
più

devastante
della

S
C

D
.

Le
m

anifestazionicliniche
principalisono:(i)infarto

cerebrale
con

ischem
ia

(Ictus-S
troke)e

attacchi
ischem

ici
transitori

(TIA
);

(ii)
em

orragia
intracranica

(IH
)

e
(iii)

deterioram
ento

delle
funzioni

cognitive
relate

ad
infarticerebralisilenti.N

um
erosisono

ifattoriprecipitantil’infarto
cerebrale

o
gliattacchiischem

icitransitori,com
e

ad
esem

pio
episodidianem

ia
acuta

o
sepsi.N

eipazienti
giovani-adulti

l’em
orragia

intracranica
è

una
delle

cause
principali

di
m

orte
im

provvisa
la

cui
eziopatogenisiè

principalm
ente

riconducibile
alla

rottura
dianeurism

a
cerebrale

sub-aracnoideo
o

più
raram

ente
ad

eventiem
orragiciintra-parenchim

alio
ventricolaricom

e
com

plicanze
della

m
alattia

tipo
M

oyam
oya.

La
tabella

riepiloga
ilm

anagem
ent

dipazientigiovani-adultiaffettida
S

C
D

con
m

anifestazionineurologiche
acute.

Lo
stroke

è
un’indicazione

assoluta
alla

terapia
trasfusionale

in
bam

biniaffettida
S

C
D

m
a

la
sua

durata
ottim

ale
è

ancora
m

ateria
di

discussione;
nei

pazienti
S

C
D

giovani-adulti
la

terapia
trasfusionale

a
seguito

di
eventi

cerebrovascolari
m

aggiori
non

è
ancora

definita.
In

caso
di

vascolopatia
cerebrale

diffusa
viè

generale
consenso

tra
gliespertiin

m
erito

alla
prosecuzione

delprogram
m

a
trasfusionale

anche
in

età
adulta.In

pazientiadolescentilo
S

troke
è

considerato
una

indicazione
altrapianto

dim
idollo

osseo
con

donatore
consanguineo

H
LA

-identico.

Tabella
Triage
P

aziente falcem
ico

M
anagem

ent 
C

om
plicanze A

cute
A

dulto
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Triage
P

aziente falcem
ico

Infarto o eventi
cerebrovascolari 

acuti

M
A

N
A

G
EM

EN
T

D
EIPA

ZIEN
TIG

IO
VA

N
I-A

D
U

LTIA
FFETTID

A
SC

D
C

O
N

M
A

N
IFESTA

ZIO
N

IC
LIN

IC
H

E
N

EU
R

O
LO

G
IC

H
E

A
C

U
TE

Valutazione
deipazienticon

SC
D

N
ote

FC
, FR

, PA
O

, S
paO

2 (E
G

A arteriosa), VA
S

-dolore, TC
E

m
ocrom

o com
pleto con form

ula, creatinina, B
U

N
, funzionalità 

epatica (A
S

T, A
LT, LD

H
), am

ilase/lipase, bilirubina totale e diretta, 
esam

i urine, em
ocultura se tem

peratura > 38°C
TA

C
 cranio senza contrasto o M

R
I

S
e

positiva
per

•em
orragie

intracraniche
•pressione

intracranica
alta

contattare
neurochirurgia

S
e

negativo,considera:
•ripetere

TA
C

dopo
3

ore
•effettuare

M
R

I

Trattam
ento

dell’ictus
in

pazientiadulticon
SC

D
N

ote

Infusione
disoluzione

fisiologica

S
cam

bieritrocitariperridurre
rapidam

ente
H

bS
(<30%

)

E
vitare iperidratazione, 

La trom
bolisi va valutata con cautela per il rischio em

orragico

Trattam
ento del dolore vedere TR

IA
G

E C
O

D
IC

E R
O

SSO
 e C

O
D

IC
E G

IA
LLO

VA
S

:S
cala

A
nalogica

Visiva;H
bS

:em
oglobina

S
;M

R
I:risonanza

m
agnetica.

a cura di Alessandra Rosa



Priapism
o

45-50

N
eipazientim

aschigiovani-adultiaffettida
S

C
D

ilpriapism
o

è
una

grave
com

plicanza.S
itratta

di
un’erezione

prolungata
che

si
verifica

più
frequentem

ente
nelle

ore
notturne.

Il
priapism

o
può

essere
definito

sulla
base

della
durata

in:
•Tipo

1:durata
>

3h
(priapism

o
prolungato,P

P
)

•Tipo
2:durata

<
1h

(priapism
o

discontinuo,P
D

).
Ilpriapism

o
rientra

tra
le

urgenze
urologiche

e,se
non

trattato
precocem

ente,può
com

plicarsicon
fibrosi

del
tessuto

erettile
con

im
potenza

funzionale
che

si
ripercuote

sulla
qualità

di
vita

dei
pazienti.La

terapia
prevede:

•Idratazione
(alm

eno
1500

m
L

disoluzione
fisiologica)

•A
nalgesia

(vedere
tabella

relativa)
•D

ecom
pressione

delpene
tram

ite
ago-aspirazione

deicorpicavernosi,
seguita

dall’iniezione
nei

stessidialfa-antagonistitra
cuiè

da
preferirsila

E
tilefrina

che
non

necessita
didiluizione

prim
a

dell’uso.
Q

ualora
ci

fosse
un

ritardo
nella

decom
pressione

peninea
la

terapia
trasfusionale

(trasfusione
sem

plice
o

scam
bi

eritrocitari),
deve

essere
eseguita

entro
le

prim
e

24
ore

dalla
com

parsa
del

priaprism
o,con

l’obiettivo
diridurre

rapidam
ente

ilivellidiH
bS

(targetterapeutico:H
bS

<30%
)

e
di

preservare
la

funzione
erettile.

