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Resumen

Introduccion: la enfermedad de células falciformes es el producto de una alteracion estructural de
la hemoglobina en la que resulta la Hemoglobina S, la cual se distingue de la hemoglobina normal
en que el acido glutamico situado en posicion seis de la cadena beta ha sido sustituido por valina.
Objetivo: determinar las caracteristicas clinicas y de laboratorio de pacientes con anemia de
células falciformes que ingresaron a la Fundacion Hospital Universitario Metropolitano (FHUM).
Materiales y métodos: estudio descriptivo retrospectivo, en pacientes que ingresaron a la
Fundacién Hospital Universitario Metropolitano, con diagnoéstico de anemia de células falciformes;
por tratarse de un estudio poblacional, no se realiza muestreo y se trabaja con la totalidad de los
pacientes que cumplan los criterios de inclusion.

Resultados: al valorar el reporte de diferentes paraclinicos realizados al momento de la primera
consulta en la FHUM, se observé que la hemoglobina (Hb) present6é una media de 7.8 £ 0.3 g/dl, el
hematocrito (Hto) media de 23.9 + 1.2%, plaquetas 501718.7 + 64246.6 mm?, leucocitos 10741 +
1267.8 mm?3, bilirrubinaindirecta 1.2+ 0.1 mg/dly LDH 573.9 £ 58.1 UI/L.

Conclusidén: el comportamiento de los pacientes con anemia de células falciformes que
consultaron la Fundacion Hospital Universitario Metropolitano de la ciudad de Barranquilla, es
similar al descrito en la literatura internacional y nacional, estos pacientes en su gran mayoria
presentan cuadros de descompensacién al momento de la primera consulta con niveles bajos de
hemoglobina y hematocrito, con trombocitosis y leucocitosis.
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Characteristics of clinical and laboratory of patients with sickle cell anemia who entered the
Fundacion Hospital Universitario Metropolitano forthe period 1999 to 2015

Abstract

Introduction: Sickle cell disease is the product of a structural alteration of hemoglobin which is the
Hemoglobin S, which is distinguished from normal hemoglobin that glutamic acid at position six of
the beta chain has been substituted by valine.

Objective: To determine the characteristics of clinical and laboratory of patients with sickle cell
anemia who entered the Fundacion Hospital Universitario Metropolitano .

Materials and methods: Retrospective descriptive study, in patients who were admitted to the
Fundacién Hospital Universitario Metropolitano, with diagnosis of sickle cell anemia; It is a
population-based study, sampling is performed and works with all patients who meet the criteria for
inclusion.

Results: Rating report different paraclinical made at the time of the first consultation in the FHUM, it
was observed that the hemoglobin (Hb) showed an average of 7.8 + 0.3 g/dl, hematocrit (Hto)
average of 23.9+ 1.2%, platelet 501718.7 + 64246.6 mm?, 10741 + 1267.8 leukocytes mm?, indirect
bilirubin 1.2+ 0.1 mg/dland LDH 573.958.1 £ Ul/L.

Conclusion: The behavior of patients with sickle cell anemia who consulted the Fundacion
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Hospital Universitario Metropolitano - Barranquilla, it is similar to the one described in the national
and international literature, these patients mostly present episodes of decompensation at the time
of the first consultation with low levels of hemoglobin and hematocrit, thrombocytosis and

Leukocytosis.

Key words: Sickle cell anemia.

Introduccion

La anemia de células falciformes, anemia drepa-
nocitica, hemoglobinopatia S o sickle hemoglobin se
denomina asi por la caracteristica forma de hoz (sickle
eninglés) que adoptan los eritrocitos cuando disminuye
su oxigenacion. La enfermedad de células falciformes
es el producto de una alteracién estructural de la
hemoglobina en la que resulta la Hemoglobina S, la
cual se distingue de la hemoglobina normal en que el
acido glutamico situado en posicion seis de la cadena
beta, ha sido sustituido por valina. Este defecto provoca
polimerizacion y formacion de gel y cristales lo cual
conduce a deformidad y rigidez del eritrocito al ser
desoxigenada la hemoglobina. (1)

