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ALGUNAS CONSIDERACIONES ACEACA DE LA ANEMIA POR HEMATIES
FALCIFORMES [AHF) Y DE LA [§ TALASEMIA

Par la Dra.:

EVA SVARCH

:Cudl es la importancia médica y social
de la AHF?

La AHF es la unica enfermedad hema-
tica de caracter genético que constituye
todavia, actualmente, un problema de sa-
lud piblica y social.

El origen de la mutacidn de la cadena
} de la hemoglobina es alin desconocido.
probablemente se origing en Alfrica, des.
de donde sus portadores se extendieron
a la Peninsula Arédbiga, de la cual se pro-
pagaron a la zona norte del Mediterrdneo
y finalmente hacia el este de la India.

Su frecuencia es variable (figura), En
nuestro pais es de un 3,08% en la pobla-
cion general y de un 6.2% en la pobla.
cign negra’,

El promedio de sobrevida en la actua.
lidad no ha sido ailn bien establecido,
pero es indudable que con una adecua-
da atencion médica y buenas condicio-
nes socioeconémicas y nutricionales,
muchos pacientes pueden llegar a la vida
adulta.

Las alteraciones organicas dehidas a
la fisiopatologia de la enfermedad y a
sus complicaciones, se hacen mas mar-
cadas a medida que el paciente crece vy
muy frecuentemente existe disminucian
de la capacidad fisica, trastornos psico-
lagicos y retraso escolar, gue esta en
relacion no con disminucion del nivel
intelectual” sino con ausentismo escolar
debido a las manifestaciones clinicas y
a los ingresos repetidos.

Ya gque no es probable encontrar un
tratamiento curativo en un futuro proxi-
mao, la prevencién es fundamental.

Tedricamente es posible erradicarla
mediante estudios masivos y orientacidn
genética de la poblacidn. Mientras tan-
to, es importante realizarle consejo ge.
nético al portador detectado, sobre todo
a los padres del nifio enfermo.

El diagnéstico prenatal es posible. Se
ha detectado la Hb S en fetos de mds de
15 semanas,’ pero todavia no se cono-
cen los riesgos que lleva consigo la ob-
tencién de sangre fetal por aspiracién
placentaria o por otros métodos.
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¢Cudl es el tratamiento mas eficaz de
las crisis vasoclusivas de la AHF?

Las crisis vasoclusivas, dolorosas o
clinicas de la AHF, son la causa habitual
de consulta o ingreso en pacientes con
esta enfermedad. Su frecuencia e inten-
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sidad determina, en gran medida, el cua-
dro clinico.

Aunque se conocen algunos datos
acerca de su fisiopatologia (esquema),
aon no se ha logrado penetrar en la
esencia del mecanismo de la falciforma-
cidn y por lo tanto, no existe un trata-
miento totalmente eficaz aplicable a
cualquiera de las miltiples situaciones
clinicas que se pueden presentar.

Se han ensayado gran cantidad de me-
didas terapéuticas, casi todas de valor
dudoso vy algunas injustificables por los
peligros que entranan, Entre ellos, la
urea, los cianatos y carbamilfosfatos, no
han demostrado fehacientemente su
efectividad v ademas producen manifes-
tacignes toxicas,

La alcalinizacién que se supone actia
aumentando la afinidad por el oxigeno
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de la hemoglobina, ha dado lugar a gran-
des controversias. En la-actualidad no
existen pruebas fehacientes de que los
alcalinizantes sean més efectivos que
la hidratacion con las soluciones electro.
liticas habituales. Estas y los analgési-
cos continian siendo el tratamiento de
eleccion en las crisis vasoclusivas leves
o moderadas.® La hidratacién con solu-
ciones diluidas de electrélitos aumen-
tan el volumen sanguineo, disminuyen la
viscosidad de la sangre y favorecen la
movilizacién de los hematies falciformes
que ocluyen los capilares. En las crisis
vasoclusivas graves o generalizadas, que
no responden al tratamiento clasico, la
transfusion de sangre puede ser Gtil. En
las que afectan gravemente el higado o
sistema nervioso central, la exsanguino-
transfusién es el tratamiento de elec-
cidn.®

Deben evitarse todos los factores que
predisponen a la falciformacion: hipoxia,
acidosis, deshidratacidon. exposicion al
irin, ejercicios fisicos excesivos e in-
fecciones.
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;Cuales son las indicaciones de la es-
plenectomia en la AHF?

En la AHF, la esplenomegalia puede
aparecer alrededor de los 6 meses de
edad: es en general moderada, Los in-
fartos repetidos llevan a la fibrosis del
argano. En la mayoria de los pacientes
no se palpa el bazo después de los 8
anos de edad. En ocasiones la espleno-
megalia persiste y aparece hiperesple-
nismo, que se expresa sobre todo por
un aumento de la destruccién de glébu-
los rojos v también por trombocitopenia.
Esto trae como consecuencia el agrava-
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miento de la anemia y requirimientos
transfusionales frecuentes.

En nifios pequenos de hasta 4 afos
de edad, puede verse un cuadro denomi-
nado crisis de secuestro, caracterizado
por caida brusca de la cifra de hemoglo-
bina con reticulositosis ¥y aumento de ta-
mano del bazo. Este cuadro es en gene.
ral muy grave y puede llevar a la muerte.