Il
priapism

o
può

recidivare;
pertanto,

è
utile

introdurre
terapia

m
edica

con
E

tilefrina
in

form
ulazione

orale
e/o

com
e

iniezione
peninea

in
caso

diP
D

con
durata

superiore
a
½

h.
Tabella

Triage
P

aziente falcem
ico

M
anagem

ent 
C

om
plicanze A

cute
A

dulto
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Triage
P

aziente falcem
ico

Priapism
o

G
ESTIO

N
E

C
LIN

IC
A

D
EL

PR
IA

PISM
O

IN
PA

ZIEN
TIA

FFETTID
A

SC
D

Valutazione
deipazienticon

SC
D

con
priapism

o
N

ote
FC

,FR
,PA

O
,S

paO
2 (E

G
A

arteriosa),VA
S

-dolore,TC
E

m
ocrom

o com
pleto con form

ula, creatinina, B
U

N
, funzionalità epatica 

(A
S

T, A
LT, LD

H
), P

T, P
TT, Fibrinogeno, bilirubina totale e diretta, 

em
ocoltura se tem

peratura > 38°C

C
ontattare urologo

Trattam
ento

delpriapism
o

in
pazientigiovani-adulticon

SC
D

N
ote

Infusione
disoluzione

fisiologica
ev

(1500
m

L)

Se dura da più di 3 h:aspirazione peninea ed iniezione di etilefrina 10 
m

g nei corpi cavernosi

S
cam

bieritrocitariperridurre
rapidam

ente
H

bS
(<30%

)

E
vitare

iperidratazione

M
onitorare

la
PA

O

C
onsiderare:

•Idrossiurea (H
U

) in caso di recidiva
•R

icerca di desaturazioni durante il sonno (apnee)

Trattam
ento del dolore vedere TR

IA
G

E C
O

D
IC

E R
O

SSO
 e C

O
D

IC
E G

IA
LLO

B
U

N
:

azoto
ureico

nel
sangue;

A
lanina-am

inotransferasi
(A

LT)
e

aspartata
am

inotransferasi
(A

S
T);

LD
H

:
Lactate-

dehydrogenasi;h:ore;H
bS

:em
oglobina

S
;ev:intravenosa.

a cura di Alessandra Rosa



Febbre
in

SC
D

55-56

Triage
P

aziente falcem
ico

M
anagem

ent 
C

om
plicanze A

cute
A

dulto

Esam
i em

atici 
e strum

entali

Il paziente può raggiungere l’ospedale per intraprendere terapia antibiotica 
parenterale entro 2 ore dall’insorgenza della febbre?

Valutazione m
edica ed esam

i 
di laboratorio, com

prese 
em

ocolture

A
ntibiotico per via orale (possibilm

ente 
prescritto in precedenza e in possesso 

del paziente)

C
ondizioni generali 

com
prom

esse o anom
alie agli 

esam
i di laboratorio*

Iniziare subito assunzione di 
antibiotici per via endovenosa: 

cefepim
e e vancom

icina 
(oppure un regim

e alternativo)

Iniziare assunzione di 
ceftriaxone per via 
endovenosa o per 

intram
uscolo

R
icovero

Il paziente può essere gestito al dom
icilio se vengono 

assicurati m
onitoraggio clinico da parte del m

edico 
curante e rapido ritorno in ospedale in caso di 
peggioram

ento clinico. D
iversam

ente ricovero.

•
A

m
oxicillina

2 g
oppure

•
Levofloxacina

750 m
g 

oppure
•

M
oxifloxacina

400 m
g

N
.B

.
L'em

olisi
im

m
uno-m

ediata
è

un
effetto

indesiderato
grave,

benché
raro,

delle
cefalosporine

soprattutto
di

seconda
e

terza
generazione.

P
er

ilceftriaxone,
isintom

iin
genere

sim
anifestano

entro
45

m
inutidalla

som
m

inistrazione
delfarm

aco
ed

includono
tachicardia,dispnea,pallore

e
dolore

dorsale
o

alle
gam

be,accom
pagnatida

una
caduta

deilivellidiem
oglobina.La

sospensione
del

farm
aco,

e
in

alcunicasi,
la

som
m

inistrazione
dicorticosteroidie/o

trasfusionidisangue
sono

iprovvedim
entida

m
ettere

in
atto

nei
pazientiche

presentano
questisintom

i

SI
N

O

N
O

SI

*
S

piccata
leucocitosi

o
leucopenia,

leucociti
im

m
aturialla

conta
differenziale,o

piastrinopenia

a cura di Alessandra Rosa



Esacerbazione
acuta

dianem
ia

51-53

In
condizionidibenessere

ilivellidiH
b

totale
in

pazientiaffettida
S

C
D

(in
particolare

S
S

)
siattestano

tra
8.0

+/-1.5
g/dL.La

crisiaplastica
è

una
delle

cause
più

frequentidianem
izzazione

acuta
su

cronica
nei

pazienti
giovani-adulti

con
S

C
D

.
Il

riscontro
di

una
riduzione

dei
livelli

di
H

b
totale

di
alm

eno
2

g/dL
rispetto

ai
valori

usuali
del

paziente
definisce

la
presenza

di
una

possibile
crisi

aplastica
della

serie
eritroide.Ilm

icrorganism
o

più
frequentem

ente
responsabile

diaplasie
transitorie

della
serie

eritroide
è

il
parvovirus

B
-19;

m
inore

im
patto

hanno
le

infezioni
da

C
itom

egalovirus
(C

M
V

)
e

virus
di

E
pstein-B

ar
(E

B
V

).
La

presenza
clinica

è
com

patibile
con

una
sindrom

e
da

anem
izzazione

acuta
(es.

ipotensione,
dispnea,tachicardia)associata

a
reticulocitopenia.N

eigiorniprecedentil’accesso
in

ospedale
ilpaziente

spesso
descrive

la
com

parsa
di

febbre
e

di
sintom

i
relabili

ad
infezioni

delle
alte

vie
respiratorie

ed
eventualm

ente
esantem

a.
I

test
sierologici

e
m

icrobiologici
possono

conferm
are

la
presenza

di
un’infezione

acuta
da

parvovirus
B

-19.
La

presenza
dim

anifestazionicliniche
acute

diinstabilità
em

odinam
ica

rendono
necessaria

la
trasfusione

diem
azie

concentrate.L’aplasia
eritroide

transitoria
generalm

ente
sirisolve

spontaneam
ente

dopo
5-10

giornidall’insorgenza
deisintom

i.In
casieccezionali,l’evoluzione

della
m

alattia
può

portare
a

necrosidl
m

idollo
osseo

con
possibile

rischio
em

boligeno
o

di
com

parsa
di

crisi
dolorosa

acuta.
A

ltre
cause

di
anem

izzazione
acuta

su
cronica

in
pazientigiovani-adultiaffettida

S
C

D
possono

essere
raggruppate

in:
(i)