Las hemoglobinopatias hereditarias recesivas son
producidas por alteraciones de la globina debido a
mutaciones genéticas, las que pueden ocasionar:
modificaciones de la estructura molecular de la
hemoglobina (enfermedad por HbS, HbC y otras),
disminucién de la sintesis de una cadena globinica
normal (talasemias) y la coexistencia de ambas
(hemoglobinopatias talasémicas). (2) Presentan una
distribucién mundial, cerca de 250 millones de
habitantes (4.5% de la poblacion mundial) son
portadores de un gen potencialmente patolégico. Cada
afio cerca de 300.000 infantes nacen con una
hemoglobinopatia mayor. Estuvieron originalmente
confinados a los tropicos y subtrépicos, pero debido al
incremento de la migracién han aparecido en muchas
otras areas (3). En las Américas, la prevalencia de
anemias hereditarias es alta en los paises caribefios
francoy angloparlantes, asi como en Cuba, Costa Rica,
Guatemala y Brasil, todos estos paises con una
poblacién de raza negra significativa, sin embargo,
también se han reportado series en Argentina, que
tiene una poblacién negra minoritaria. (1) En Colombia,
un estudio en una poblaciobn de 100 muestras
sanguineas encontr6 hemoglobinas anormales en 8,
de los cuales 5 correspondieron a Hb A/Sy 3 a Hb A/C,
no hubo Hb homocigota niotras. (3)
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La crisis vaso-oclusiva o crisis de células falciformes,
es iniciada y sostenida por las interacciones entre las
células falciformes, células endoteliales y los
componentes del plasma. Una oclusién de vasos
sanguineos es responsable de una gran variedad de
complicaciones clinicas de la enfermedad de células
falciformes, incluyendo los sindromes de dolor,
accidente cerebrovascular, Ulceras en las piernas, el
aborto espontaneoy la insuficienciarenal. (4)

El problema clinico mas frecuente es el dolor que causa
mas del 90% de los ingresos hospitalarios agudos y
morbilidad significativa en la comunidad. (5) Si bien el
13% muere antes de los 20 afos de edad en el mundo
desarrollado, la supervivencia mediana para la anemia
de células falciformes homocigotos (SS) es de 42 afios
en los hombres y 46 afios en las mujeres, y para los
individuos que heredan el gen drepanocitico de un
progenitor y otra variante del gen de hemoglobina del
otro progenitor, como la hemoglobina C (SC) es 60
afios y 68 afios respectivamente. La muerte
generalmente asociada con la anemia de células
falciformes es causada ya sea por insuficiencia
organica cronica consecuentes del proceso falciforme
0 como resultado de un evento catastréfico agudo,
como el accidente cerebrovascular, el sindrome
toracico agudo falciforme, el secuestro esplénico u
otras complicaciones. (1)

El dolor agudo en pacientes con enfermedad de células
falciformes es causado por una lesion del tejido isqué-
mico resultante de la oclusién de camas microvascular
por hematies falciformes durante una crisis aguda. El
dolor cronico se produce debido a la destruccién de los
huesos, articulaciones y oOrganos viscerales como
consecuencia de las crisis recurrentes. (6)

Los datos epidemiologicos indican que un 5,2% de los
pacientes con enfermedad de células falciformes
tienen entre 3y 10 episodios de dolor intenso cada afio.
En la mayoria de los pacientes, una crisis de dolor se
resuelve en cinco a siete dias. Una crisis grave puede
causar un dolor que persiste durante semanas o
meses. La frecuencia, gravedad, localizacion y
duracion de las crisis de dolor pueden variar
considerablemente, incluso dentro de un subtipo
especifico de la enfermedad. Influyendo directamente
la percepcion de la gravedad de la enfermedad, los
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factores hematolégicos, asi como los factores y
endoteliales microvasculares. (5)

El cuadro clinico de la anemia de células falciformes es

variable. En los pacientes con formas severas de la

enfermedad se han utilizados diversos tratamientos,

pero el mas eficaz en el momento actual es la

hidroxiurea. La accion beneficiosa de la hidroxiurea se

ejerce a través de diferentes mecanismos de los cuales

el mas importante es el aumento de la hemoglobina

fetal (HbF). También disminuye la expresién de algunas

moléculas de adhesién, mejora la hidratacion del

hematie, disminuye el numero de neutréfilos, modula

su actividad y libera éxido nitrico que es un potente

vasodilatador. Estas acciones interfieren con la

polimerizacion de la hemoglobina S y mejoran la

reologia de los hematies. En la mayor parte de los

ensayos clinicos realizados, la hidroxiurea se ha

administrado a la dosis maxima tolerada con el peligro

de mielosupresién e inmunosupresion, por lo cual se

hace necesario un seguimiento estricto.

