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INTRODUCCION

Entre las hemoglobinopatias se encuentra la anemia de célu-
las Faléiformes que es una anomalia transmitida genéticamente en
forma Homocigota o Heterocigota, el defecto se encuentra en g -
porcion globina, y consiste en el intercambio de lugar de los dos ami
noacidos normales en una cadena peptidica. a

Esta descrito que la anemia de células Faciformes tiene la ma
yor incidencia en la raza negra, en nuestro medio djcha poblacién
se encuentra casi toda en el departamento de Puerto Barrios, donde
segln estudios que se han efectuado han encontrade que varias per
‘sonas de raza negra poseen el caracter de células Falciformes, adn
que también hay casos reportados en ofros departamentos donde la_
poblacion negra es muy escasa o no hay antecedentes de raza negra,

(2,23)

En el presente trabajo se quiere conocer cuantos casos hubo
de esta enfermedad en el Hospital Roasevelt en el periodo de 1975
a 1980, ademas establecer cuales fueron las condiciones que origi
naron la consulta al hospital, conocer el seguimiento clinico que -

tuvieron para llegar al diagnéstico, asi mismo conocer la proceden
cia exacta de los casos de estudio,
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ANTECEDENTES

El primer caso reportado de Anemia de Celulas Fal-
ciformes se hizo en 1910 por Herrick, en un paciente de -
20 afios con anemia severa y células semilunares, posterior
mente se continuo estudiando como una entidad particular
entre las anemias hemoliticas tipo Hemoglobinopatias (16)

En nuestro medio el primer estudio lo efectud el Dr,,
Rodolfo Avendafio Estada en 1958 (2), tomando como mues
tra testigo a 96 personas de la poblacidn negra de Puerto™
Barfios, encontrando a 19 casos portadores del caracter -
de células falciformes.

En 1959 el Dr. Carlos Paiz (23) realizd el primer -
estudio sobre Hemoglobinas para ver si podia tomarse como
un factor racial, el estudic lo efectud en 2 tipos de pobla
cién: El primer grupo 27 casos indigenas geneticamente -
puros y 66 testigos de la poblacién de Amatitlan; -encontran
do que todos poseian Hemoglobina A y solamente una per~
sona ladina presentd el rasgo de células falciformes aunque
aparentemente no presentaba descendientes de raza negra,

En 1965 los Doctores Carlos Tejada; Nanci de Gon-
z&lez y Margarita Sanchez efectuaron un estudio en 82 ==
personas de la poblacion negra Caribe de Livinsgton para -
determinar el factor diego y el gene de Celulas Falciformes
El Factor Diego se ha encontrado frecuentemente en la Po=
blacién indigena de nuestro medio; sus resultados fueron -
una persona positiva con el Factor Diego y 13 casos con ge
ne de Células Falciformes (26). -

N

En 1971 los Doctores Jorge Alvarado y Dr. Fortuny realiza
ron estudios en una familia originaria de la Aldea Carrizales, -
San Raymundo, encontrando que dos miembros posefan la enferme
dad de Células Falciformes sin encontrar antecedentes de raza ne
gra afin hasta la tercera generacion. (1) B

En 1974 El Dr. Miguel Anguel Garces efectuo un estudio -
en la poblacién de Puerto Barrios, tomando como muestra repre =
sentativa 80 miembros de raza negra, encontrando que el 60% de
dicha muestra posefan el gene de células falciformes (13).
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GENERALIDADES

La Hemoglobina es una proteina conjugaba que exis
te dentro de los eritrocitos; la estructura primaria y ritmo
de produccién se encuentra bajo control genetico. Los -
aminoacidos especificos de esta molecula esta regida por
un codigo de tripleto de bases de DNA que pasan de una =
generacion a ofra.

La Hemoglobina nomal del adulto Hemoglobina A,
estd constitufda por 4 cadenas polipéptidicas: 2 cadenas -
alfa y 2 cadenas beta, constando con un total de 574 ami
noacidos que le dan un peso molecular de 64,450, (14, -
28)

Por estudios realizados a cerca de la molecula de la
Hemoglobina se han llegado a conocer varias mutaciones,
las cuales pueden o no modificar la forma del glébulo rojo
y su funcionamiento; ademds son procesos que se determi==
nan en forma genética de manera homocigota o heterocigo
ta, lo cual se va a manifestar con cuadros clinicos difereE

tes. (5,14,28)

Manera “en que pueden ser determinadas las Hemo=
globinopatias Geneticamente.

