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Rasgo Sicklémico”

Por la Ihrac: Eva Svagcu™

Svarch, E. Rusgo Stckfémiro, Rev. Col, Ped, 160 2 1971

Se analiza ¢l riesgo del vortader de sicklemia cuande estd sometide 2 diversas condiciones

ambienta’ss  que puneden inducir <] fendémeno de faleiformacién en cllos, asi como =n

posible profilaxis ¥ tratamicnlo,

El vasgo sicklémico en una condicién
determinada  genédticamente,  asinlomid-
tica v henizna, salve en cireunstaneias
excepeionales, euyo diagndstico se reali-
#za mediante Ta prueba de falciformacidon
de los eritrocitos v la clectroforesiz de
hemoglobina (Hhl. En cuante a csta
fltima, ¢l dingnistico no alele basarse
solamente en la presencia de dos ban-
das en las posiciones de las Hhs A y 5,
sing también e las concentraciones re-
lativas de ambaz para evitar la confu-
sibn con los pocos easos asintomdlicos
dee 378 talasancmia, en la cual ambus
bandas estin presentes; la eo
cign de Hir A en la 578 walasancmia,
racamoente excede el 30056, mientras en
el AS habitwalmente es mavor de un
ML, Tombién  debe
pruebha de solubilidad™ paca descartar
laz hemoglobinas que ocupan igual posi-

realizarse lIa

cion que la Hb 5 como la 13, G Filadel-
fia v olras

Laos exdimencs hematoldgicos en ¢] ras-
zo sicklémice son normales, la cifra de
hemeoslobing o normal, azi como el 1a-

" Trabaje presentade en la I Jornady Ciens
tiflica e la Fzeultad de Cieneia: Meédicas, Ha-
bama, del 22 al 23 de febrera de 1973

o Institmo de Hematologin e Inmunoloe
zia. Apartada 2070, Ahalabans, Halapa 5.

maino ¥ farma de los glibulas rajos: no
existe retienlecltosiz v la sobrevida el
erilrocito determinada por distintos me-
tadoz, ¢ normal. Son normales euanti.
tativa v eunalilativamente los pro-
cesos anahdlicoz ¥ carabélicos relacin-
fados con ¢l hem, ne existen alteracio-
nes del nimero o proporcidie de los
lencocitos, plagquetas v célalas de la
medula Gsea. Lo resistencip osmaticn de
los gldhulos rojos en zeneral, o2 inter-
media entre 1 535 v ¢l AAL Fl examen
fisico es normal®

La frecuencia del raszo sicklémice
en Afriea, oseila entre ol 20 5 o] 4555,
seetin las dliferentes regiones. En Esta-

dos Unidos <o presenta en uyne de cada
0 & 12 pegese. En nuestro pais es de
un 31% cn la pohlacien general®®,
Muchos estudioz <0 han hecho parea
deternminar la incideneian del rasgo en
diferentes edades, va que ona dismina-
ctin de la incidencia en relacién econ
ol awments de la edad, podria indicar
un aumento de la mortalidad en ¢l por-
tador de Hb 5. Unoe de cstos trabajos,
realizado en una poblacian hospitalaria
seleccionada, no mostrd disminueidn de
la incidencia con el aumento de da
edad™;: sin embargo, We Cormick, e:-
wlo 2011 swtepsias, de Ins cuales
inlividuos de Ta

tudliz
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raza negra, de mis de ur mes de edid
v 120 a portadores de Hb 5. encontred
gque en el 12,50 de los cazos el rasuo
fue el factor fundamental o contribuyvo
en forma importante a la muerte. Lhi-
ma o atencion que ol promedio de ed:ul
en ambos grupos no era signifieativa-
mente diferente: 47,5 aios en los por-
tadores ¥ 474 en los contrales*. Alau-
nos aulores considerarr que las resulia-
dlo: de estos estudios ne son concluyen-
tes% por lo que no se puede aszepurar
hasta ¢l momento, gue exista mortali-
dad selectiva atribuible al rasza, Sin
embargo, este problema, muy debatido
en la actualidad. es de gran importancia
dada la alia incidencia del rasge en al-
sanos paises, por lo que es necesario.

para legar a conelusiones estadistica-
mente signilicativaz, ¢l seeuimiemo de
un gran numere de individuos durante
muchos afios.

Un hecha innegable o5 que entre ol
sujeto normal AA v el homoeigotico
35, la diferencia, en lo gque respecta a
la presemcia de Hh 5 es cualitativa,
mienlras que entre el AS v 35 &5 cuan-
titativa; puede plantearse enlonces gue
las mismaz causas condicionantes de las
crisizs en el 55 son capaces de praducic
falciformucion en el AS s se llevan a
extremos no fisiologicos.

