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Resumen

Introduccidn: la anemia drepanocitica es la hemoglobinopatia estructural mas frecuente a nivel
mundial. Es caracteristica de los afrodescendientes y de aquellas poblaciones en las cuales existe
una elevada mezcla racial. En Cuba se estima una prevalencia de 4000 enfermos distribuidos en
todo el pais.

Objetivo: caracterizar a los pacientes con anemia drepanocitica ingresados en el servicio de
Hematologia y Oncologia del Hospital Pediatrico Provincial Universitario “Eduardo Agramonte Pifia”
de Camagley en el periodo comprendido entre enero y diciembre de 2018.

Métodos: se realizd un estudio observacional, descriptivo, longitudinal y retrospectivo con un
universo de 37 pacientes. Se incluyeron todos los pacientes con diagnostico de anemia
drepanocitica que ingresaron en dicho servicio durante el afio 2018.

Resultados: el 56.8 % de los pacientes pertenecido al sexo masculino, el 56.8 % era de piel
mestiza, el 45.9 % presento crisis vaso-oclusiva dolorosa como principal manifestacion clinica al
ingreso, el 73 % de acuerdo con su valoracion nutricional eran delgados y el 34.4 % tuvo mas de
un ingreso en el afio.

Conclusiones: el hecho de en nuestro estudio predominaron los pacientes con edades
comprendidas entre 15-19 afios y no hubo retardo en la maduracion sexual de los adolescentes
unido a otros parametros confirman la eficiencia de los programas nacionales aplicados para el
diagndstico, seguimiento y tratamiento de la anemia drepanocitica en Cuba que han conseguido
mejorar la calidad y aumentar la esperanza de vida de estos pacientes.
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Abstract

Introduction: sickle cell anemia is the most common structural hemoglobinopathy worldwide. It
is characteristic of people of African descent and of those populations in which there is a high
racial mixture. In Cuba, the prevalence of 4000 patients estimated to be distributed throughout
the country.

Objective: to characterize patients with sickle cell anemia admitted at the Hematology and
Oncology service of the Provincial Pediatric Hospital “Eduardo Agramonte Pifa” in Camagley
during the period from January to December 2018.

Methods: an observational, descriptive, longitudinal and retrospective study was conducted with
a universe of 37 patients. All patients diagnosed with sickle cell anaemia who entered the service
during were included.

Results: 56.8% of patients belonged to the male sex, 56.8% were mestizo skin, 45.9% had
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painful vessel-occlusive crisis as the main clinical manifestation at admission, 73% were thin
according to their nutritional assessment and 34.4% had more than one income in the year.

Conclusions: the fact that in our study patients aged 15-19 years predominated ant there was no
delay in the sexual maturation of adolescents, together with other parameters, confirm the
efficiency of the national programs applied for the diagnosis, follow-up and treatment of anemia
sickle cell disease in Cuba that have managed to improve the quality and increase the life

expectancy of these patients.
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Introduccion:

La anemia drepanocitica, sicklemia o anemia
de células falciformes es la hemoglobinopatia
estructural mas frecuente a nivel mundial. Se
trata de una anemia hemolitica de caracter
hereditario (patron de herencia autosdmica
recesiva).

Fue descubierta en el afio 1910 por Herrick,
quien acufié el término de falciformes debido a
la forma de hoz que adoptan los eritrocitos. En
1945 Pauling sugirid que esta enfermedad se
debia a una anormalidad de la molécula de
hemoglobina, a la que llamé Hemoglobina S. )

Es caracteristica de los afrodescendientes y de
aquellas poblaciones en las cuales existe una
elevada mezcla racial. ® En Cuba se estima
una prevalencia de 4000 enfermos distribuidos
en todo el pais, en especial en la capital y en
las provincias orientales'. ®

Sus manifestaciones clinicas mas frecuentes
son las crisis vaso-oclusivas dolorosas (CVOD)
y el sindrome toracico agudo (STA). ¥ En el
afio 1960 su prondstico era tan desfavorable
que llegd a ser considerada una enfermedad de
la infancia. ® En las Ultimas décadas se ha
observado un incremento considerable en la
expectativa de vida. ©®

La utilizacion de la esplenectomia parcial en la
crisis de secuestro esplénico en los nifios ha
logrado suprimir esta complicacion y evitar la
sepsis sobreaguda.

