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RESUMEN

La Drepanocitosis es la enfermedad de caracter genético mas frecuente en el mundo. Por ello
realizamos un estudio Descriptivo Observacional de corte transversal en 24 pacientes pediatricos con
Drepanocitosis atendidos en la consulta de Hematologia Pediatrica en la Provincia de Ciego de Avila
durante 9 afios con el objetivo de conocer las manifestaciones clinicas mas frecuentes. La anemia
Drepanocitica se presenta en el 64,2% de nuestros pacientes seguida de la HSC y la SBTAL. El 29,1%
de los pacientes tienen retardo en la maduracién sexual, lo que se correlaciona con las diferencias en
el peso. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron las crisis vasooclusivas
osteomioarticulares y abdominales, asi como las infecciones respiratorias neumonias y
bronconeumonias. El 63% de los pacientes mayores de 10 afios presenta autoesplenectomia, al 16,6%
de los pacientes se les realiz6 esplenectomia parcial porque tenian el antecedente de crisis de
secuestro esplénico. Se presentaron con menor frecuencia la crisis hepatica, el secuestro hepdtico, la
hepatitis Viral, la osteomielitis y la litiasis vesicular. Dos pacientes con AD presentaron crisis
vasooclusivas del S.N.C, uno fallecié y el otro presenté convulsiones. La CVO del S.N.C. es una
complicacién grave que lleva a la muerte o deja secuelas neurolégicas.
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INTRODUCCION

La Drepanocitosis es un nombre genérico que fue designado a un grupo de alteraciones genéticas
caracterizadas por un predominio de la hemoglobina (Hb) S. Estas incluyen en orden de frecuencia la
anemia Drepanocitica (AD) 60%, la hemoglobinopatia SC (HSC) 30%, las SB Talasemia (SpTal) 10%
y otras. (1-3).

La AD es la enfermedad de caracter genético mas frecuente en el mundo. En Cuba es la Anemia
Hemolitica congénita mas frecuente. Se calcula que el nimero de portadores por HbS en nuestro pais
es de alrededor de 300 000 y el nimero de enfermos es de aproximadamente 4000. Esta distribuida en
todo el pais con un mayor numero de enfermos en la Ciudad de la Habana y en las provincias del Sur
de la region oriental (4). En Cuba la frecuencia de portadores de HbS es del 3 al 7 %(5), pudiendo
aparecer cada afio nuevos enfermos.

En la fisiopatologia de la Drepanocitosis son importantes dos hechos, uno es la anemia hemolitica
crénicay el otro la oclusién vascular. Los érganos mas afectados son el bazo y la médula ésea, también
el pulmon, el ojo y la cabeza del fémur, aunque ningan érgano esta protegido (6-7). De ahi que sea una



entidad con un cortejo sintomatico tan florido, por ello realizamos este estudio con el objetivo de
determinar las manifestaciones clinicas de los pacientes pediatricos con Drepanocitosis en la Provincia
de Ciego de Avila.

METODO

Se realizé un estudio Observacional Descriptivo de corte transversal en 24 pacientes pediatricos con
edades entre 0 y 19 afios, diagnosticados con diferentes variantes de Drepanocitosis, que fueron
atendidos en la consulta de Hematologia Pediatrica de Hospital General Provincial Docente Dr. Antonio
Luaces Iraola de Ciego de Avila, en el periodo comprendido de enero de 1997 a junio de 2006. En
cada consulta se le realiz6 evaluacion clinica y hematoldgica, utilizamos como fuente para recopilar la
informacion la Historia Clinica ambulatoria. Asi pudimos determinar la distribucion de los pacientes
segun el tipo de hemoglobinopatia, la edad, el sexo, el estado nutricional, el desarrollo sexual, las
manifestaciones clinicas mas frecuentes, los tipos de crisis presentadas, asi como las causas mas
frecuentes de ingresos Hospitalarios.

Los graficos se expresan en tablas de frecuencias y gréaficos, mediante el procesador del paquete Excel
del office XP.

DISCUSION Y RESULTADOS

En la Tabla nUmero 1 se observa la distribucion de los pacientes segun los grupos de edades y el sexo.
De los 24 pacientes, 19 se encuentran en edad escolar siendo el grupo mas numeroso, de estos 8 son
del sexo femenino y 11 del sexo masculino y una paciente es transcicional.

En la tabla numero 2 apreciamos que, segun el tipo de hemoglobinopatia, 17 de los pacientes
estudiados son SS, es decir tienen AD para un 64.2%, siendo esta la mas frecuente. SC 2, SBTal 2y
Talasemia menor 3.

La Tabla nimero 3 muestra que atendiendo al estado nutricional 13 pacientes son delgados, lo que
representa el 54,1%, 10 pacientes son hormopeso para un 41, 6% y uno de los casos desnutridos para
un 0,24%, no encontramos pacientes sobrepeso ni obesos.

En la Tabla nimero 4, apreciamos que el desarrollo sexual se encuentra retardado en 7 pacientes, para
un 29.1% y el resto de los pacientes estudiados estan acorde a su edad, para un 70.9%.

En la Tabla 5, se observa el comportamiento de los pacientes con Depranocitosis, seguin las
manifestaciones clinicas, el 100% de los pacientes presentd crisis vaso oclusivas osteomioarticulares
y neumonias y bronconeumonias, seguidos por la C.V.O. dolorosa abdominal en 8 pacientes para un
33.3%, C.V.O. mano pie en 5 pacientes para un 20.8%. El secuestro esplénico en 4 pacientes lo que
representa el 16.6%, 3 pacientes presentaron osteomielitis para el 12.5%, la hepatitis viral se presentd
en 2 pacientes para el 8.3%. Las crisis hepaticas, el priapismo, la crisis de secuestro hepatico, la crisis
aplastica, la insuficiencia mitral, la afectacion de la cornea y la litiasis vesicular se presentaron en el
4.1% de nuestros pacientes. La C.V.O. del S.N.C. se presenté en dos pacientes, uno fallecié. El otro
present6 convulsiones.

