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Resumen

Fundamento: la drepanocitosis es la anemia
hemolitica mas comdn en Cuba y en el mundo, por
lo que se considera un problema de salud en
muchos paises.

Objetivo: caracterizar todos los pacientes en edad
pediatrica con anemia drepanocitica en el comienzo
de su enfermedad.

Método: se realizd un estudio descriptivo en el que
el universo estuvo constituido por todos los
pacientes atendidos en la consulta de hematologia
del Hospital Pedidtrico Universitario Paquito
Gonzalez de Cienfuegos. Los datos se obtuvieron de
las historias clinicas y microhistorias archivadas en
el departamento de estadistica y Servicio de
Hematologia. Las variables estudiadas fueron:
diagnéstico prenatal, municipio de procedencia,
sexo, edad al diagnéstico, motivo de diagndstico,
presencia de visceromegalia, cifra de hemoglobina y
conteo de reticulocitos.

Resultados: se estudiaron un total de 25 pacientes,
de ellos el 60 % con hemoglobina SS, 20 % con
hemoglobina S/B talasemia y SC respectivamente.
Solo el 28 % tuvo diagndstico prenatal. El 52 % se
diagndstico entre los 6 meses y 2 afios, predomind
el sexo femenino. En el 48 % el motivo de
diagndstico fue la palidez cutdneo mucosa. El 44 %
presento cifras de hemoglobina entre 60 - 80 g/I.
Conclusiones: las caracteristicas clinicas y/o de
laboratorio de los pacientes fueron similares a lo
descrito por otros autores al diagnéstico. Existe bajo
nUmero de pacientes con diagndstico prenatal.

Palabras clave: anemia de células falciformes,
diagnostico, nifio, cuba

Abstract

Foundation: sickle cell disease is the most common
hemolytic anemia in Cuba and in the world, which is
why it is considered a health problem in many
countries.

Objective: to characterize all pediatric patients with
sickle cell anemia at the beginning of their disease.
Method: a descriptive study was conducted in
which the universe was constituted by all the
patients attended in the hematology clinic of the
Pediatric University Hospital Paquito Gonzalez of
Cienfuegos. The data were obtained from the clinical
histories and micro-histories filed in the department
of statistics and the Hematology Service. The
variables studied were: prenatal diagnosis,
municipality of origin, sex, age at diagnosis, reason
for diagnosis, presence of viscero-megaly,
hemoglobin and reticulocyte count.

Results: a total of 25 patients were studied, 60 % of
them with hemoglobin SS, 20 % with hemoglobin S /
B thalassemia and SC respectively. Only 28 % had a
prenatal diagnosis. 52 % were diagnosed between 6
months and 2 years, female sex predominated. At
48 % the reason for diagnosis was skin-mucous
pallor, 44 % presented hemoglobin figures between
60-80 g/ I.

Conclusions: the clinical and / or laboratory
characteristics of the patients were similar to that
described by other authors at diagnosis. There is a
low number of patients with prenatal diagnosis.

Key words: anemia sickle cell, diagnosis, child,
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INTRODUCCION

La drepanocitosis es una anemia hemolitica
cronica severa con alto indice de
morbimortalidad que se hereda con patrén de
herencia autosémico recesivo, representada por
la forma homocigética o hemoglobina SS y las
llamadas variantes que en orden de frecuencia
son la hemoglobina SC; la S/B talasemia, SD y SO,
estas dos Ultimas no presentes en nuestro medio.™

Es la enfermedad de caracter genético mas
frecuente en el mundo y estd considerada como
un problema de la salud publica en muchos
paises. En Cuba, es la anemia hemolitica mas
frecuente, se calcula que el nimero de
portadores es de alrededor de 300 000, y el
numero de enfermos aproximadamente de 4 000,
para una incidencia del estado de portador del
3,08 % en la poblacién general (AS) y del 6 % en
el color de piel negra y mestiza.*?>"