R .

?en Normal

Homocigoto

Heterocigoto

Gen Anormal
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Dentro del grupo de las Hemoglobinopatias se encuentra =
la anemia de Celulas Falciformes o Hemoglobina S.

DEFINICION:

La anemia de célulos falciformes o semilunares es -
una enfermedad que se caracteriza por anemia Plemohhca
crénica, episodios recidivantes de doioi' extremi d?des, -
abdomen espalda y fiebre con afectacion patologica d? -
varios organos; se presenta en personas de raza negra sin
predominio de sexo, los cuales han heredado el gen mutan
te de ambos progenitores-osed homocigotos. (5)

Rasgo Falciforme:

Son pacientes que tienen el caracter de celulas Fal
ciformes y han heredado el gen de manera heferocigota,
- @, e ° i
en general se puede manifestar asinfomaticos y sin anoma

Ifas fisicas. (5,27)
ETIOLOGIA:

Lg anemia de células Falciformes es una Hemoglobi
noptitfa donde la anomalidad se encuentra en laf c.:?dends
polipeptidicas Beta donde normalmente en la posicion )
posee acido glutamico ha sido reemplazado por Valina. -

(5,14,28)
PATOGENIA:

Las manifestaciones de anemia de celulas Falcifprmes
se originan de la ssolubilidad de la nemoglobina falcifor=

iy

me reduciday de la formacion de hematies falciformes, los cua
les se forman al exponerse a tensiones bajas de oxigeno de los te-
jidos (6,12).

El agrupamiento de los hematies rigidos e inflexibles aumenta la -
fraccion interna de la suspension de lo cual resulta mayor viscosi-
dad de la sangre. La falciformidad y aumento de la viscosidad de
la sangre producen estasis en los capilares lo que conduce a la for
macién de masas y conglomerados de globulos rojos, lo cual produ
ce trombosis, hemorragias, oclusion vascular, infartos y necrosis
isquemicas.,

El acortamiento de la vida de los eritrocitos durante la cir=
culacidn y el paso por los organos conduce al aparecimiento de =
anemia hemolitica. (15)

ANATOMIA PATOLOGICA:

los cambios en los tejidos v organos se deben al estasis capi-
lar, obstruccidn por los hematfes alargados, trombosis de los vasos
pequefios y aumentos de la Hemosiderosis. La médula osea es hiper
plasica encontrandose una eritrogénesis aumentada, hay leucocito
sis intensa y los megacaciocitos estdn aumentados. La hiperplasia
es mayor en los nifios lo cual origina osteoporosis y subsiguiente==
mente expasion de los espacios medulares que puede observarse ra-
dioldgicamente. El infarto local de la médula ésea contribuye a -
causar el dolor dseo durante las crisis. (%)

La hemosiderosis se observa més frecuentemente en higado, -
médula 6sea, ganglios linféticos, bazo y rifién secudndario a la he
molisis de los eritrocitos y las méltiples transfusiones. B
El Bazo presenta alteraciones desde aumento congestivo hasta atro=-
fia fibrotica.

o
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El higado se encuentra alterado en su estructura como
en su funcion, La disfucion y necrosis hepaﬁca es secunda
ria al grave trastomo de la circulacién hepdtica, debidos -
a la anemia y a obstruccion capilar por masas de hamaties -
falciformes y por las células de Kupffer que se hallan disi'en
didos por los hematies fagocitados. La colelitiasis debida -
a la formacion de calculos biliares formados por bilirrubina
o pigmentos secundaria al aumento de la destruccion de los
hematies se presenta frecuentemente. (4)

Dentro de los problemas renales se ha encontrado: Al
teraciones histoldgicas en el parénquimarenal com~ aumen
to y congestion de los glomérulos, que producen isquemia,
fibrosis y obliteracion glomerular. (25)