El fendmeno de la falcilormacion de-
pende de una variedad de factores in-
tra ¥ extracorpusculares gque incluyen
¢l tipo ¥ camtidad de Hh no S presente
e los hematies®, el nivel de enzimas
intraerilrocitarias®, la lension de oxi-
zeno, pH v osmolaridad de la sangre™,
la temperatura™ y el travmatizmo®. Mu-
chos hechos clinicos ¥ patolosicos e
han reportade en relacidn con una va-
riacion de estos  [actores, Tandamen-
talmente con la disminucian de la 1en-
sion de oxizeno. Estos hechos clinicos
incluven infarto  esplénico™”,  alleru-
ciones renales" 7, anemia hemelitica!' =,
muerte suhitas™,
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La hipoxia es una ale los factores re-

comeivionanmie-  de ta

comoeidos comn
Caleiformacion, =e saloe que osda ocaree
i vitre” en Lo mavoerin de los gliba-
lu- t‘\uju_- el 55 o CHOM obe 30
cuade b presidn parcial e oxisena
tp 20 aleanean ale 2515 mm He pn-
uln= El

dicnde demorar hasta 2 un

factor tiempo ex primoedial v gque Ta

unian Jonsiimlinal de Lis maléenlis de

Ly tieie ar impealiatamente euando

tlar v aimnsin-

s laope U2, e
osblad intr

lisminn

I abe Taos

lalar v eone

secuentemente, aoa dlisminueion de fa
Hexibilidad de b efluba, Mavor ticimpo
tramscurre parn gque se producca la in-
teraceian ontre los geupos de microtn-
batlos ol 1l von ol estremma.

Lao pre eme b samgre arterial a0 1 G660
m e aliwa, e de TU e Hy oo 3 3000
de 35 mw Hee A orabes alieras no ha
duda e que existe pelizgre para o] ==,
Los AS tiewen de 33-130 ole Hh 5 4 re-
gquieren ple e 15220 mme Hyg para gue

acurra Ly Taleiformacion®™. Se plantea
gue existen dos lpos de AR umn con
Hb: = emre 31 % K71 voatra con Hi-
120, siemdo estoz dbtimoes las e Py o

rivsge. Lambicn existon imdlivildues con

menos del 337 dde Hle 50 pero en éstaz

debe  investigarse ung patalosis  aso-

Talasanemin, deéficit de hiwerers o ane-

mia mesaloblistiea. Las observaci

hechas por Hareis. “in vitra”, sngieren
gque a M de saturacidn de oxigeco
de Ja Hb, que corvesponde o wia p 02
de 22 0 2 mon Hy a pH lisioligico
niveles normales de 2-3 difosfoglicerato
iDPGH

i Tn samuee alel AR com
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culacion esta muy prolongade retar-
dundo su retorno a sitios con alta p0..

Las condiciones de pll ¥ osmeolaridad
locales, tamhbién influyen. Asi es posi-
ble que a 3300 m de altura, donde la
Py es de 30 mm Hg v la saturaciin
de oxigeno de la songee arterial, de
807, pueda producirse faleiformacidn
en zonas secuestradas de la circulacian,
explicanda los infartos esplénicos v en
olros drgaros reportados en individoos
que realizaron vuclos a 2 800-3 300 m
de aliura en aviones no presurizados.

Cierlo es que algunas de estas com-
plicaciones no estan bien documenta-
das, va que el diagndstico de rasge sic-
klémico no fue hecho con cerlega, pu-
diendo teatarse de individuos portadores
ile hemoglobinopatin SC o 5/8 talasa-
nemia®™, Climicamente se¢ han  citado
una serie de condiciones en las cuales
puede producirse la faleilormacion en
¢l sujeto AS. Ellas som:

Enfermedades cardiopulmonares

Smith y Conley veportan un caso d -
tetralogia de Fallot que pressataba una
anemia hemoliticn compatible con una
hemoglohinopatia 85, S'n enhargo, ¢
aunieiito en la saturacidin arterial de oxi-
geno que e produjo después de la anas-
tomaosis subeclaviopu!monar, tipo Bla-
lock, hizo desaparecer la ancmia, de-
mostrindose que el pacients era un
AS

FLrvin deseribe un enfermo con insu-
leiencia cardiaca por arteriorsclerosds
voronaria y rasgo sicklémico, que du-
runte un episodio de descompensacion
presenia evidencias cliniecas de hemd-
lisis, v en el cual se demosird secues-
tracian  esplénica  de  glébulos  rojos
marcalos.