Form
e

acute
:

S
e

presenta
un

quadro
dianem

izzazione
acuta

a
genesiem

olitica
va

sem
pre

verificata
una

possibile
recente

trasfusione
(in

particolare
se

avvenuta
in

altra
sede),

nel
sospetto

di
una

reazione
trasfusionale

em
olitica

tardiva
o

di
una

sindrom
e

iperem
olitica

8,9.
Tale

diagnosi
differenziale

è
m

olto
im

portante
per

indirizzare
la

possibile
terapia

di
supporto

trasfusionale,
che

nei
casi

di
sindrom

e
iperem

olitica
è

ad
elevatissim

o
rischio

e
N

O
N

deve
possibilm

ente
essere

attuata
8,9.A

ltre
cause

possono
essere

episodidim
alaria

acuta,
perdite

intestinali
o

urinarie
acute,

sequestro
splenico

acuto
(raro

nei
soggetti

giovani-adulti)
ed

em
olisi

in
corso

di
e

sepsi;
(ii)

Form
e

croniche:
m

alattie
infiam

m
atorie

croniche
(es.m

alattie
reum

atologiche,neoplasie),deficitdicobalam
ina

(raro
neisoggettigiovani-adulti),

insufficienza
renale,ipertiroidism

o.
Tabella

Triage
P

aziente falcem
ico

M
anagem

ent 
C

om
plicanze A

cute
A

dulto
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Triage
P

aziente falcem
ico

Esacerbazione 
acuta di anem

ia 

G
ESTIO

N
E

C
LIN

IC
A

D
EIPA

ZIEN
TIA

D
U

LTIA
FFETTID

A
SC

D
C

O
N

A
N

EM
IZZA

ZIO
N

E
A

C
U

TA
E

C
R

ISIA
PLA

STIC
A

Valutazione dei pazienti con SC
D

 con anem
izzazione 

acuta e crisi aplastica
N

ote

FC
,FR

,PA
O

,S
paO

2 (E
G

A
arteriosa),VA

S
-dolore,TC

•E
seguire valutazione dei reticolociti, soprattutto 

in pazienti con febbre.

•S
ierologia

perP
arvovirus

B
19,C

M
V,E

B
V

E
m

ocrom
o com

pleto con form
ula, creatinina, B

U
N

, 
funzionalità epatica (A

S
T, A

LT, LD
H

), bilirubina totale, P
T, 

P
TT, Fibrinogeno, em

ocoltura se tem
peratura > 38°C

C
onsiderare significativa una riduzione acuta dei 

livelli di H
b ≥ 2 g/dL rispetto ai valori usuali del 

paziente.
Trattam

ento
dianem

ia
aplastica

N
ote

Infusione
disoluzione

fisiologica
A

ntibiotici:antibiotici ad am
pio spettro ev, com

e 
cefalosporine di terza generazione
Trasfusione

se
necessaria

(H
b

≤
11

g/dL)
Ig

vena
(2-3

g/K
g/d

ev
per5-7

gg)

E
vitare

iperidratazione

S
e

anem
ia

prolungataconsiderare:
•E

P
O

(D
arbopoietina

5
μg/kg)

•D
H

TR
in

diagnosidifferenziale
Trattam

ento del dolore vedere TR
IA

G
E C

O
D

IC
E R

O
SSO

 e C
O

D
IC

E G
IA

LLO
B

U
N

:
azoto

ureico
nel

sangue;
A

lanina-am
inotransferasi

(A
LT)

e
aspartata

am
inotransferasi

(A
S

T);
LD

H
:

Lactate-
dehydrogenasi;

H
b:

em
oglobina;

ev:
intravenosa;

Ig:
im

m
unoglobulina;

d:
giorno;

E
P

O
:

E
ritropoietina;

D
H

TR
:

R
eazione

em
olitica

trasfusionale
tardiva

(D
elayed

H
em

olitic
Transfusion

R
eaction)

a cura di Alessandra Rosa



M
A

N
A

G
EM

EN
T D

ELLE C
O

M
PLIC

A
N

ZE A
C

U
TE B

A
M

B
IN

O

D
olore toracico e/o dispnea e/o tosse e/o altri sintom

i respiratori (es 
desaturazione, broncospasm

o)

A
nem

izzazione e dolore addom
inale acuto relativo a 

sequestro splenico

M
anifestazioni neurologiche

Priapism
o

Triage
P

aziente falcem
ico

R
ivalutazione ogni 15 m

inuti param
etri vitali durante la prim

a ora e successivam
ente ogni 

30 m
inuti; dopo un periodo di 8 ore il paziente potrà essere preso in carico in form

a di 
ricovero, osservazione prolungata o dim

issione protetta.

Esam
i em

atici 
e strum

entali

Febbre

C
risi aplastica

a cura di Alessandra Rosa



Sindrom
e Toracica A

cuta (A
C

S) 5
Febbre, dispnea, dolore toracico o desaturazione associati alla com

parsa di un nuovo infiltrato all’R
x torace 

definiscono la diagnosi di A
C

S
.  

La causa principale nei bam
bini al di sotto dei quattro anni sono le infezioni respiratorie con febbre (tra i germ

i più 
frequenti: M

ycoplasm
a pneum

oniae, C
lam

idia pneum
oniae, V

R
S

, S
treptococcus

pneum
oniae, H

aem
ophilus 

influenzae, E
.coli) con m

aggiore incidenza degli eventi durante l’inverno. E
’ stata osservata una correlazione tra 

presenza di asm
a e ricorrenza di episodi di A

C
S

. A
ltre cause associate ad A

C
S

 nei bam
bini sono l’edem

a 
polm

onare indotto da iperidratazione, uso di oppioidi o danno vascolare polm
onare e ancora l’ipoventilazione e 

l’ipom
obilità dovute a crisi dolorose o infarti costali.