En la mayoria de los paises donde la anemia de células
falciformes constituye un problema importante de salud
publica, el tratamiento sigue siendo inadecuado, no hay
programas nacionales de control, generalmente no
existen servicios basicos para tratar a los pacientes, la
deteccion sistematica no es una practica habitual, y el
diagnostico suele establecerse cuando los pacientes
presentan complicaciones graves.

En muchos paises no existe un acceso pleno a
intervenciones simples, econdmicas y eficaces en
funcién del costo; esto puede explicarse porque se
desconocen inclusive las caracteristicas tanto clinicas
como de laboratorio propias de los pacientes con esta
enfermedad, de ahi que se justifique la realizacion de
esta investigacion, que lleve a evidenciar la situacion
de esta enfermedad en nuestra poblacion.

Materiales y métodos

Estudio descriptivo retrospectivo, la poblacion esta
compuesta por la totalidad de los pacientes que
ingresaron a la Fundacion Hospital Universitario
Metropolitano en el periodo de 1ro de enero de 1999 a
30 de junio de 2015, con diagnéstico de anemia de
células falciformes; por tratarse de un estudio poblacio-
nal, no se realiza muestreo y se trabaja con la totalidad
de los pacientes que cumplan los criterios de inclusion.

Criterios de inclusion:

o Edadmayora 18 afios.

e Pacientes con diagnostico confirmado por
electroforesis de hemoglobina.

e Datos completos en historia clinica de variables en
estudio.
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Se excluyeron:

e Pacientes con hemoglobinopatias concomitantes.

e Datos incompletos en historia clinica y/o libros de
archivo.

Los datos se tomaron directamente de las historias
clinicas, estos se llevaron a formulario de recoleccion
de la informacion predisefiado; se realizé tabulacion de
lainformacién en programa de computos Epi-Info 3.5.3;
se valoran parametros estadisticos descriptivos de
frecuencias absolutas y relativas, asi como media
estadistica y desviacion estandar en variables
cuantitativas.

Resultados

En el periodo comprendido entre enero de 1999 a enero
de 2015, se logr6 identificar 191 pacientes con
diagnostico de anemia de células falciformes, de estos
pacientes se excluyeron 62 por ser menores de edad y
65 pacientes por la no obtencion de datos completos de
variables a estudiar, tomandose entonces una muestra
total de 64 pacientes.

El 60.9% de los pacientes en estudio pertenecen al
sexo masculino; de acuerdo a la edad de los pacientes
al tener su primera consulta en la FHUM, mostré que la
mayor frecuencia se presenté en pacientes entre los 18
a25anos conun64.1% y unamediade 26.2 £ 7.9 afios.

Se observé que, segun edad de diagnéstico, el 57.8%
de los pacientes fueron diagnosticados entre los 6 a 10
afios de edad con una media de 5.9 £ 2.6 afios, seguido
por los pacientes entre los 1 a 5 afios con el 34.4%, un
pequefio porcentaje fue diagnosticado antes del primer
afo de vida 4.7% y después de los 10 afios el 3.1%.
(Tabla 1).

Tabla 1. Distribucién de acuerdo a edad de diagnéstico

Edad
Diagnéstico (No) (%)
<1 afo 3 4.7
1 - 5 afios 22 34.4
6 - 10 afios 37 57.8
> 10 afios 2 3.1
Total 64 100

Fuente: Historias clinicas, Fundaciéon Hospital Universitario
Metropolitano 1999 —2015.
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De acuerdo al motivo de consulta al momento del
diagnéstico de la anemia de células falciformes, mostré
que en la poblacion en estudio el principal motivo de
consulta fue laictericia con el 81.2%, le sigue la anemia
con el 39.1%, las crisis de dolor con el 7.8% vy otras
manifestaciones como uUlceras maleolares el 4.7%.
(Tabla 2).

Tabla 2. Distribucion de acuerdo a motivo de consulta

Motivo

Consulta (No) (%)
Ictericia 52 81.2
Anemia 25 39.1
Dolor 5 7.8
Otros 3 4.7

Fuente: Historias clinicas, Fundacion Hospital Universitario
Metropolitano 1999 —2015.