En el Africa subsahariana el gen se encuentra
hasta en un 40 % de la poblacién. ®lLa
frecuencia del estado de portador AS es del 7
% en todo el mundo. ©® EI comercio de
esclavos desde Africa trajo la enfermedad a
nuestro pais. 19

La entidad se caracteriza por la presencia de
hemoglobina S (HbS) en el eritrocito la que en
condiciones de hipoxia se polimeriza
alterandose su solubilidad, se deposita sobre la
membrana y deforma al hematie que se vuelve
rigido y adopta forma de media luna. ¢V

La frecuencia del gen S varia segun las
diferentes regiones del mundo, se encuentra
aproximadamente en el 8 % de la poblacion
negra de Norteamérica. (2

Otras  manifestaciones clinicas incluyen
enfermedad cerebro-vascular (ECV), priapismo,
Ulceras maleolares, necrosis aséptica de la
cabeza de los huesos largos, retinopatia
proliferativa vy litiasis vesicular. 3

Los heterocigéticos Hb (AS) tienen anemia leve
y en circunstancias normales presentan la
misma eficacia bioldgica que los homocigdticos
Hb (AA) con la ventaja de que la Hb falciforme
lo protege contra el Plasmodium falciparum,
fenomeno que se denomina polimorfismo
compensado. @9

La gran heterogeneidad clinica de la anemia
drepanocitica no solo se explica por la
mutacion de la cadena B de la hemoglobina y la
falciformacion recurrente del eritrocito. > La
vasculopatia de la drepanocitosis se ha
implicado en el desarrollo de hipertension
pulmonar (HTP), Ulceras en miembros
inferiores y priapismo. (!® Se ha asociado la
hemodlisis a disfuncidn endotelial, vasculopatia
e hipercoagulabilidad. 7

Las infecciones son la principal causa de
morbilidad y mortalidad especialmente en los
pacientes menores de 5 anos, sobre todo por
por gérmenes encapsulados. Se ha Vvisto
también mayor predisposicion a presentar
osteomielitis. ®

La infeccion por Parvovirus B19 que cursa con
hemdlisis y puede causar aplasia medular
produciendo cese temporal de la eritropoyesis
por 7 a 10 dias. ?

El tratamiento debe enfocarse segun el estado
evolutivo en que se encuentre el paciente. (29
Las transfusiones sanguineas se indican para el
manejo de complicaciones agudas de Ia
enfermedad. Y
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Las transfusiones cronicas son recomendadas
para prevenir la recurrencia de la enfermedad
cerebro-vascular. ??

En cuanto a la hidroxiurea estudios clinicos en
adultos y en nifios han demostrado que

disminuye la frecuencia de crisis vaso-
oclusivas, episodios de sindrome toracico
agudo, las admisiones a los servicios de

urgencias, la estancia hospitalaria y la
necesidad de transfusiones sanguineas. (?® El
trasplante de células madre hematopoyéticas

hasta el momento es la Unica terapia curativa.
(24)

En Cuba, el objetivo fundamental de la
atencion a los pacientes con drepanocitosis es

mejorar su calidad de vida, al evitar la
aparicion a corto o largo plazo de
complicaciones y poder garantizar asi el

desarrollo normal de sus actividades diarias.

En Camagiiey no existen estudios que aborden
esta tematica y por tanto, permitan evaluar el
impacto del Programa Nacional de Prevencion y
Diagndstico Precoz de la Anemia Drepanocitica
implementado por el Ministerio de Salud
Puablica (MINSAP) con el objetivo de reducir la
incidencia y prevalencia de la enfermedad y
mejorar la calidad de vida de los enfermos.

Es por ello que se decide realizar esta
investigacion en la cual se caracterizaron los
pacientes con sicklemia ingresados en el
servicio de Hematologia y Oncologia del
Hospital Pediatrico Provincial Universitario
“Eduardo Agramonte Pifia” de Camagley
durante el afio 2018.

Materiales y métodos:

Se realizo un estudio observacional descriptivo,
longitudinal y retrospectivo con un universo de
37 pacientes. Se incluyeron todos los pacientes
con diagnodstico de anemia drepanocitica que
ingresaron en dicho servicio durante el afio
2018.

Para la recoleccién de la informacién se
confecciond un formulario (fuente secundaria)
que fue llenado teniendo en cuenta los datos
recogidos en la  historia clinica (fuente
primaria) de cada paciente ingresado. Una vez
recolectada la informacion fue llevada a una
base de datos Excel. Se emplearon métodos
estadisticos, tedricos (analisis y sintesis,
induccion y  deduccién), observacion vy
medicidn.