S
ebbene il quadro clinico possa presentare una notevole variabilità interindividuale, il decorso e la prognosi nei 

bam
bini è m

igliore che negli adulti. Tuttavia, in età pediatrica, la patologia presenta alcune caratteristiche che la 
rendono particolarm

ente insidiosa: innanzitutto i segni clinici possono essere assenti o m
olto sfum

ati al di sotto 
dei tre anni e la patologia può evolvere in senso peggiorativo anche in poche ore. Inoltre, il reperto radiologico 
può essere negativo all’inizio; pertanto, in caso di forte sospetto o sintom

atologia respiratoria in peggioram
ento, è 

opportuno ripeterlo a distanza di 24 ore. Infine l’A
C

S
 può insorgere in concom

itanza di altri eventi acuti (febbre, 
crisi dolorose) quindi è opportuno prestare attenzione alla com

parsa di questa com
plicanza anche se inizialm

ente 
i tipici sintom

i e segni possono m
ancare. 

In corso di A
C

S
 grave possono insorgere com

plicanze neurologiche (convulsioni, stroke, sindrom
e da 

leucoencefalopatia posteriore). R
ipetuti episodi di A

C
S

 possono portare ad un deficit polm
onare restrittivo cronico 

con ipertensione polm
onare. 

L’A
C

S
 è una m

anifestazione grave e pertanto il bam
bino va ricoverato, anche per il rischio di peggioram

ento 
rapido ed im

provviso. C
irca il 10%

 dei pazienti con A
C

S
 necessita di supporto ventilatorio m

eccanico. In caso di 
peggioram

ento clinico è opportuno considerare il trasferim
ento presso la Terapia Intensiva. 

La tabella riepiloga il trattam
ento di pazienti S

C
D

 pediatrici con sindrom
e toracica acuta. 

La terapia con hydroxyurea (H
U

) nei bam
bini è indicata dopo uno o più episodi di A

C
S

 m
entre il regim

e 
trasfusionale cronico è indicato in caso di m

ancata risposta all’H
U

.
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M
A

N
A

G
M

EN
T

diPA
ZIEN

TISC
D

B
A

M
B

IN
IC

O
N

SIN
D

R
O

M
E

TO
R

A
C

IC
A

A
C

U
TA

Valutazione
dipazientiSC

D
durante

A
C

S
N

ote
E

m
ocrom

o com
pleto, reticolociti,creatinina, B

U
N

, funzionalità epatica (A
S

T, A
LT, 

LD
H

, bilirubina), esam
i urine –

stick urine, em
ocoltura, sierologie virali (incluso 

M
ycoplasm

a), em
ogasanalisi da confrontare con i valori precedenti

E
m

ocrom
o,reticolociti,P

C
R

,em
ogasanalisida

ripetere
quotidianam

ente
E

lettroliti,funzionalità
renale

ed
epatica

da
ripetere

secondo
necessità

S
aturazione

ossigeno,frequenza
respiratoria,frequenza

cardiaca
P

ressione
arteriosa

Tem
peratura

VA
S

-dolore,scale
delle

espressionifacciali

Iparam
etrivitalivanno

m
onitorizzatiogni2-4

ore
fino

a
m

iglioram
ento

clinico

Valutazione
clinica:

P
alpazione

toracica:identificare
infarticostali/vertebrali

A
uscultazione

deltorace:
-P

ossibilim
inim

e
variazionidella

ventilazione
(stadio

precoce)
-R

antolie
segnidiconsolidam

ento
(48-72

ore
dopo

isintom
irespiratori)

Valutazione
addom

inale:considerare
possibile

ileo
paralitico

R
adiografia toracica (addensam

enti prevalentem
ente ai lobi superiori e m

edi) da 
ripetere entro 24-48 ore ed eventualm

ente ad intervalli di 24-48 ore in assenza di 
m

iglioram
ento clinico

Trattam
ento

diA
C

S
N

ote
Infusione di liquidi: infondere le perdite dei liquidi + 2/3 del m

antenim
ento calcolato 

com
e segue: bam

bini <10 K
g 100 m

l/K
g/24 ore; bam

bini 11-20 K
g 1.000 m

l + 50 
m

l/K
g/ die per ogni K

g sopra a 10 K
g; bam

bini >20 K
g 1.500 m

l + 20 m
l/K

g/ die per 
ogni K

g sopra a 20 K
g

A
ntibiotici: prim

a scelta l’associazione di ceftriaxone
(o cefotaxim

e) iv + m
acrolide 

O
ssigenoterapia: per m

antenere una saturazione ossigeno periferica superiore al 
95%

 (96-98%
)

Incentive spirom
etry: 10 atti inspiratori m

assim
ali ogni 2 ore durante il giorno e anche 

di notte se il paziente è sveglio, attraverso uno spirom
etro portatile adatto all’età 

S
cam

bi eritrocitari o, se H
b<7gr/dl, Trasfusione sem

plice con l’obiettivo di portare 
rapidam

ente la H
bS

al 30-40%

E
vitare iperidratazione, se possibile, è sem

pre preferibile una idratazione orale
G

li antibiotici vanno som
m

inistrati sem
pre anche in assenza di febbre o di accertata 

causa infettiva
Valutare l’opportunità di aggiungere vancom

icina (o antibiotici attivi contro i 
gram

+m
eticillino-resistenti) in base al quadro clinico

C
onsiderare l’utilizzo di broncodilatatori in caso di anam

nesi positiva per w
heezing, 

se l’A
C

S
 si presenta con w

heezing, oppure in caso di calo progressivo della 
saturazione di O

2 o per peggioram
ento del quadro clinico anche in assenza di 

w
heezing.

Prevedere il trasferim
ento del paziente in terapia intensiva per:

xdim
inuzione progressiva della saturazione di O

2;
xaum

ento della necessita di O
2 oltre i 6 L/m

in per m
antenere saturazioni del 98%

 o 
incapacità di raggiungere tali livelli;
xaum

ento della tachipnea-dispnea;
xpeggioram

ento del dolore;
xpeggioram

ento del quadro radiografico;
xdim

inuzione del livello di coscienza.