Las manifestaciones de esta enfermedad se
producen debido a las alteraciones estructurales
de la hemoglobina que conlleva a fragilidad y la
inflexibilidad de los glébulos rojos drepanociticos
cuando son expuestos a deshidratacién, infeccion
o suministro deficiente de oxigeno, que causan
oclusién vascular y aumento de la viscosidad
sanguinea.®*”

Los sintomas de esta enfermedad son mas
severos durante periodos llamados "crisis
drepanociticas" y aunque este es un
padecimiento que esta presente al nacer, por su
caracter hereditario, los sintomas no suelen
manifestarse hasta después de los 4-6 meses de
edad y se caracterizan por la paricién de crisis
vasoclusivas (CVO), dolorosas y recurrentes con
predisposicion a infecciones severas. En el nifio
pequeno es frecuente la crisis de secuestro
esplénico, que puede conducir a la muerte si no
se trata rdpidamente.®71%

El Programa de Prevencion de Anemia Falciforme
gue existe en Cuba desde el afio 1986 brinda a
las parejas con alto riesgo de tener hijos
afectados con las formas SS y SC, la opcién del
diagnéstico prenatal y decidir sobre la
continuacién o no del embarazo, si el feto resulta
afectado.>’*1

La anemia drepanocitica, dentro del Servicio de
Oncohematologia en el hospital pediatrico de
Cienfuegos es un de las enfermedades raras con
mas incidencia, razén que motivé la realizacién
de esta investigacion.

METODOS

Se realiz6 un estudio descriptivo en el que el
universo estuvo constituido por la totalidad de
pacientes con variantes de anemia drepanocitica
atendidos en el Servicio y consulta de
Hematologia del Hospital Pediatrico Universitario
Paquito Gonzalez Cueto de Cienfuegos.

La fuente de los datos la constituyeron las
historias clinicas y microhistorias archivadas en
el departamento de estadistica y Servicio de
Hematologia, estas Ultimas a través del modelo
oficial

establecido por el IHI de La Habana para el
seguimiento de estos enfermos. La poblacién
total fueron los menores de 19 afios y por
municipios se tomd de la base de datos del
departamento de estadistica provincial y se
utilizé para la tasa la formula de numero de
casos entre la poblacién por diez mil (N, de casos
por municipio / poblacidn total X 10000).

Las variables utilizadas fueron:

= Tipo variante de hemoglobina.

> Diagndstico prenatal.

= Tasa de prevalencia por municipio de
procedencia.

= Sexo.

> Edad al diagndstico.

» Motivo de diagnéstico.

» Presencia de visceromegalia.

= Cifras de hemoglobina y conteo de reticulocitos
al diagnéstico.

RESULTADOS

El nimero total de pacientes menores de 19 afios
con drepanocitosis atendidos en la institucion fue
de 25, de ellos 15 que representaron el 60 %
pertenecen a la forma homocigética de la
enfermedad (Hb SS), mientras que 5 pacientes
pertenecen a la variedad SB/ talasemia y 5
presentaron la variante SC para un 20 %
respectivamente. (Tabla 1).
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Tabla 1. Distribucidn segun
tipo variante
Variante No. Yo

55 15 60
SC 2 20
S/B Talasemia 5 20
Total 25 100

Segun la distribucién por municipio de
procedencia, 6 pacientes pertenecen al municipio
Cienfuegos con una tasa de prevalencia de 4,0
que constituye el de mayor nimero de enfermos.
Se destaca también Cumanayagua con una tasa
de prevalencia de 5,4, la mas alta de la provincia
teniendo en cuenta la poblacién infantil. El resto
de los municipios presentaron una prevalencia
que oscilé entre 1y 1,4 excepto los de Aguada,
Rodas, Lajas que no presentaron casos en el
periodo estudiado. (Tabla 2).