Las alteraciones del Sistema Nervioso Central son in=
travasculares causadas por trombosis de los pequefios vasos =
en las meninges v en la corteza cerebral, que causan altera
ciones hemorragicas y degenerativas, por lo que se manifies
ta las alteraciones neuroldgicas. (3)

Las Glceras en las piernas en el tercio inferior y cara
interna por arriba del maleolo es frecuente en adolescentes
y aduli‘os, tienen aspecto de sacabocado, se presentan en =
forma Gnica o méltiple, unilateral o bilateral, han sido a-
tribuidas a la baja temperatura existente en ]a sangre veno-
sa superficial de la porcion inferior de la pierna. (24)

SINTOMATOLOGIA:

La mayor parte de pacientes con enfermedad de célu
las Falciformes son diagnosticados en el periodo preescolar
los primeros sintomas se presentan a los 2 afios en la mitad

-

de los easos, aunque han side reportados casos en menores de
un afio. (29)

Las manifestaciones pueden iniciar en el periodo neona
tal cuando la Hemoglobina fetal empieza a reemplazarse por
Hemoboglina S. (11) Ha sido reportado que el aumento de He
moglobina F en los pacientes homocigotos protegen a los hema
ties a la falciformidad con lo cual se ejerce beneficio sobre =
fas manifestaciones clinicas. (18)

Las manifestaciones clinicas més frecuentes son: Dolor
8 - o o (] [
articular, espalda y abdomen, vomitos, fiebre, infecciones -

Frecue:-m.fes, fatiga y anorexia, cefalea, meningismo, disnea ~
y debilidad.

Todos los pacrenfes presentan un estado cromco de enfer
medad, pero en ocasiones presentan perfodos mds graves los -
cuales han sido descritos como crisis. Se han descrito varios -
tipos de ataque en crisis.

= Crisis hipoplasica o tipo arregenerativo: Se manifies
ta por hipoplasia o apldsic de los eritrocitos en la mé&
dula, disminucidn del ndmero de reticulocitos en scrn
gre circulante, aumento de anemia, lo cual suele -
ob'ser\fdr’se después de una infeccion bacteriana o vi-
ral.

- Otro tipo de Crisis Sintomdtica o Clinica: Se mani-
fiesta con signos de localizacién de enfermedad, pue
de ser secundaria de eritrostasis, anoxia e infarto.
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El examen del fondo de ojo se observan tortuosidades in
tensas y dilatacion de los vasos retinianos, pueden haber neo-
vascularizaciones microaneurismas, estasis o frombosis de vasos
y hemorragias de la retina. (2)

- Crisis Dolorosas: Es la mas complicada de =
todas; tiene aparecimiento brusco, puede ini
ciarse en una o ambas rodillas o piernas, con
aumento constante del dolor y es progresivo
hacia espalda, abdomen brazos, cuello, ca-

Las mani i 4 Glce
D anifestaciones cutaneas mds frecuentes son las Glce

ras o i:cam ces en extremidades inferiores, Suelen presentar-
se periodos de Hematuria la cual puede ser unilateral, recurren

Infecciones a Neumococos es frecuente, y factor ,
te o intensa.

predisponente puede ser una deficiencia de la actividad
] ® (B L d -
serica de opsonizacion de Neumococos, (31) Asi mismo
se ha reportado frecuencia elevada de Osteomielitis a -
Salmonella en pacientes con Anemia de Celulas Falcifor

mes. (17)

Los datos de laboratorio reportan: Anemia normocitica -
normocromica. Se mantiene un valor de Hemoglobina mas o me
nos estable entre 6 y 9 gramos.. -

En el frote Periférico se observan eritrocitos ovalados y re
dondos, anisocitosis, poiquilocitosis, policromatéfilia, microci
tos macrocitos y algunso esferocitos. El recuento de eFitrotitos
se mcmtiene entre 2 y 3.5 millones por milimetro cObico. Los
v fallde meremls © o L?U.COCIEJS se mantienen entre 10, 000 y 20, 000 por milimetro

f:ublco, valores por arriba de 30, 000 se xdeben buscar procesos
infecciosos sobreagregados,

En el exdmen Fisico frecuentemente se encuentra
a los pacientes con aspecto astenico, maduracién sexual
estd retrasada, y la fertilidad esta disminuida. Se obser
va palidez marcada o un tinte icterico secundario a He-

En el corazén es frecuente un soplo sitolico @pical
hay aumento cardfaco a expensas de los ventriculos se--
cundario a anemia cronica, Esplenomegalia es mas fre-
cuente encontrarla en el primer decenio de la vida. El
dolor en el cuadrante superior derecho puede deberse al
aumento del higado con niveles de bilirrubina elevados.