Cuando existe hiperesplenismo ¥y
cuando se produce més de una crisis
de secuestro estd indicada la esplenec-
tomia,’'

En el primer caso aumenta la cifra de
hemoglobina, desaparecen practicamen-
te los requerimientos transfusionales y
aumenta la cifra de plaguetas.”™ La es-
plenectomia electiva tiene pocos peli-
gros durante el acto guirdrgico y en el
posoperatorio inmediato.® La incidencia
de infecciones graves es un riesgo, so-
hre todo en el nifio pequefio.

BIBLIOGRAFLA

1. Seeler, K. A.; Shwisgki, M, £ Acute splenic
sequestration crisis [(ASSC] in younq chil-
dren with sickle-cell anemia. Clin Pediatr
[Phila.) 71; 701, 1972

2. Herngndez Amador. G. y ofros. Esplenecto-
mia en la infancia. Congreso Internacional
de Pediatria, Buenos Aires, 1975

3. Sprague. ©. C.; Peterson, ) C. 5 Role of
the spleen and effect of splenectomy in
sigkle-cell disease, Blood 13 569, 1958

iCual es la importancia de la |i talasemia
en Cuba?

Hasta hace pocos anos la |} talasemia
era practicamente desconocida en nues-
tro pais. En 1974 se informaron 6 pacien-
tes con |5 talasemia mayor, diagnostica-
dos en el Instituto de Hematologia e In-
munologia: la incidencia fue de 0,73%
de [ talasemia menor en una poblacién
de 961 estudiantes de escuelas secun-
darias de La Habana.' En la actualidad,
existen 11 pacientes con [ talasemia
mayor en nuestra institucién,

La B talasemia mayor, homocigdtica o
anemia de Cooley es una anemia hemo-
litica, que comienza a manifestarse cli-
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nicamente alrededor de los 6 meses de ' TR L
edad. En general es grave y se caracte ’
riza por anemia severa, ictericia, hepa.
toesplencmegalia y alteraciones dseas
que le confieren al nifo una fascies ca-
racteristica [figura 1). Sin embargo, exis-
‘te variabilidad en el cuadro clinico v en
algunos pacientes la anemia hemolitica
no es tan grave, ésta da lugar a la forma
llamada intermedia (figura 2). Esta varia-
bilidad puede observarse ain en miem.
bros de una misma familia.” Entre nues-
tros 11 pacientes existen 6 con la varie-
dad grave y 5 con la intermedia.

El diagndstico se realiza por las alte.
raciones morfoldgicas de los glébulos
rojos en el frotis de sangre periférica y
por el aumento, a menudo marcado de
la hemoglobina fetal.

El individuo portador de ¢ talasemia
menor o heterocigdtica es habitualmen.
te asintomatico. Puede presentar anemia
ligera, que se confunde con la anemia
por deficit de hierra. Figura 1.

El diagnéstico se realiza por las cons-
tantes corousculares microciticas hipo-
rromicas, hierro sérico normal o albo v
presencia de depdsitos de hierro en la
médula 6sea. Se corrobora mediante la _
determinacion de hemoglobina A., que
muestra cifras elevadas.

La [ talasemia menor puede coexistir
con déficit de hierro, pero sélo debe in-
dicarse tratamiento cuando el hierro sé.
rico estd disminuido v no existen de.
positos de hierro en la meédula dsea.

Aunque la incidencia de |¥ talasemia
en Cuba es baja, debe considerarse en
el diagndstico diferencial de toda anemia
microcitica hipocrémica resistente al il
tratamiento con hierro, e

BIBLIDGRAFIA

1. De la Tarre, E. ef 8l Betathalassaemia in
Cuba. Haematologia & 71, 1974,

2. De la Torre, E. et al, The Variability of tha-
lagzaemia. A family study. J Med Genet 10:
392, 1973, Figura 2.

RGP,
396 JULIG-AGOSTO, 1554



Esquema

Hb-55
OISMINUCION I/UE5H|Dﬂ.ﬁT|ﬁ.C|UN
DE LA TENSION - ACIDOSIS
DE 0 ol FIEBRE
i
INFECCION
A EJERC FISICOS INTENSOS
FRID
SIN CAUSA DEMOSTRABLE
|
‘ anmnmcmn'
AUMENTO DE LA
VISCOSIDAD DE -
LA SANGRE
DISMINUCION DE LA
SOBREVIDA DEL
HEMATIE
ESTASIS l
l ANEMIA
HIFDXIA HEMOLITICA
l CARDIOMEGALIA
OCLUSION LITIASIS WESICULAR
YASCULAR ALTERACIONES OSEAS
AGUDA

CROMICA O REPETIDA

l '

CRISIS OCLUSIVAS VASCULARES HIPOSTENURIA
OSEA , ARTICULAR, ABDOMINAL AUTOESPLENECTOMIA
DEL SISTEMA NERVIQSO, HEPA . FIBROSIS PULMOMNAR,
TICA, INFARTO PULMONAR HEPATIC A REMNAL

HEMATURIA ULCERAS EM LAS PIERNAS.
MECROSIS ASEPTICA

RGP
JULICAGOSTD, 14974

397