Tembicn fue demostrada In rapida
destruceion de eritrocitos del fonotipa
AS cwande se transfundicron a pacien-
tes ciandtico: AAY

R C P
Masgorfnee 1974

Thompson reporta el desarrollo de
infarto esplénico en un cass poriador
de tubercnlos’s cavitada bilateral.™

1. presidn respiratorin

Se han deserito accidentes durante o
después de la anestesia general en ol
transcurso de la eual el pO; de la san-
gre arterial purde disminuir consid-ra-
blemente, entre 39 v 82 mm Hg. lo que
equivale a lo oue pucde ocurrir en una
altura de 5600 m, maz o menor™ La
causa de este hecho no se coroce bien.
atribuyéndolo algunos antores a la pre
medieacién con atropina’ Oiros proce.
dimientos utilizados durante ¢l acto qui-
rirgicn, comae ¢l enfriamiento v los tor-
niquetes, pueden producir faleiforma-
cign por estasis, Los accidentes durante
la anestesia parecen ser esoeialmente
frecuentes en eirugia ecardiovzseular.

Clinicamente fue reportads un casn
de 1rombosis del seno lomg tudinal <u-
perior, después de anestesia general™ »
varios  cagos  muertos. durante  corio
tienpo despuéa ¢e ellz, por trombosis
cerchral. 't

Hipoxia ambiciwtal

Los aecidenies son roportados funda-
mentalmente en voelos a 3 300 m de al-
turn o mas, en aviones no presurizadaos,
on los enales puede ser goe infloyan d -
favorablemente la pre‘engzada inmovili-
dad v la compresidn abd:mimal produ-
vida por el elnturin de segu il od.f
Thompson describe cinco cisos de infar-
to erplénico, uno de los cuales presentd
derrame pleural, cavitacion del 16%ulo
inferior del pulmén izquierdo eon he-
moptisis y ahsceso subfrénico.™

También se consideran potencialmen-
1e peligrosos, ¢l boceo v los ejercicios
fisicos violentos & maz de 2500 m de
altura,
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Mo hay reportado vingin cazo de AS
que hava presentado infarto esplénica,
valando en avién presurizado, a pesar de
sque b presurizacion, ni aur en los avin-
is modernos, ¢s completa, equiva-
lendo Ta atmdslery en la cabina, a v
alora de 1525 0 2135 m

Hipoxic tisular lovalizada

Se produce fundamemalmente en ri-
fom, argane en el cual las condicliones
dee la microcivenlacion son tales, gue
pucile  producirse obstruecion vaseular
por eritrocitos falciformes. aun con ten-
stones normales de oxigeno.

Esto es debido a que en In médula re-
nal exizten baja tension de oxigeno, pH
bajo ¢ hiperonicidad, todos, [actore:
conndicionantes e la faleiformzcion. Las
consceuencias son: pérdida progresiva
de la eapacidad para concentrar la ori-
na,” hemziuria® v suzeeptibilidad a la
infeceisn, eapieia’mente en la mujer em-
barazada, '
renal,'

Tamhién e cita el infarto

La dlificuliad para concentrar la ori-
na es comuin para el 85, v al AS mejora
con teinsfusioses de sangre ex el nino,
pero es irvevorsible en el adulto, lo que
sugiere que cambios in’cialmente funeio-
nales evo'ueionen hacsa alteraelon:s or-
zanicas. En un estuidio realizads en co-
daveres, inyectondo una solucior de su'-
fate de hario al 7,55 en la artzria re-
nal, se visualizaron los vasos reetzz. En
los sicklémicos, la caniidad vizvalizada
estuve redueida casi a core, encontran-

duse algunos pocos vasos dilatados v ex-
travisaciaon del contraste. En los porta-
dores, los vascs estaban disminoidos v
rodeados. algunos, de capilarves dilaraz-
dns, Los vasos rectos acompaiian nor-
malmente o i 1V de las nefronas yux-
tamedulares: oo explica la funcion glo-
merular normal, va gue solo el 14% d -
lus nefronas estaria involocrado en ¢l
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Jiruseean, |I||I'll.]"illl el Bh' re=Lanle. 10-
demne. '
El aupsento de la incideneia e lie-

wanturig en el rasgo sichléemien e ineuse--

tionabile, o= elisieo gque = atribva con
mavor frecucncia al rinon faguicrds,

spuizas dhebido al s large trasecto de

la venn venal de ese Ldo, pero ells no
lia sido encontrmlo por todos los an-

Lores,'

}'I.I 1.1"!"..”“"-"]1} I“lr I'I I'1|i.l|- =i |Il'lllinl‘l'
i Precoentemente piclonefritis en la
wujer embarazada A5, s+ desconoee.
La incidencia e otras inleceiones mn s

diferente de las del grupo contral,
Tnfeceiones

WA e

Predisponin a la falclon
la Fiehre, acidosis v aumento del mena-
bolismo que [recuemtemente o acom-
Padian,