El recuento plaquetario es normal o ligeramente elevados
La Velocidad de sedimentacién se encuentra retardada ya que .
los qlobulos falciformes no se agrupan en pilas de monedad. —-
El ndmero de Reticulocitos estd aumentados entre 5-25%. La -
Bilirrubina tiene un valor entre 1-3 mg % con predominio de la
| Bilirrubina Indirecta.

Las manifestaciones del Sistema Nervioso Central
incluyen hemiplejia, ofasia, disfagia, nistagmo, somno
lencia, coma, cefalea, convulsiones y rigidez de nuca,
que resultan=dé accidentes vasculares o trastornos circu |

DIAGNOSTICO:

latorios transitorios. \ e El diagnostico se efectla con la demostracién in vitro del
. fendomeno de la falciformidad, o determinacién de la Hemoglo-

bi‘nu S. Describiremos dos pruebas para poder efectuar el diag
néstico: (7) -

B ]
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1.- Prueba de Metasuffito de Sodio® Se utiliza una go
ta de reactivo fresco al 2% mezclado sobre una la
minilla con una gota de la sangre del paciente, =
en minutos ocurrird la formad on de formas semilu=
nares en la mayor pérte de eritrocftos, El Metasul
fito de Sodio es un reactivo fuertemente reductor
y los eritrocitos de la sangre desoxigenada se alte=

ran conforme su Hemoglobina se vuelve insoluble.

2.- Prueba de Sickledex: Es wna prueba de solubilidad
se utiliza Ditionita Sodica como reactivo reductor
y la saponina y el fosfato como amortiguador cons=
tituyen las substancias precipitantes. Al mezclar-
se 0.02 ml. de sangre con 2 ml. de reactivo, fla -
sangre nomal dard color claro en el tubo de ensa=
yo y la Hemoglobina S producird un color turbio.

TRATAMIENTO:

No existe tratamiento especifico para esta enferme=-
dad, solomente se aplican medidas sintomaticas y de.man=
tenimiento.

La OMS (22) ha propuesto un tratamiento dividido
para cada etapa clinica de la enfermedad: 1-Estado esta-
cionario; 2= Complicaciones y 3= Episodios agudos o crisis
dolorosas. "

Estado Estacionario:
-  Asistencia medica regular con control cada 12

semanas
- Administracién diaria de acido folico.

il B

- Buena alimentacion

- Profilaxis antipalGdica constante

~ Profilaxis de otras infecciones, ademas de las vacunas
usuales.

COMPLICACIONES:

Las complicaciones mas frecuentes son los procesos infec-
ciosos por lo que el diagndstico precoz es de mucha importan=-
cia,

CRISIS DOLOROSAS:

~ Diagndstico precoz de procesos infecciosos ya que son
los que pueden desencadenar las crisis dolorosas.

- Administracion de analgesicos

- Mantenimiento de un buen equilibrio hidroeléctrolitico

ANTICOAGULANTES Y VASODILATADORES:

L -
- Son Gtiles en casos de infarto pulmonar,

UREA:

Ha sido utilizada en crisis dolorosas, actualmente no se tie
nen resultados controlados, por lo que su uso es experimental y B
, . © °
no estd indicado en nifios.

PRONOSTICO:

. Ll o » °
La anemia de células falciformes es de prondstico desfavora
ble, con una esperanza de vida corta, ya que la mayor parte de”
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pacientes fallecen en la infancia o en los primeros afios
de la vida adulta; la muerte es secundaria a infecciones
sobreagregas, insuficiencia cardfaca congestiva, acci=
dentes vasculares cerebrales y crisis abdominales.

El pronéstico en los pacientes con rasgo Falcifor=
me es mas favorable que el de los pacientes que poseen

la forma Homocigota.