Trattam
ento del dolore vedere TR

IA
G

E C
O

D
IC

E R
O

SSO
 e C

O
D

IC
E G

IA
LLO

Sindrom
e

toracica acuta
Triage
P

aziente falcem
ico

A
C

S
: sindrom

e toracica acuta; B
U

N
: azoto ureico nel sangue; A

lanina-am
inotransferasi (A

LT) e aspartata am
inotransferasi (A

S
T); LD

H
: Lactate-dehydrogenasi; VA

S
: S

cala A
nalogica 

Visiva; iv: intravenosa.

a cura di Alessandra Rosa



A
nem

izzazione e dolore addom
inale acuto relativo a sequestro splenico acuto

5

N
ei bam

bini affetti da SC
D

 il dolore addom
inale e l’anem

izzazione acuta può essere causato da 
sequestro splenico acuto, descritto in una percentuale variabile dal 7 al 30%

 dei casi in età 
com

presa tra i 3 m
esi e i 5 anni. Il sequestro splenico può causare aum

ento rapido delle 
dim

ensioni della m
ilza, collasso cardiocircolatorio dovuto all’ipovolem

ia im
provvisa e shock. Il 

rischio di ricorrenza è elevato e la m
ortalità varia dal 7 al 30%

 con percentuali ancora m
aggiori se 

si tratta di episodi ricorrenti. Il sequestro splenico può essere associato ad infezione virale o 
batterica oppure ad A

C
S

. A
nche una crisi aplastica transitoria da parvovirus B19 può com

plicarsi 
con sequestro splenico; in questo caso alla caratteristica reticolocitosi si sostituisce la 
reticolocitopenia. Il precoce riconoscim

ento ed il conseguente tem
pestivo inizio del trattam

ento 
determ

ina una significativa riduzione della m
ortalità. 
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M
A

N
A

G
EM

EN
T

diPA
ZIEN

TISC
D

B
A

M
B

IN
IC

O
N

SEQ
U

ESTR
O

SPLEN
IC

O
A

C
U

TO
Valutazione di pazienti SC

D
 con sospetto Sequestro Splenico 

A
cuto 

N
ote

E
m

ocrom
o com

pleto, reticolociti, em
ocoltura, sierologie virali per 

parvovirus B
19, funzionalità epato-renale

R
icercare nell’anam

nesi eventuali altri episodi di sequestro splenico e 
recuperare dai docum

enti del paziente le dim
ensioni della m

ilza, i valori 
dell’em

ocrom
o e dei reticolociti in condizioni basali

C
riteridiagnostici:(tutte

e
tre

devono
essere

soddisfatti)
xR

apida anem
izzazione, ↓H

b (≥2 g/dl) o ↓H
ct (≥ 20%

) rispetto ai 
valori basali;
xR

eticolocitosi (aum
ento del 25%

 dei valori basali);
xS

plenom
egalia rapidam

ente crescente (↑ ≥ 2cm
, rispetto ai valori 

basali)

A
ltre caratteristiche cliniche:

xP
allore, astenia, tachicardia

xD
istensione addom

inale e dolore quadrante superiore sinistro
xS

pesso segni di shock e collasso acuto
xS

pesso associato ad infezioni virali o batteriche
xTalora piastrinopenia (≤150.000/dl)
xS

pesso febbre
xInsorgenza nei lattanti e bam

bini piccoli (prescolari); nei pazienti H
bS

C
 e 

H
bS

β+ più tardiva
xE

levata m
ortalità: il bam

bino può m
orire prim

a di arrivare in ospedale
Valutazione

C
linica:

S
aturazione

ossigeno,frequenza
respiratoria,frequenza

cardiaca
P

ressione
arteriosa

Tem
peratura

P
alpazione

della
m

ilza
VA

S
-dolore,scala

espressionifacciali

I param
etri vitali vanno m

onitorizzati ogni 2-4 ore fino a m
iglioram

ento 
clinico
E

m
ocrom

o e palpazione della m
ilza vanno ripetuti ogni 4-6 ore anche se 

il paziente è stabile

Trattam
ento

N
ote

R
eperim

ento im
m

ediato di accesso venoso stabile
S

upporto di em
ergenza (trattam

ento dell’eventuale shock) 
Trasfusione d’em

ergenza: trasfondere 3-5 m
l/kg e non superare 

m
ai H

b post-trasfusionale di 10 g/dl
A

ntibiotici se febbre: prim
a scelta ceftriaxone (o cefotaxim

e) iv
M

onitoraggio delle condizioni cliniche del paziente, delle 
dim

ensioni della m
ilza e dell’em

ocrom
o ogni 4-6 ore

xLa trasfusione deve essere eseguita in assoluta em
ergenza, dato 

l’elevato rischio di m
ortalità

xLa trasfusione riduce il sequestro e m
obilizza le em

azie intrappolate 
nella m

ilza, quindi il livello di H
b può essere più cospicuo di quanto 

calcolato
xI genitori alla dim

issione devono dim
ostrare di sapere palpare la m

ilza e 
riconoscere i prim

i segnali di sequestro splenico, dato l’elevato rischio di 
ricorrenza 

Trattam
ento del dolore vedere TR

IA
G

E C
O

D
IC

E R
O

SSO
 e C

O
D

IC
E G

IA
LLO

VA
S

:S
cala

A
nalogica

Visiva;H
b:em

oglobina;H
bS

:em
oglobina

S
;H

ct:em
atocrito;H

bS
C

:em
oglobina

S
+C

;H
bS

β+:em
oglobina

S
+beta-thal+;iv:intravenosa.

D
olore

addom
inale acuto
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Infarto
o

eventicerebrovascolariacuti
34-44

La
vasculopatia

cerebrale
legata

alla
S

C
D

è
più

frequente
nelle

prim
e

due
decadi

di
vita

e
costituisce

la
m

anifestazione
più

grave
e

la
com

plicanza
più

devastante
della

S
C

D
.