Se obtuvo el consentimiento informado de los
tutores legales de los pacientes, asi como la
autorizacion del Comité de Etica Médica y el
Consejo Cientifico de la Institucion.

Resultados

Tabla 1 Distribucion de
segun edad y sexo

los pacientes

Grupo | Masculino | Femenino | Total

de No. | % |No. |[% |No. | %
edad

< 13 14,3 | 1 6,3 4 10,8
ano

1-4 3 14,3 | 5 31,3 | 8 21,6
anos

5-9 3 14,3 | 5 31,3 | 8 21,6
anos

10-14 | 3 14,3 | 2 12,5 |5 13,5
anos

15-19 |9 42,9 | 3 18,6 | 12 32,4
anos

Total 21 56,8 | 16 | 43,2 | 37 100

Fuente: Historias Clinicas

En cuanto a color de la piel , el 56,8 % era de
raza mestiza.

La crisis vaso-oclusiva dolorosa (CVOD) a
cualquier nivel del organismo presentdé en el
45,9 % de los pacientes al momento del
ingreso (grafico 1).

Todos los adolescentes incluidos en el estudio
presentaron una maduracion sexual normal.
Los pacientes delgados representaron el 73 %
del total.

En el 100 % de los casos las crisis fueron
desencadenadas por infecciones.

El 34,4 % del total de los casos necesitaron
mas de tres ingresos hospitalarios al afio. La
hidroxiurea fue empleada en el 86,5 % de los
pacientes (tabla 2).

No se realizdo trasplante de células madre
hematopoyéticas en el periodo de tiempo
analizado.

No se registraron defunciones en el periodo
analizado.
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Grafico 1 Distribucion de los pacientes segin manifestaciones clinicas
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Fuente: Historia clinica

durante el afio 2012 vy encontraron un
Tabla 2 Distribucion de los pacientes predominio también del sexo femenino. (2

segun tratamiento empleado En cuanto a la raza predominaron los pacientes

Tratamiento empleado No. % mestizos lo cual es un reflejo de Ia

heterogeneidad genética que caracteriza a la

Acido fdlico 27 73 poblacion cubana. Los resultados de |la

. . presente investigacion coinciden con los de

Terapia transfusional 24 64,9 Tania Soledad Licona Rivera y col. quienes en

Hidroxiurea 32 86,5 su e_s_tudio encontraron que el_56,6 % de los
participantes eran de raza mestiza. 7

Trasplante de células madre | 0 0 En cuanto a manifestaciones clinicas los

hematopoyeéticas resultados coinciden con los de Sergio Machin

Garcia quien encontré un predominio de esta

manifestacion clinica en su estudio con un 85.4

Fuente: Historia Clinica ; !
% % asi como los de German L. Zavala y col.

que encontraron una prevalencia del 85 % de

Discusion esta manifestacion en la poblacion estudiada.
(28)

Al estudiar la variable edad los resultados

discrepan con los obtenidos por Sergio Machin La infeccion es la causa mas frecuente de
Garcia y un grupo de investigadores del ~Mmuerte en los primeros 5 anos. Es secundaria
Instituto de Hematologia e Inmunologia @l hipoesplenismo funcional causado por el
quienes en el afio 2015 publicaron un estudio  Siclaje intraesplénico que conduce a fibrosis
en el que predominé el sexo femenino ?® asi progresiva y autoesplenectomia, la cual
como con los obtenidos por Denia Borrego favorece las infecciones por geérmenes
Pupo y col. quienes analizaron el encapsulados y riesgo de sepsis. Las

comportamiento de la sicklemia en Las Tunas infecciones por neumococo son 300 a 600
veces mas frecuentes. (29
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En cuanto al nimero de ingresos hospitalarios
al ano solo 12 de los 37 nifios que participaron
en el estudio presentaron mas de 3 ingresos
para un 34.4 %, el resto presenté de uno a
tres ingresos, resultado que avala la calidad del
programa de prevencion y control que ha
permitido no solo hacer el diagnédstico prenatal
de la enfermedad sino mejorar la calidad de

vida de los pacientes que nacen con sicklemia.
(26)

En cuanto al tratamiento es importante
destacar el uso de la hidroxiurea (HU) que fue
empleada en el 86.5 % de los casos. El empleo
de este farmaco permite disminuir la frecuencia
de crisis vaso-oclusivas, episodios de sindrome
toracico agudo, la estancia hospitalaria y la
necesidad de transfusiones sanguineas, asi
como mejorar diferentes parametros de
laboratorio. 2
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