Tabla 2. Distribucidn segin municipic de procedencia

Municipio s . R A Tasa
frecuencia total

Cienfuegos 14 305563 4.0
Palmira i 7511 1.3
Cruces i 0729 1,4
Lajas ] 44944 0
Rodas 0 7310 a0
Abreus 1 7584 1.3
Aguada 0 7624 a0
Cumanayagua [i] 10957 5.4
Total 25 Q2272 2,7

El diagndstico prenatal solo se realizd en 7
pacientes lo que representd el 28 % del total de
casos. Este es un programa iniciado en Cuba
desde el afio 1991, que establece realizar
electroforesis de hemoglobina a toda mujer
embarazada y que permite detectar las parejas
en riesgo, en las cuales se hace preciso el
estudio genético para corroborar si el feto tiene
afectacion, con el objetivo de ofrecer consejo
genético a la pareja. (Tabla 3).

Tabla 3. Diagndstico prenatal
Diagnostico No.

prenatal  pacientes £
Si 7 28
Mo 18 72
Total a5 100

En la serie estudiada el 52 % fue diagnosticado
entre los 6 meses y 2 afios de edad, predominé
el sexo femenino con 13 nifias para un 52 %, en
relacién a la distribucién por sexo. (Tabla 4).

Tabla 4. Distribucidn segdn edad al

diagndstico

Edad

< B meses
= f.m = 2afios
= 2 afos

Total

No. -
pacientes 2
7 28
13 52
3 20
a5 100
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Predominaron las pacientes de sexo femenino
con un total de 13 para un 52 % del total. (Tabla
5).

Tabla 5. Distribucidn

segun sex0

Sex0 Mo. %%
Femenino 13 52
Masculing 12 48
Total 25 100

El principal motivo de diagndstico fue la palidez
cutaneo-mucosa que estuvo presente en el 48 %
de los pacientes estudiados, lo que se
corresponde con la aparicion de anemia, que
puede estar presente desde los primeros meses
de la vida o sea alrededor del tercer mes, aunque
como se sefald anteriormente lo mas frecuente
es que el diagndstico se realice después del
sexto mes de vida en aquellos nifos a los que no
se les realiza el diagnostico prenatal. Las crisis
vasooclusivas, mano-pie y dseas constituyeron la
segunda condicidn que motivd el diagndstico con
el 8 % de los nifos estudiados. (Tabla 6).

Tabla 6. Motivo de diagndstico

Motivo

Palidez cutdnec-mucosa
Crisis vasoclusiva dseos

Crisis mana-pie
Crisis de secuestro

Crisis vasoclusiva abdominal

Diagnostico prenatal

Total

No. %
12 48
2 g
2 g
1 4
1 4
7 28
25 100

En los casos estudiados solo se constaté
visceromegalia presente al diagndstico en el 48

% casi la mitad de ellos, tampoco es que sea

despreciable. (Tabla 7).

Tabla 7. Visceromegalia presente al diagndstico

Si

Ty Mo.
Hepatomegalia 10
Esplenomeqalia 15

No
%% No. %
40 15 &0
&0 10 40

A continuacién se expresan las cifras promedio
de hemoglobina y conteo de reticulocitos.
Aunque todos los pacientes presentaban
reticulocitos elevados, cabe destacar que 10
pacientes para un 40 % presentd valores al
diagndstico por encima de 200 x 10 /I. (Tabla 8
y 9).

Tabla 8. Valores de
hemoglobina al diagndstico

Hemoglobina No. %
< 60 g/l 3 17
60-80 g/l 13 44
> 81 g/l 9 3f
Total 25 100
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Tabla 9. Valores del conteo de
reticulocitos al diagndstico

Conteo de

Frecuencia %

< 100 x 10 ¥
100-200 x 104
=200 x 104

Total

7 28

8 32
10 40
25 100

DISCUSION

El nimero total de pacientes menores de 19 afios
con drepanocitosis atendidos en el centro es de
25, de ellos 15 que representan el 60 % que
pertenecen a la forma homocigdtica de la
enfermedad (Hb SS), mientras que 5 pertenecen
a la variedad SB/ talasemia y 5 presentaron la
variante SC para un 20 % respectivamente. Estos
resultados coinciden con lo reportado en la
literatura médica, donde se sefiala la variante SC
como la segunda en frecuencia detrds de la
forma homocigética.*”

El municipio Cienfuegos exhibi6 la tasa de
prevalencia mdas elevada, seguido de
Cumanayagua, estos resultados pueden estar
dados porque son los municipios de la provincia
con mayor poblacién.