Le
m

anifestazionicliniche
principalisono:(i)infarto

cerebrale
con

ischem
ia

(Ictus-S
troke)e

attacchi
ischem

ici
transitori

(TIA
);

(ii)
em

orragia
intracranica

(IH
)

e
(iii)

deterioram
ento

delle
funzioni

cognitive
relate

ad
infarticerebralisilenti.N

um
erosisono

ifattoriprecipitantil’infarto
cerebrale

o
gliattacchiischem

icitransitori,com
e

ad
esem

pio
episodidianem

ia
acuta

o
sepsi.N

eipazienti
giovani-adulti

l’em
orragia

intracranica
è

una
delle

cause
principali

di
m

orte
im

provvisa
la

cui
eziopatogenisiè

principalm
ente

riconducibile
alla

rottura
dianeurism

a
cerebrale

sub-aracnoideo
o

più
raram

ente
ad

eventiem
orragiciintra-parenchim

alio
ventricolaricom

e
com

plicanze
della

m
alattia

tipo
M

oyam
oya.

La
tabella

riepiloga
il

m
anagem

ent
di

bam
bini

affetti
da

S
C

D
con

m
anifestazionineurologiche

acute.
Lo

stroke
è

un’indicazione
assoluta

alla
terapia

trasfusionale
in

bam
biniaffettida

S
C

D
m

a
la

sua
durata

ottim
ale

è
ancora

m
ateria

didiscussione.
In

caso
divascolopatia

cerebrale
diffusa

viè
generale

consenso
tra

gliespertiin
m

erito
alla

prosecuzione
delprogram

m
a

trasfusionale
anche

in
età

adulta.
In

pazienti
adolescenti

lo
S

troke
è

considerato
una

indicazione
al

trapianto
di

m
idollo

osseo
con

donatore
consanguineo

H
LA

-identico.
Tabella
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B
A

M
B

IN
IA

FFETTID
A

SC
D

C
O

N
M

A
N

IFESTA
ZIO

N
IC

LIN
IC

H
E

N
EU

R
O

LO
G

IC
H

E
A

C
U

TE
E

G
ESTIO

N
E

Valutazione di bam
bini SC

D
 durante un evento cerebrovascolare 

acuto
N

ote

E
m

ocrom
o com

pleto, reticolociti, glicem
ia, creatinina, B

U
N

, C
a, K

, N
a, C

l, 
bilirubina totale e frazionata, album

ina, coagulazione, em
ocoltura se 

tem
peratura > 38

°
C

S
aturazione ossigeno (o em

ogasanalisi arteriosa) e frequenza respiratoria
Tem

peratura
P

ressione arteriosa
Tom

ografia com
puterizzata (TC

) cranica senza contrasto
M

R
I/angioR

M
 cerebrale senza contrasto e angioR

M
 cervicale  

TC
 serve ad escludere em

orragia o altre patologie cerebrali non ischem
iche. 

La TC
 può essere negativa nelle prim

e ore dall’evento ischem
ico. C

ontattare 
neurochirurgia se positivo per 
-em

orragie intracraniche
-pressione intracranica alta 
S

e negativa:
-effettuare M

R
I utilizzando le sequenze D

W
I e A

D
C

 associando sem
pre 

angioR
M

 senza contrasto. Va sem
pre richiesta anche angioR

M
 cervicale per 

escludere patologie dell’arteria carotide 
C

onsiderare m
onitoraggio cardiorespiratorio nelle prim

e 24 ore e fino a 
stabilizzazione clinica
S

aturazione ossigeno, frequenza respiratoria, frequenza cardiaca
P

ressione arteriosa
Tem

peratura 

I param
etri vitali vanno m

onitorizzati ogni 2 ore fino a m
iglioram

ento clinico
Trattare l’iperterm

ia, l’ipotensione e l’ipossiem
ia (m

antenere una S
atO

2 >96%
)

M
antenere la norm

oglicem
ia

Trattam
ento dell’ictus in pazienti pediatrici con SC

D
N

ote
Infusione di liquidi: infondere liquidi per correggere eventuali perdite + il 
m

antenim
ento calcolato com

e segue: bam
bini <10 K

g 100 m
l/K

g/24 ore; 
bam

bini 11-20 K
g 1.000 m

l + 50 m
l/K

g/ die per ogni K
g sopra a 10 K

g; 
bam

bini >20 K
g 1.500 m

l + 20 m
l/K

g/ die per ogni K
g sopra a 20 K

g
S

cam
bi eritrocitari con target di H

b 10 g/dl e H
bS

 < 30%
Trasfusione sem

plice (trasfondere m
assim

o 10 m
l/kg) se H

b < 9 g/dl 

E
vitare iperidratazione 

N
on trasfondere m

ai in acuto con H
b >10 e/o H

t > 30%
 m

a eseguire una E
E

X
C

on la trasfusione sem
plice non superare 10 m

l/K
g per singola trasfusione 

(ripetibile dopo 2-3 ore dal term
ine della trasfusione) e com

unque non superare 
i 10 gr/dl di H

b.
In caso di stroke em

orragico indicazione a scam
bio eritocitario m

anuale o 
trasfusione

Trattam
ento del dolore vedere TR

IA
G

E C
O

D
IC

E R
O

SSO
 e C

O
D

IC
E G

IA
LLO

E
E

X
:eritrocitoaferesi;B

U
N

:azoto
ureico

nelsangue;R
M

/M
R

I:risonanza
m

agnetica;H
b:em

oglobina;H
bS

:em
oglobina

S
;H

t:em
atocrito;iv:intravenosa.
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Priapism
o

S
itratta

diun’erezione
prolungata

che
siverifica

più
frequentem

ente
nelle

ore
notturne.Ilpriapism

o
può

essere
definito

sulla
base

della
durata

in:
•Tipo

1:durata
>

3h
(priapism

o
prolungato,P

P
)

•Tipo
2:durata

<
1h

(priapism
o

discontinuo,P
D

).
Ilpriapism

o
rientra

tra
le

urgenze
urologiche

e,se
non

trattato
precocem

ente,può
com

plicarsicon
fibrosideltessuto

erettile
con

im
potenza

funzionale
che

siripercuote
sulla

qualità
divita

deipazienti.

