Incidencia de anemia por Sickle-cell durante los dos
zltimos aiios en el Hospital de Pinar del Rio'”)
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La Anemia de Células Faleiformes o
Anemia Drepanocitica es un tipo de
anemia hemolitica erdnica, hereditaria
y familiar, esencialmente peculiar de la
raza negra,

En 1949 Pauling, Itano y sus colabo-
radores' demostraron que la hemoglo-
bina de los sujetos afectos de anemia
por células falciformes diferia de la he-
moglobina normal por su comportamien-
to electroforésico, llamandole hemoglo-
bhina S para diferenciarla de la hemoglo.
hina adulta A y de la fetal F.

Se ha encontrade que la proporcion
de la hemoglobhina S de los globulos fal-
ciformes con respecto a la hemoglobina
normal en la sangre de individuos que
posecen el rasgo falciforme varia de un
22 a un 45 por ciento,? mientras que
la cantidad en la sangre de los que pa-
decen anemia drepanocitica ¢s de un
76 a un 100 por ciento, como promedio.”

La enfermedad por Sickle-cell puede
considerarse una enfermedad pediitrica,
dade que su sintomatologia se presenta
con mayor frecuencia antes de los seis
aiios de edad. Sin embargo, el diagnés.
tico rara vez se hace antes del afio de
edad.

En nucstra revision de guince casos,
el diagnéstico ha sido hecho en cinco
casos antes del primer aio de edad, lo
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que da un 33 por ciento. Esto no se
debe a que la incidencia en esta edad
sea menor, va que ambos estados, el
homocigético ¥ el heterocigético existen
desde el nacimiento. En un estudio
hecho en la sangre del cordén umbilical.
de recién nacidos, el porcentaje de célu-
laz rojas con el rasgo falciforme fue de
1 a 429 en los nifios que mas tarde
dezarrollaron la forma heterocigética u
homocigética de la enfermedad compro-
hada por eleetroforesis.

Incidencia: Durante el periodo de
enero del ano 1963 a noviembre de 1964.
ingresaron en nuestro servicio de Pedia-
tria del Hospital Provincial de Pinar
del Rio 3,412 pacientes, de los cuales
1,116 fueron de mestizos y negros, €n-
contrandose 15 casos de Sicklemia, lo
que constituye el 1.3 por ciento.

De éstos el 33.3 por ciento fueron
menores de un ano, el 46.6 por ciento de
uno a seis afios y el 20.1 por ciento de
6 a 11 afios, todos de la raza negra; siete
fueron hembras —el 46.6 por ciento ¥
ocho varones —el 53.4 por ciento,

El motivo del ingreso de los casos, o
de consulta. fue:
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Loz dos reztantlez, asintomadticos, con-
currieron al Hospital, eitados, para in-
vesligarse por ser parientes de Sicklémi.
cos conocidos,

Algunos de estos pacientes presenta-
ron las diarreas asociadas a otro sintoma
v ocho (5347:) tienen dos o mas in-
HPCROE,

Al examen fisico se encontré palidez
cutaneomucoza en 13 (86%%) ; ictericia
en 6 (409 ) : soplo cardiaco funcional
en 6 (409 1 : aumento del drea cardiaca
en 2 11391 v hepatomegalia en 7 (46
por cientol. Ninguno tuve esplenome-
galia y todos tenian alteracion del estado
zeneral.

Datos de Laboratorio

En los pacientes anémicos la concen-
tracion de hemoglobina no llegd a 9 grs:
10 wvieron concentraciones de hemo-
globina por debajo de 6 grs (66.695%).
Se hizo conteo de hematies en 13 (86.6
por ciento| v 9 tuvieron cifras inferiores
a 3 millones de glébulos rojos. Once
casos tuvieron prucha de falciformacion
positiva (73.39 ) y 4 negativa (26.75) .
Los casos que tuvieron prueba de falci-
formacién negativa fueron positivos en
determinaciones subsiguicntes.

El conteo de reticulocitos fue hecho
en 11 casos siendo la cifra mis alta de
4 por ciento.

La determinacion de la bilirrubina en
la sangre fue hecha en 9 casos, siendo
la cifra mas alta encontrada de 12 mili-
gramos por ciento,

La determinacion del tipo de hemo-
slobina fue hecha por ¢l método de la
cleetroforesis en 13 casos (B692) de los
15 estudiados, encontrindose hemoglo-
bina § en todos con porcentaje que varié
de un 25 a un 1009%. Los dos restantes

que se incluyen en nuestro estudio son
hoock positivos.

Anrecedentes familiares

Los quince casos de Sicklemia que
presentamos, estudiados por nosotros,
corresponden a seis familias, destacan-
dose el hecho de que en dog de ellas
s¢ ha presentade ¢l mayor nimero de
enfermos, pues hay una familia con 5
hijos afectados, otra con cuatro, dos con
dos casos cada una y otras dos con
uno solo. Las de cinco y cuatro miem:
bros fueron investigados sus progenito-
res, resultando que las madrez son posi:
tivas de Sicklemia.

CONCLUSIONES

La variabilidad de sintomas con que
puede presentarse esta enfermedad,
cuando ocurre en ecdad temprana, nos
hace destacar que debhemos tenerla en
mente al hacer el diagnéstico diferencial
con cualquier enfermedad que se pre-
sente en un nifio negro.

De los 1,116 ingresos de ninos mes-
tizos o negros, habidos durante los dos
iltimos anios en el Hospital Provincial
de Pinar del Rio., quince tuvieron Ane-
mia Drepanocitica o presentaron el
rasgo, dando una incidencia de 1.3 por
ciento para nuestro servicio.

Todos los pacientes fueron anémicos
en mayor o menor grado.

En muchos de estos niiios se presenta-
ron crisis de hemdolisis a pesar de tener
porcentajes de hemoglobina S inferiores
al 50 por ciento, no habiéndose regis-
trado mortalidad.

El diagnéstico definitivo siempre debe
ser hecho por la determinacién de la
hemoglobina por electroforesis,
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