Considerando la distribucion de los pacientes estudiados con Drepanocitosis, segun los grupos de edad
y sexo, observamos que el mayor niumero de pacientes se encuentra en edad escolar, aunque fueron
diagnosticados a partir del primer afio de vida, lo que coincide con lo reportado en otros estudios. (7-
8).

El sexo masculino fue el predominante en nuestros pacientes.

Segun el tipo de Hemoglobinopatia o Drepanocitosis, la Anemia Drepanocitica se presenta en el 64,2%
de los pacientes estudiados siendo la hemoglobinopatia mas frecuente, seguida de la SC y la SB
talasemia, resultados similares se encontraron en la bibliografia revisada (1- 2, 4- 5).

Apreciamos que en el universo estudiado predomina el paciente delgado para el 54,1%, un paciente
desnutrido y los demas estan normo peso, el habito corporal clasico de los pacientes con Drepanocitosis
lo encontramos en un solo caso, no es frecuente encontrarlo en Cuba, estos resultados coinciden con
lo planteado por otros autores (6-7).



El 29,1% de los pacientes estudiados tienen retardo de la maduracion sexual lo que se correlaciona
con las diferencias en el peso (9).

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes que se presentaron en el 100 % de nuestros pacientes
fueron las crisis vasooclusivas osteomioarticulares y las infecciones respiratorias bajas que incluyen las
Neumonias y las Bronconeumonias, coincidiendo con los resultados encontrados en otras
investigaciones (6,10). Seguidas por las C.V.O. dolorosa abdominal que se presento en el 33,3% de
los pacientes estudiados y las crisis mano o pie en el 20,8 %, constituyendo estas manifestaciones
clinicas frecuentes.

ABSTRACT

The sickle cell anemia is the most frequent genetic disease in the wored. For this reason, an
observational descriptive study was performed in 24 pediatric patients with this condition. Who were
assisted in the consulting room of pediatric hematology in the province of Ciego de Avila during 9 years
to know the most common clinical manifestations the sickle cell anemica is presented in the 64,2% of
patients followed by SCH and CTALS. 29,1% of patients have delayed sexual maturity which is related
to weight differences. The most frequent clinical manifestations were osteomyearticular vasoocclusive
crisis and abdominal ones as well as respiratory infections like pneumonias and bronchopneumonias.
63% of patients greater than 10 years present autoesplenectomy, 16,6% of cases partial esplenctomy
was performed becausethey bad the antecedent of splenic crisis, sequester crisis, hepatic crisis, viral
hepatitis, osteomyelitis and vesicular litiasis appeared less frequently. Two patients with DA presented
vasoocclusive crisis of the CNS, one of them died and the other had convulsions. The VOC of the CNS
is a serious complication which leads to death or brings about neurological sequels.

Key Words: Sickle Cell Disease, Hemoglobinopathies, Sickle Cell Anemia, Vaso-occlusive Crisis
(C.V.0)
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ANEXOS

TABLA 1 Distribucién de los pacientes con Drepanocitosis segun la edad y el sexo.

Grupo de edades # de pacientes % Sexo

Fem % Masc %
Transcicional 1 41 1 4.1
Pre-escolar 4 16,6 4 16,6
Escolar 19 79,1 8 33,3 11 45,8
Total 24 100 9 i 15 i

Fuente: Historia Clinica

TABLA 2 Distribucién de los pacientes segun el tipo de Hemoglobinopatia.

Hemoglobinopatia # de paciente %

SS 17 64,2
SC 2 7,1
SB Talasemia 2 14,2
Talasemia mayor 0 0

Talasemia Menor 3 14,4
Total 24 100

Fuente: Historia Clinica




TABLA 3 Distribucion de los pacientes con Drepanocitosis segun el estado nutricional.

Estado Nutricional # %
Desnutrido 1 0,24
Delgado 13 54,1
Normopeso 10 41,6
Sobrepeso 0 0
Obeso 0 0
Total 24 100

Fuente: Historia Clinica

TABLA 4 Distribucién de los pacientes segun su desarrollo sexual.

Desarrollo sexual # %

Retardo 7 29,1
Acorde a su sexo y edad 17 70,9
Total 24 100

Fuente: Historia Clinica

TABLA 5 Comportamiento de los pacientes con Drepanocitosis segln las manifestaciones
clinicas.

Manifestaciones clinicas # %
C.V.0O. Osteomioarticulares 24 100
C.V.0O. Mano-Pie 5 20.8
C.V.0. S.N.C. 2 8.3
C.V.O. Hepaticas 1 4.1
C.V.0O. Dolorosa abdominal 8 33.3
Priapismo 1 4.1
Crisis de secuestro Esplénico 4 16.6
Crisis de secuestro Hepatico 1 4.1
Crisis Aplastica 1 4.1
Crisis Hiperhemolitica 1 4.1
Litiasis Vesicular 1 4.1
Hepatitis Viral 2 8.3
Osteomielitis 2 8.3
Neumonias y Bronconeumonias | 24 100
Insuficiencia Mitral 1 4.1
Afecciones Cornéales 1 4.1
Autoesplenectomizados 12 50

Fuente: Historia Clinica