Al valorar el reporte de diferentes paraclinicos
realizados al momento de la primera consulta en la
FHUM, se observo que la hemoglobina (Hb) presenté
una media de 7.8 £ 0.3 g/dI, el hematocrito (Hto) media
de 23.9 + 1.2%, plaquetas 501718.7 + 64246.6 mm?,
leucocitos 10741 £ 1267.8 mm?, bilirrubina indirecta 1.2
+0.1mg/dly LDH573.9 +58.1 UI/L. (Tabla 3).

Tabla 3. Medias estadisticas de laboratorios al
momento de la primera consulta

Laboratorios Anemia células

Ingreso falciformes (n = 64)
Hemoglobina (Hb) 7.8 +0.3 g/dl

Hematocrito (Hto) 23.9+1.2%

Plaquetas 501718.7 + 64246.6 mm?
Leucocitos 10741 £ 1267.8 mm?
Bilirrubina indirecta 1.2 + 0.1 mg/dI

LDH 573.9+ 58.1 Ul/L

Fuente: Historias clinicas, Fundacion Hospital Universitario
Metropolitano 1999 —2015.

Las crisis de dolor fueron las que se presentaron con
mayor frecuencia, afectando al 98.4% de los pacientes,
con un promedio de 2.1 crisis de dolor anuales; de
estas crisis, destacan las crisis de dolor 6seo que se
observé en mayor frecuencia con un promedio 0.9
episodios anuales, seguida de crisis abdominales con
promedio de 0.8 episodios anuales; las crisis
hemoliticas se observaron en la menos un episodio en
el periodo estudiado en el 65.6% con un promedio de
1.5 crisis hemoliticas anuales; otra de las

24

Sédnchez W. Santrich A. Jiménez J.

complicaciones agudas observadas fueron las crisis
vaso-oclusivas observadas en el 51.5% de los
pacientes con una media de 0.5 episodios por paciente,
de estas destaca la Ulcera maleolar (30.6%), priapismo
(11.6%), dafio neuroldgico 11.5%. (Tabla 4).

Tabla 4. Distribucién de complicaciones agudas

Complicaciones (No) (%)
Agudas

Dolor 63 98.4
Hemoliticas 42 65.6
Vaso - oclusivas 33 51.5
Otras 11 17.1

Fuente: Historias clinicas, Fundacion Hospital Universitario
Metropolitano 1999 —2015.

La distribucién observada por complicaciones
infecciosas, mostrd que las infecciones respitarorias
alcanzaron la mayor frecuencia, afectando en al menos
un episodio al 67.1%, de estos destacan las infecciones
del tracto respiratorio superior (farinfoamigdalitis,
sinusitis y otitis media) con promedio de 1.5 episodios
anuales; igualmente las neumonias se vieron
involucradas con un 8.4% de todas las infecciones
respiratorias; otras de las complicaciones infecciosas
observadas fueron las infecciones estafilocécicas en
tejidos blandos con un 25%; las infecciones urinarias
en el 21.8%, infecciones 6seas 6.2%; no menos
importante mencionar que se presentaron 6 casos de
pacientes con malaria. (Tabla 5).

Tabla 5. Distribucién de complicaciones infecciosas

Complicaciones

Infecciosas (No) (%)
Respiratorias 43 67.1
Tejidos blandos 16 25
Urinarias 14 21.8
Oseas 4 6.2
Malaria 6 9.3
Otras 9 14

Fuente: Historias clinicas, Fundacion Hospital Universitario
Metropolitano 1999 —-2015.

Discusion

En la Fundacion Hospital Universitario Metropolitano,
en el periodo 1999 a 2015, se logré identificar 191
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pacientes con diagnéstico de anemia de células
falciformes confirmado por electroforesis de
hemoglobina, de estos pacientes se incluyeron por
cumplimiento de criterios de inclusion un total de 64
pacientes; de estos los hombres alcanzaron la mayor
prevalencia con el 60.9% y edad media de 26.2 + 7.9
afnos al momento de la primera consulta en la
institucion, comportamiento similar a lo descrito por
Alvarez (7) y Quintero (1) en Brasil y Colombia
respectivamente.