-] 5~
OBJETIVOS

Cono.cer los casos de Anemia de Células Falciformes del
Hospital Roosevelt en un perfodo de 5 afios

s Determinar que edad es la que tiene mayor incidencia

- Conocer cual ha sido el signo o sintoma que hamotivado
la consulta,

- Detemminar la procedencia de los casos de estudio.,

Conocer que seguimiento clinico se les ha dado posterior
mente de egresar. a
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MATERIAL Y METODOS

En el presente estudio se procedid de la siguiente
manera:

- Se tomd el grupo de pacienfes que fueron atendi-
dos en el Hospital Roosevelt en el perfodo de 1975
a 1980 con Enfermedad de Anemia de Células Fal

ciformes,
- Se revisd la Ficha Clinica de cada uno de los pa=-
cienfes,

tos que se estudiaron: Sexo, edad, procedencia,
- = °
sintomas de primera consulta, edad y Jaboratorio=
con que se efect el diagndstico; hallazgos fisicos
y laboratorio mas importantes, complicaciones.

\
\
- En base a la Ficha Clinica se recolectaron los da-

- Se clasificaron todos los datos obtenidos y se repr_é
sentaron graficamente.

- Se realizd andlisis de los datos obtenidos; sacando
conclusiones y recomendaciones de los mismos.

=17=

PRESENTACION DE RESULTADOS
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CUADRO No. 1

NUMERO DE CASOS DE ANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES

SEGUN EDAD, SEXO Y PROCEDENCIA,

Paciente Sexo Edad - Procedencia
Caso 1 M 27 afios San Raymundo
Caso 2 F 10 afios Puerto Barrios

Caso 3 M 8 afios Santa Rosa de Lima
Caso 4 F 5 afios Santa Rosa de Lima

CUADRO No, 2

PACIENTES CON ANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES SEGUN
SINTOMA QUE MOTIVO LA CONSULTA,

Paciente Sintomas

Caso 1 Ictericia y Dolores Articulares
Caso 2 Ictericia

Caso 3 letericia y Coluria

Caso 4 Ictericia, Coluria'y Acolia
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CUADRO No. 3

‘ ' ELULAS FALCIFORMES
ACIENTE CON ANEMIA DE C
EEGUN EDAD Y EXAMEN CON QUE SE DIAGNOSTI

CO LA ENFERMEDAD.,

Paciente

Edad Diagnéstico

Examen

Caso 1
Caso 2

Caso 3

Caso 4

17 afios
1 afio 8 meses

Frote Periférico
Frote periférico y
Metasulfito de =
sodio

Frote Periferico
y Metasulfito de-
sodio '
Frote Periferico

.

CUADRO Np, 4

PACIENTES CON ANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES Y
ANTECEDENTES FAMILIARES DE RAZA NEGRA Y CON LA
MISMA ENFERMEDAD,

Paciente Raza Negra Familiares con la mis
-ma enfermedad B

Caso 1 Negativo 1 hermana menor

Caso 2 Positive Madre

Caso 3 Negativo 1 hermana

Caso 4 Negativo 1 hermano

PACIENTE CON ANEMIA DE CELULAS

CUADRO No. 5

HALLAZGOS FISICOS

FALCIFORMES SEGUN

Signos

No. de Pacientes

Ictericia Generalizada
Soplos Cardiacos
Esplenomegalia

Higado Palpable

} Ulceras en Extremidades

= A= N A
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S S
ANALISIS ¥ DISCUSION DE RESULTADO

d xos fueron afectados de igual munevrAds? zrncl;sm
ot e dad no es determinada por sexo. -
N enfeﬂ;f'e cia nos indica que se encuentran cc:s:dn -
'Z‘O : P"%;e dzncaso 2) en otros lugczrefidc‘mdtfa T:; :srmes ]

ek i ta de celulas Ta
efecm?'di;ﬂ:: E‘;)esnse(:’b;:ssccﬁEc’j;\::r:il'ieni'e'.; de raza negra. Cua
que refierer

dro No. 1.