Protocollo
di

esecuzione
dell’aspirazione/irrigazione

dei
corpi

cavernosi
in

caso
di

priapism
o

in
età

pediatrica
5

•C
ontattare

l’urologo;
•Infiltrare

sottocute
0,5

m
ldilidocaina

1%
nella

superficie
laterale

delpene,poipiù
profondam

ente
nella

tunica
albuginea;
•U

tilizzare
un

ago
23

gauge
per

aspirare
ilsangue

daicorpicavernosiin
una

siringa
da

10
m

lattraverso
un

tre
vie.S

e
possibile

inviare
ilcam

pione
in

laboratorio
perla

determ
inazione

dipO
2,pC

O
2,e

pH
;

•D
iluire

l’adrenalina
nelseguente

m
odo:1

m
ldiadrenalina

1:1000
in

1000
m

ldisoluzione
fisiologica,ottenendo

una
soluzione

1:1000.000;
•Irrigare

icorpicavernosicon
una

quantità
fino

a
10

m
ldiadrenalina

diluita,m
entre

altro
sangue

viene
aspirato

con
l’altra

siringa,fino
a

detum
escenza;

•R
im

uovere
l’ago

e
applicare

una
forte

pressione
per

non
più

di
5

m
inuti

al
fine

di
evitare

la
form

azione
dell’em

atom
a;

•S
e

necessario,
ripetere

ciclidiaspirazione
ed

irrigazione
ogni5

m
inutianche

per
un’ora,

prim
a

didichiarare
fallita

la
procedura;

•Ilpene
può

essere
m

olto
edem

atoso,
ricordare

che
l’obiettivo

finale
della

procedura
è

dielim
inare

la
rigidità

dell’organo
e

ridurre
la

tum
efazione

a
m

eno
del50%

.
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S
e

bam
bino

S
C

D
con

febbre,
iniziare

terapia
con

ceftriaxone
ev

e
classificare

ilpaziente:
se

alto
rischio

(codice
rosso

pediatrico)
deve

essere
ricoverato;

se
basso

rischio
(codice

giallo
pediatrico)

rim
ane

in
osservazione;se

A
C

S
opportuno

associare
m

acrolide,se
m

eningism
o

aggiungere
vancom

icina.

Febbre
in

SC
D

55-56

A
lto rischio 

(1 o più seguenti param
etri)

R
ischio standard 

(tutti i seguenti param
etri)

C
ondizioni generali

C
om

prom
esse

S
tabili

Tem
peratura

≥ 40
°

C
≥ 38.5

°
C

 e < 40
°

C
Tem

po di refill
A

um
entato

N
orm

ale
Stato di idratazione

D
isidratazione e/o scarsa 

assunzione di fluidi e/o oliguria
N

orm
ale

A
C

S
S

i
N

o
Storia precedente di sepsi o 
infezione invasiva

S
i

N
o

A
llergia a penicillina e 

cefalosporine
S

i
N

o

Pressione arteriosa
Ipotensione

N
orm

ale
H

b
< 5 g/dl

R
iduzione ≤ 2 g/dl rispetto a basale

G
lobuli bianchi

≥ 30000/m
m

c oppure <5000/m
m

c
Valore basale

Piastrine
< 100000/m

m
c

norm
ali

C
lassificazione

basso
e

alto
rischio

55:

M
anagem

ent 
febbre SC

D

M
anagem

ent 
C

om
plicanze A

cute
B

am
bino
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Triage
P

aziente falcem
ico

Esam
i em

atici 
e strum

entali

Il paziente può raggiungere l’ospedale per intraprendere terapia antibiotica 
parenterale entro 2 ore dall’insorgenza della febbre?

Valutazione m
edica ed esam

i 
di laboratorio, com

prese 
em

ocolture

A
ntibiotico per via orale (possibilm

ente 
prescritto in precedenza e in possesso 

del paziente)

Iniziare subito l’assunzione di 
antibiotici per via endovenosa: 

C
eftriaxone 

e valutare se  associare  
Vancom

icina 
(oppure un regim

e alternativo)

A
ssunzione di C

eftriaxone per 
via endovenosa o per 

intram
uscolo

R
icovero

Il paziente può essere gestito al dom
icilio se vengono 

assicurati m
onitoraggio clinico da parte del m

edico 
curante e rapido ritorno in ospedale in caso di 
peggioram

ento clinico. D
iversam

ente ricovero.

•
A

m
oxicillina

50-75 m
g/kg/die  (in 3 

som
m

inistrazioni)
oppure, se allergico a betalattam

ici,
•

C
laritrom

icina
15 m

g/kg/die
(in 2 

som
m

inistrazioni)
•

Levofloxacina
20 m

g/kg /die 
(uso off-labelnei bam

bini in Italia)

N
.B

.
L'em

olisi
im

m
uno-m

ediata
è

un
effetto

indesiderato
grave,

benché
raro,

delle
cefalosporine

soprattutto
di

seconda
e

terza
generazione.

P
er

ilC
eftriaxone,

isintom
iin

genere
sim

anifestano
entro

45
m

inutidalla
som

m
inistrazione

delfarm
aco

ed
includono

tachicardia,dispnea,pallore
e

dolore
dorsale

o
alle

gam
be,accom

pagnatida
una

caduta
deilivellidiem

oglobina.La
sospensione

del
farm

aco,
e

in
alcunicasi,

la
som

m
inistrazione

dicorticosteroidie/o
trasfusionidisangue

sono
iprovvedim

entida
m

ettere
in

atto
nei

pazientiche
presentano

questisintom
i

SI
N

O

B
asso R

ischio
A

lto R
ischio

M
anagem

ent 
C

om
plicanze A

cute
B

am
bino

Febbre in SC
D

C
lassificazione 

B
asso e A

lto R
ischio

a cura di Alessandra Rosa
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N
E

C
LIN

IC
A

D
EIB

A
M

B
IN

IA
FFETTID

A
SC

D
C

O
N

C
R

ISIA
PLA

STIC
A

D
A

PA
R

VO
VIR

U
S

13

Valutazione dei pazienti con SC
D

 con anem
izzazione 

acuta e crisi aplastica
N

ote

FC
,FR

,PA
O

,S
paO

2 (E
G

A
arteriosa),VA

S
-dolore,TC

•E
seguire valutazione dei reticolociti, soprattutto 

in pazienti con febbre.

