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RESUMEN

La drepanocitosis constituye la forma mas frecuente y mejor conocida de hemoglobinopatia
estructural en el mundo. En Cuba se considera un problema de salud, con una incidencia de
portadores en la poblacion general de un 3,08 %. Se realiz6 un estudio descriptivo transversal de
la totalidad de los pacientes pediatricos con diagndstico de anemia drepanocitica, atendidos en el
Servicio de Hematologia del Hospital Pediatrico Universitario “Paquito Gonzéalez Cueto”, con el
objetivo de describir las caracteristicas clinico-epidemioldgicas de la enfermedad en esta serie de
casos. Como variables de estudio se incluyeron, la edad, sexo, municipio de procedencia, variante
de hemoglobina, afios de evolucion de la enfermedad, presencia del diagnéstico prenatal,
manifestaciones clinicas, hematologicas y hemoquimicas presentes durante el periodo de
evaluacion. La informacion se obtuvo de la revision de los expedientes clinicos de estos pacientes
que acudieron a consulta durante el 2016. De los 24 pacientes estudiados; el 41,6 % se
encontraba en el grupo etario de 10-14 afios, con igual frecuencia en ambos sexos. El 66,6 %
residian en el municipio Cienfuegos. La hemoglobinopatia SS resultd la variante méas frecuente,
con 15 pacientes para un 62,5 %. Un solo nifio se diagnostico en este periodo mediante estudio
prenatal. La media de evolucién de la enfermedad fue de 10,4 afios. Las manifestaciones clinicas
mas frecuentes fueron las crisis vasoclusivas dolorosas dseas y las infecciones. Los valores
hematoldgicos encontrados fueron los esperados para la enfermedad y no existieron alteraciones
bioquimicas. No hubo fallecidos durante el periodo analizado. EI comportamiento de nuestros

pacientes, resulto similar al cuadro clinico epidemioldgico descrito en esta enfermedad.
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INTRODUCCION

La drepanocitosis constituye la forma mas frecuente y mejor conocida de hemoglobinopatia
estructural en el mundo. Incluye, en orden de frecuencia, la anemia drepanocitica (AD) 60 %, la
hemoglobinopatia SC (HbSC) 30 %, las Sp talasemia (HbSp tal) 10 %.*

El signo clinico fundamental de la anemia falciforme es el dolor asociado a los episodios
vasoclusivos que puede tener cualquier localizacién. Las infecciones son la principal causa de
morbilidad y mortalidad especialmente en los pacientes menores de 5 afios.!

Aproximadamente el 50 % de los pacientes tienen por lo menos un episodio de sindrome toracico
agudo (STA), mucho mas comdn en los nifios hasta los nueve afios.?

El accidente vascular encefalico (AVE) es mas frecuente en la primera década de la vida,
pudiendo acontecer en nifios tan pequefios como de un afio de edad.?

El 30 % de los nifios con AD sufren episodios graves de secuestro esplénico, y en el 50 % de los
pacientes los episodios recurren. Es frecuente entre los 6 meses y 5 afios de edad. La litiasis
vesicular se presenta en aproximadamente el 14 % de los nifios menores de 10 afios. El priapismo
es un problema comin en la anemia falciforme. La edad media en el momento del primer
episodio es de 12 afios.>?®

Otras manifestaciones de la AD: crisis vasoclusiva dolorosa abdominal; crisis hiperhemoliticas;
alteraciones del crecimiento, desarrollo y maduracion sexual.

Las complicaciones cronicas en el paciente con anemia de células falciformes se presentan
generalmente en la adolescencia y en la edad adulta.

La proporcion de nifios afectados que sobreviven mas alla de los cinco afios es cada vez mayor,
pero esos nifios corren el riesgo de muerte prematura. En Cuba el estado de portador es del
3,08 %, considerado un problema de salud puablica. Desde el afio 1986 existe un Programa
Nacional de Atencion Integral de la drepanocitosis y se realiza en todo el pais el diagndstico
prenatal de esta enfermedad; asi como el seguimiento de los nifios tempranamente en la vida,
permitiendo la prevencion o el diagndstico precoz de las complicaciones que pueden llevar a la

muerte.z3
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OBJETIVO
Describir las caracteristicas clinico-epidemioldgicas de la anemia drepanocitica en pacientes

pediatricos de la provincia de Cienfuegos.

MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 un estudio descriptivo transversal de la totalidad de los pacientes pediatricos con
diagnostico de anemia drepanocitica atendidos en el Servicio de Hematologia del Hospital
Pediatrico Universitario “Paquito Gonzalez Cueto”, en el periodo enero-diciembre de 2016.

Se analizaron las variables la edad, sexo, municipio de procedencia, variante de hemoglobina,
afios de evolucion de la enfermedad, presencia del diagnostico prenatal, manifestaciones clinicas,
hematoldgicas y hemoquimicas presentes durante el periodo de evaluacion.

Se evaluaron los parametros hematol6gicos y bioquimicos: hemoglobina, ematocrito,
reticulocitos, leucocitos, plaquetas, creatinina, alaninoamino transferasa, teniendo en cuenta el
promedio de los valores en un afio de seguimiento en consulta en condiciones basales.

El dato primario se obtuvo de la revision detallada de historias clinicas de los pacientes.

RESULTADOS

Se registraron un total de 24 pacientes, el grupo de edad mas representativo fue el de 10-14 afios,
10 pacientes (41,6 %); con igual frecuencia en ambos sexos. En relacion a la edad, destacar que
solo 4 pacientes son menores de 5 afos, o que podria estar en relacion con el desarrollo del
programa de diagnostico prenatal en los Gltimos afios en la provincia. Un total de 16 nifios
residian en el municipio de Cienfuegos para un 66,6 %.

La hemoglobinopatia SS fue la variante mas frecuente presente en esta serie de casos, con 15
pacientes, para un 62,5 %, sequida por la SR Talasemia y la SC, con cinco y cuatro pacientes
respectivamente.

Un solo nifio se diagnosticé en este periodo mediante estudio prenatal. La media de evolucién de
la enfermedad fue de 10,4 afios. Las manifestaciones clinicas que predominaron en este periodo
de estudio fueron las infecciones, (62,5 %) y las crisis vasoclusivas dolorosas 6seas, (58,3 %)

El 66,6 % de los pacientes presento niveles de hemoglobina en un rango entre 70-80 g/L, con

una media de 75,5 g/L; la media de reticulocitos fue de 155x107%/L; leucocitos 12,5x10%L y las
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plaquetas 290x10%L. Los valores de creatinina y alaninoamino transferasa fueron normales en la

totalidad de los pacientes. No hubo fallecidos en el periodo analizado.

CONCLUSIONES

La anemia drepanocitica en la provincia de Cienfuegos presentd caracteristicas clinico

epidemioldgicas similares a otras series revisadas; predomino el fenotipo oclusivo y se

instrumentaron medidas de diagnostico y tratamiento oportunas que minimizaron las

complicaciones méas graves de la enfermedad, por lo cual no hubo fallecidos en el periodo

analizado.
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