La distribucién observada de acuerdo a la edad de
diagnéstico de la enfermedad, demuestro una mayor
frecuencia de diagnostico entre los 6 a 10 afios de edad
con el 57.8% y una media de 5.9 + 2.6 afios, lo que
difiere en gran manera a lo descrito por Gray y
colaboradores (4), quienes describen mayor frecuencia
de diagndéstico antes del afio de edad, explicado porque
las primeras manifestaciones clinicas aparecen entre
los 4 y 6 meses de vida cuando los niveles de
hemoglobina fetal disminuyen. Asi mismo llama la
atencién que estudios realizados por Angastiniotis (3),
Cervera (6) describen las crisis dolorosas como la
principal manifestacion clinica al momento del
diagndstico, contrario a lo arrojado en esta serie, donde
la ictericia fue el principal motivo de consulta fue la
ictericia con el 81.2%, le sigue la anemia con el 39.1%,
las crisis de dolor con el 7.8% y otras manifestaciones
como ulceras maleolares el 4.7%.

Al caracterizar a los pacientes de acuerdo a los
reportes de examenes de laboratorio realizados al
momento de la primera consulta en la FHUM, se
observo que la hemoglobina (Hb) present6é una media
de 7.8 + 0.3 g/dl, el hematocrito (Hto) media de 23.9 +
1.2%, plaquetas 501718.7 + 64246.6 mm?, leucocitos
10741 £ 1267.8 mm?3, bilirrubina indirecta 1.2 + 0.1
mg/dly LDH 573.9 £ 58.1 UI/L. Teniendo en cuenta que
la anemia de células falciformes, es una anemia
hemolitica por definicion, la mayoria de los pacientes al
momento del ingreso tenian leucocitosis y
trombocitosis, esto coincide con lo reportado por
Quintero (1) y Powars (5) y es explicado debido a que
estos pacientes tienen una medula hiperreactiva, asi
mismo los pacientes presentaron promedios elevados
de LDH vy bilirrubinas, las cuales disminuyen al
instaurar el tratamiento, explicado lo anterior por un
aminoramiento de la hemdlisis en estos pacientes.

Las crisis de dolor fueron las que se presentaron con
mayor frecuencia, afectando al 98.4% de los pacientes,
con un promedio de 2.1 crisis de dolor anuales; de
estas crisis, destacan las crisis de dolor 6seo que se
observé en mayor frecuencia con un promedio 0.9
episodios anuales, seguida de crisis abdominales con
promedio de 0.8 episodios anuales; las crisis

25

Caracteristicas clinicas y de laboratorio de pacientes con anemia de células falciformes

hemoliticas se observaron en la menos un episodio en
el periodo estudiado en el 65.6% con un promedio de
1.5 crisis hemoliticas anuales; otra de las
complicaciones agudas observadas fueron las crisis
vaso-oclusivas observadas en el 51.5% de los
pacientes con una media de 0.5 epidosios por paciente,
de estas destaca la Ulcera maleolar (30.6%), priapismo
(11.6%), dafo neurolégico 11.5%; el comportamiento
de las complicaciones agudas demuestra que no se
difiere a lo reportado por el estudio de Neumary (8), y
por Quintero (1) y Pereira (9) en Colombia.

El comportamiento de las complicaciones infecciosas,
muestra que las infecciones respitarorias alcanzaron la
mayor frecuencia, afectando en al menos un episodio al
67.1%, de estos destacan las infecciones del tracto
respiratorio superior (farinfoamigdalitis, sinusitis y otitis
media) con promedio de 1.5 episodios anuales;
igualmente las neumonias se vieron involucradas con
un 8.4% de todas las infecciones respiratorias; otras de
las complicaciones infecciosas observadas fueron las
infecciones estafilococicas en tejidos blandos con un
25%; las infecciones urinarias en el 21.8%, infecciones
6seas 6.2%; no menos importante mencionar que se
presentaron 6 casos de pacientes con malaria; este
comportamiento es similar al descrito por Pinto y
colaboradores (10) quien explica este comportamiento
debido a que estas infecciones son causadas por
bacterias encapsuladas y que requieren para su control
la integridad de los mecanismos de opsonizacién
(tufsinas y factores del complemento) y fagocitosis
(sistema reticuloendotelial del bazo), los cuales se
encuentran alterados en estos pacientes, el primero
por hipercatabolismo relacionado con la severidad de
la hemolisis y el segundo por hipoesplenismo
relacionado con |a historia natural de la enfermedad.
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