•S
ierologia

perP
arvovirus

B
19,C

M
V,E

B
V

E
m

ocrom
o com

pleto con form
ula, creatinina, B

U
N

, 
funzionalità epatica (A

S
T, A

LT, LD
H

), bilirubina totale, P
T, 

P
TT, Fibrinogeno, em

ocoltura se tem
peratura > 38°C

C
onsiderare significativa una riduzione acuta dei 

livelli di H
b ≥ 2 g/dL rispetto ai valori usuali del 

paziente.
Trattam

ento
dianem

ia
aplastica

N
ote

Infusione
disoluzione

fisiologica

Trasfusione
se

necessaria
(H

b
≤

5
g/dL

oppure
riduzione

≥
2

g/dL
rispetto

valore
basale):

trasfondere
com

plessivam
ente

5-8
m

l/kg
suddivisi

in
due

aliquote
a

distanza
di12-24

ore
(in

2-3
ore

ciascuna)
perm

inim
izzare

alterazionidiviscosità

E
vitare

iperidratazione

H
b-post

trasfusionale,
in

acuto,
non

deve
superare

i10
g/dl(H

t30%
).

Trattam
ento del dolore vedere TR

IA
G

E C
O

D
IC

E R
O

SSO
 e C

O
D

IC
E G

IA
LLO

B
U

N
:

azoto
ureico

nel
sangue;

A
lanina-am

inotransferasi
(A

LT)
e

aspartata
am

inotransferasi
(A

S
T);

LD
H

:
Lactate-

dehydrogenasi;H
b:em

oglobina;ev:intravenosa

a cura di Alessandra Rosa
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C
alcem

ia m
g/dlC

alcium
 sandoz bs 1000 m

g
C

alcio gluconato ff in 100 cc di S
oluzione Fisiologica*

> 8.5
-

-

8.0 –
8.5

2 (sera) 2 (m
attina)**

1 f*

< 8.0
-

2ff

* la velocità di som
m

inistrazione ev non deve superare i 50 m
g al m

inuto

** 2 bustine la sera e 2 la m
attina successiva oppure 1 f presso il D

H

C
odice G

iallo
B

am
bini

C
odice G

iallo
A

dulti

C
odice R

osso
B

am
bini

C
odice R

osso
A

dulti

Evoluzione clinica:
•R

isoluzione dell'episodio: alla dim
issione del paziente è com

unque necessario continuare per ulteriori 3 gg la terapia antalgica con FA
N

S
 

(Ibuprofene cp 400m
g -1 cp x 3/die; nei bam

bini 5-10 m
g/kg per 3-4 volte/die) o P

aracetam
olo (1gr-1 cp x 3 die; nei bam

bini 15 m
g/kg ogni 

4 ore –
dose m

assim
a 90  m

g/kg/die per 48 ore e poi 60 m
g/kg/die) e, negli adulti, Tram

adolo 100m
g-1cp x 3 die associato a 

M
etoclopram

ide 10m
g -1cpx3 die. 

•R
isoluzione parziale o non risoluzione dell’evento acuto => terapia di supporto trasfusionale

54e controlli post-procedura:
a.Trasfusione di concentrati eritrocitari leucodepleti (se possibile m

ediante filtrazione pre-storage), com
patibilizzati e assegnati sulla 

base del gruppo A
B

0-R
h-K

ell (m
atch livello 2) 9,11,12è indicata sem

pre se H
b < 7 g/dL, in assenza di quadro im

m
uno-em

atologico 
suggestivo di sindrom

e iperem
olitica; se H

b > 10-11 g/dL è consigliato lo scam
bio eritrocitario

13, 14

b. Procedura autom
atizzata di Scam

bio Eritrocitario (EEX) attuata per ottenere livelli di H
bS

 <30%
; da preferirsi alla trasfusione 

classica perché sostituisce in tem
pi m

olto rapidi le em
azie falciform

i con globuli rossi norm
ali senza rischi di sovraccarico

volum
etrico, 

m
arziale e di iperviscosità. S

i prevede lo scam
bio di 1 volum

e eritrocitario, corrispondente a circa 15-20 m
L/K

g
11; richiedere la com

patibilità 
di alm

eno 2-3 unità di concentrato eritrocitario nel bam
bino e alm

eno 3-6 unità nell’adulto.
c. Scam

bio Eritrocitario m
anuale attuato m

ediante singolo accesso venoso. L’obiettivo consiste nella riduzione di H
bS

 a 30-50%
 

ottenibili in una o più procedure successive
14,7,15. N

el giovane-adulto
si infondono

500 m
l soluzione fisiologica, a cui segue flebotom

ia di 
400-600 m

l, in rapporto al peso del paziente o a discrezione del m
edico, con re-infusione di plasm

a autologo se possibile; ulteriore salasso 
ed infusione di 2-3 concentrati eritrocitari leucodepleti. N

el paziente pediatrico i volum
i di scam

bio sono da adeguarsi al peso corporeo 
(flebotom

ia 3-6 m
l/kg, infusione 7.5-14 gr di globuli rossi /kg con sacca al 60%

 di H
t). La procedura consente di sostituire glieritrociti 

patologici con globuli rossi norm
ali, di ridurre la viscosità em

atica, a fronte di m
inim

e variazioni pressorie. 
d. Exanguinotrasfusione. N

el paziente pediatrico, se non è attuabile E
E

X
, effettuare exanguino-trasfusione utilizzando sangue intero 

ricostituito con H
ct pari a 30%

14. S
cam

biare alm
eno 0,5-1 volum

e em
atico per seduta, ottenendo il valore di H

bS
 < 30%

.
C

ontrolli post-procedura
b. La procedura viene eseguita presso il C

entro Trasfusionale. A
l term

ine della procedura è necessaria rivalutazione clinica:PA
O

, 
FC

, S
paO

2 , VA
S

-dolore e program
m

are controlli em
atochim

ici a 2-3 ore di distanza: em
ocrom

o, coagulazione, ionem
ia, calcem

ia e 
controllo dei livelli di H

bS
 post-procedura.

a, c, d. Le procedure possono essere eseguite al letto del paziente dal m
edico di reparto.A

l term
ine della procedura è necessaria 

rivalutazione clinica: PA
O

, FC
, S

paO
2 , VA

S
-dolore 

a cura di Alessandra Rosa
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