En el presente es
cientes con Anemid de

# e - ]
s<idn de laficha clinica indica
Iftico, que segon la revision ok s
et s:r diagndsticos; en 2 casos Anem1E =
o OII“:' inada y en otros 2 pacientes hepa
sa indetermi

ria etiologfa indeterminada.

Ene )
f
cientes presentaron sin

En el Cuadro No. 3 se describe la edac:--enaclludepf:%ees
i b dos; y 3 pacientes estaban en qie od precs
ol d'GQHOShCl“e c:onfirma con lo que describe c:d1 srofy
R CUCII sresenfcbq sTntomas desde la ?dcd e o
o Cq:(:errci'.dicgnés’rico se estudiaba bajo otra en
afios y po

patologica.

i icados por hallaz
i fueron diagnostica 1Z
i Pdc'e“"e; a uno de los pacientes que se I€

O B et o 1 ito de Sodio fue para confir

efectud la prueba de Metasulf
mar diagnostico.
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cepcion de paciente caso 2 que si presenta descendientes de razq
negra y fa madre padece lq enfermedad; los ofros 3 casos no pre=
sentaron anfecedentes de razq negra, Caso muy interesante es el
nimero 1 ya que se efectuaron estudios documentados a toda [g -

familia y no se encontrd evidencia de descendientes negros atin -
hasta la tercera generacion,

Casos 3 y 4 son hermanos aparentemente no hay nadie més

con esta enfermedad en |a familia, pero no se efectuaron estudios
documentados,

En hallazgos fisicos que se describen en Cuadro No. 5 en-
conframos que los 4 casos presentaron jcteriq generalizada, lo --
cual nos indica que presentaban una hemolisis activa. Los soplos
cardiacos que se observaron, correspondieron a los pacientes de -
mayar edad, cronologfcar sin anemia severa,

Esplenomegalia se presento solamente en un caso, aunque
por descripcion de la enfermedad se hubiera esperado en méds casos
ya que es mds frecuente encontrarla en el primer decenio de la -
vida. Los 4 casos presentaron hfgado palpable lo cual se correla—
ciona con ictericig y que por la enfermedad presentaban alteracio
nes del funcionamiento hepético;dlceras en extremidades se presen
fo en caso 1 quien era el paciente de mayor edad, lo cudl es co~

rroborado segin la literatura-ya que estdn descritas en adolescen=
tes jovenesy adultos,

Analizando el Cuadro No, 6 podemos deducir que los pa--
cientes presentan cronicamente Hemoblogina entre 6 y 9 gramos
lo cual no les da manifestaciones de descompensacién. Los valo-
res de leucocitos se mantuvieron entre limites aceptables por la -
enfermedad y en los casos arriba de 30, 000 los pacientes presenta
ban procesos infecciosos sobreagregados. Los valores de Bilirrubi
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CONCLUSIONES

Durante e] periodo de 1975 4 1980 solamente fueron aten-
didos 4 pacientes con diagnéstico de Anemia de Celylqs -
Falciformes,

En el presente estudio se encontrg que ambos sexos estuyie
ron afectados por [q enfermedad, Lqg anemia de celulas fg]
ciformes puede encontrarse en ofros departamentos donde -
no se han efectuadeo estudios, por [o que seria necesarfo -

investigarse mgs esta enfermedad en nuestro medjo,

Todos los Pacientes iniciaron sinfomas de Jq enfermedad en
la edad preescolar,

Los sintomas iniciales presentados dieron origen a diagnos—
tico equivocados, por Jo que se hacen pruebgs especificas
para el diagnéstico correcto; como la pruebg de metasulfi-
to de sodio o g determinacién de Hemoglobing §.

Los procesos infecciosos son Jgs complicaciones mgs frecuen
tes que presentaron,

En los pacientes de| presente estudio no se efectud electro-
fosis de hemoglobinag,
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RECOMENDACIONES

Que en todo paciente que presente procesos de ic=
tericia y anemia hemolitica de causa no determina
da se le efectuen estudios para descartar una hemo

globinopatia.

En fodosilos pacientes que se diagnastique anemia
de celulas falciformes se le hagan estudios para de
terminar el tipo de hemoglobina que poseen, inclu
yendo familiares.

Hacer conciencia en fos familiares la importancia
del control médico periodoco para bienestar del pa
ciente,
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