Cuanelo s teata de infecciones pulao-

nares, ol meeanisme puede ser com

wila, Tamh

foser cilan olras wlteraebos

nodloenmentadas, v

priapismin, necresis ascptien de laoeas

wes, no todus Die

bewa el fémur, infartes on intesting -1
gada e hipaf <= le<ones veulares v e
sigtema nervioso central. Se ha seialad:
que puede existic algona relacién enie:
aleoholismo v mperte =idbita en U
tos AN,

De toddo bo anierionmente expues=to s
despresade gque ol resgo sicklémien pae-

de sev un problema adicional en situa-

e s e predisporen a $os
fenimenos tremboties=. Par otra parte,
en el momento aciual sole paedie asezn-
rirse que exisle relacton directa entee
enfermedad 3 vaspo oo does drgaiies

bago v rifion,
Profilaxis v tratamiemte

La profilasis debe lmitar== o evitar

growlos extremns de hiposia. Exitre la

rC
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anestesia general, remplazindola por Ja
local o regional; enando esto no sea po-
sible, es necesario prestar erpecial aten-
cion a la exigenacién del paciente do-
vante v después del acto guirirgies. En
virugia mayor, especialments en los pro=-
cedimientos de by-pass cardiopulmonar,
¢s conveniente realizar varing exsangui-
nestransfusiones parciales para dismi-
nuir el porcentaje de Hb 5.7 Para cum-
plir con estos requisitos es, por supues-
to, indispensahle detectar ¢l rasgo en
todos aquellos pacientes que van a ser
sometides a una intervencidn quirirgi-
ca. También se recomienda realizarlo
en la sangre ntilizada parn exsanguineco-
transfusion v en la mujer embarazada,

En lo que respecta a los viajes en
avidn, la Asociaciin Médica Aerosspa-
cial considera que el AS puede reali-
zarlos sin peligro en aviones presuri-
zados, mientras que los desaconseja en
el 8§ v SC*

El rratamicnto del infario esp’émica
debe ser sintomatica™ ', salve que exis-
lan signos progresivos de irritacidn pe-
vitoneal, en euyoe easo debe practicarse
lu esplenectomia.®™ Se recomiesda el uso
e antibidticos por la alta frecuencia con
que se infectan secundariamentes,™

La hematuria es habitualmente auto-
limitada, manteniéndose e uire a siete
lias, pero se han citado caros graves en
los que ha sido nrecsario practicar la
nefrectomia.’™ Esta debe evitarse en lo
pesible, porgue en ocasioncs se repro-
duce o hematuria o partie del otro
rifion,

Tambien se considera 101l en casos
graves, el dcido eprilén  aminoeaproi-

SUMMARY

co, debicndo realizarse sliempre un poe-
lograma descenidente, despudés del trata-
miento por la posihilidad de obstruecidn
de la pelvie renal por un eodgule.”

DISCTUSTON

Entre los portadores de Hb =, existe
1amhbién, como en el cazo de loz homovi-
goticos, un grupo de persomas que no
sufre nunca de sintoma alguno, ¥ olro
grupo en ¢l que se deseriben algunos de
los sintomas descritos en el irabajo. Fae
hecho puede relacionarse con algunos
halluzgos de laboratorie, como es la ve-
locidad de faleiformaecidn disminuida cn
algunos portadores de Hb S conocidos
por una procha de solubilidad positiva
v una electroforesis de Hb tipicamente
AS, También se han deserito resuliados
contradictorios sobre la fragilidad glo-
bular en los portadores de Hb 5. Algu-
nos autores reficren que la curva se en-
cuenira entre las deseritas para indivi-
duos normales; v olros, reportarm las ele-
vadas denivo dz las curvas normoales: on
Cuba, err un estudio realizado en mifios
menores de 10 afios de edad, han shilo
encontradas eurvas elevadas con nivele:
de hierro sérico normales.

El alto contenido de hemoglohina fe-
tal, en les individuos portadores de Hb
S, pucde explivar la no aparicion de a'-
gumo de los sintomas que s reportan
en individuos con ¢l raszo.

Err resumen podemos deelr, que es ne-
cesario profundizar en el conocimienio
de los mecanizmos ¥ factores responsu-
bles de la aparicion de sintomas y en
oeasiones, de la muerte en las person is
von ¢l “rosgo sicklémica”,

Svarch, E. Sicklecell trait, Rev, UCub, Ped, 16: 2, 1974

An analysis i made on the risk of paticnts carrying sicklewcsll anemin when they are wmder
diverse environmen'sl conditions whirh may indore the sickling phenomenon in them, ax
well a8 on the prophylasis anel treatment of this dicenss,

R, C. P,
B asge-BAaaic 1974
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RESUME

Svarch. E. Trair sicklémigque, Hew Culy, Ped, 16

A L

Lo portens der sicklemie Jorsgo'il oot o= 5 dliverses comditisens du milivn, v leorisiue
dinduire le phénomens de fleiformution dans Tui, 18 oo possilile ane bonne graplis lasis

el traitenment,
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