En los Ultimos afios en Cienfuegos se ha
incrementado el nimero de pacientes con
diagnostico prenatal, lo cual estd relacionado con
el fortalecimiento en los medios de diagnéstico,
la capacitacién del personal y control adecuado
del médico general integral en la captacion
temprana de toda mujer embarazada y sus
controles iniciales, donde se realiza la
electroforesis de hemoglobina y teniendo en
cuenta el resultado, se estudia al esposo para
definir conducta posterior, conociendo que esta
es la enfermedad de caracter genético mas
frecuente en el mundo, se ha sefalado un
problema de salud en muchos paises y la anemia
hereditaria mas frecuente en Cuba, donde se
calculan en alrededor de 300,000 el nimero de
personas portadoras (Hb AS).t2 #1517

Segun se plantea en la literatura médica el
mayor porcentaje de pacientes presenta cifras
promedio de Hb entre 60 y 80 g/l, en los

analizados el 44 % debutd con valores promedio
de Hb entre 60 - 80 g/I, lo que se corresponde
con lo anteriormente sefialado.*3 > & 12

La distribucién seglin edad al diagnédstico se
corresponde con lo reportado por la literatura
médica, donde se plantea que el diagndstico en
la mayoria de los nifios se realiza después de los
primeros 6 meses de vida®® estos resultados se
corresponden con lo reportado por otros autores,
que sefalan no existir diferencias significativas al
respecto.®* &1

Predominaron las pacientes de sexo femenino
con un total de 13 para un 52 % del total.

Las crisis vasooclusivas, mano-pie y éseas
constituyeron la segunda condicién que motivo el
diagndstico con el 8 % de los nifios estudiados.
Lo que también ha sido reportado por otros
autores. 35917

En relacién a la visceromegalia presente al
diagnéstico, toda la bibliografia consultada
seflala que la esplenomegalia es lo mas
frecuente, sin embargo, en los casos estudiados
solo se constaté en el 48 % casi la mitad de los
casos, tampoco es que sea despreciable. Por otra
parte, se describe que la hepatomegalia puede
aparecer mas tardiamente®®'” lo cual no
concuerda con los resultados de esta
investigacién, ya que en el 40 % de los nifios se
encontré al diagndstico.

El 60 % de los pacientes estudiados se
corresponde con la forma homocigética de la
enfermedad (Hb SS), lo que representa los SC y
S/B talasemia el 20 % respectivamente de los
casos. El municipio Cienfuegos presenté la tasa
de prevalencia mas elevada (4.1). El diagndstico
prenatal solo se realizé en 7 pacientes para un
28 %. El mayor porcentaje de nifios se
diagnosticé entre los 6 meses y los 2 afios de
vida. El sexo femenino predominé con el 52 % de
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los casos. La palidez cutdneo-mucosa estuvo
presente como motivo de consulta en el 48 % de
los enfermos. La esplenomegalia fue el hallazgo
clinico presente en 15 pacientes para el 60 % de
los casos. El 44 % de los pacientes estudiados
presentaron cifras promedio de Hb entre 60-80g/I
y en 10 nifios se constaté un conteo de
reticulocitos superior a 200 x1073/1.

Las caracteristicas clinicas y/o de laboratorio de
los pacientes de la investigacién son similares a
lo descrito por otros autores a su diagndstico, sin
embargo, se considera un problema, el bajo
nimero de pacientes diagnosticados
prenatalmente, lo que puede indicar fallos en el
Programa de Diagndstico Prenatal en afios
anteriores, ya que en los Ultimos afios hay mayor
nimero de casos diagnosticados, debido al
fortalecimiento en los medios de diagndsticos y
del personal capacitado para realizarlos.
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