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Sa realizd un estudio de la hemaalohina a 115 nifos fallecidas de forma sibita, en el
hagar, en el cuerpo de guardia, asi como hospitalizados de poca estadia, durante e pe-
ricdo de tiempo comprendide entre el 17 de enero de 1976 al 30 de junio de 1980. En
los resultados obtenidos se pudo observar que los fallecidos estudiados presentaron
el 88.7% Hb AA como patrén clectroforético; el 11.3% restante, presentaba diferentes
hemoglobinopatias: 58, SA. 5C, y AC: el 24% del total de los fallecidos mostrd cifras
elevadas de Hh fetal; algunos de ellos, a pesar de su corta edad, con valores superores
a los que aparecen en la literatura médica: ¥ en otros casos, en edades en las cuales
la misma no debe estar presente. Log hallazgos en necropsias concuerdan con los  ipos

de hemoglobinopatias encontrados.

INTRODUCCION

La muerte sibita o inesperada en el
nifio constituye una materia de gran im-
portancia en la actualidad, dada la fre-
cuencia con que la misma acontece y
las variadas causas que la pueden pro-
vocar.
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Con bastante frecuencia hemos encon-
trado nifos que presentan hemoglobi-
nopatias, que han muerto sobitements,
vy que la evolucion de su afeczidn fue,
en unas, con manifestaciones evidentes,
y en otros, en forma insospechada, Si a
ello anadimos la proporcidn de indivi-
duos de las razas negra y mestiza que
resulta considerable en nuest-a pobla-
cion, es imposible soslayar la importan-
cia que adquiere el estudio de las hemo-
globinopatias en la muerte sikita en el
nifio debido a la elevada incidencia de
algunas de ellas en las mencionadas
razas.

MATERIAL ¥ METODO

Muestro universo de trabajuo estuvo
constituido por 280 nifos fallesidos sid-
bitamente en el periodo comprendido
entre enero de 1976 a junio de 1980. De
éstos se estudiaron 115 fallezidos, lo
que representa el 41.1% del total, La



edad de los nifos oscild entre los 20
dias y 15 afos.

Se realizo en las muestras de sangre
obtenides, después del fallecimiento,
electroforesis de hamoglobina en gel de
agar, prieba de la solubilidad de la he-
moglobina por técnica de ltano, y prue-
ha de slcali-resistencia, segin Singer.
En algunos casos fueron estudiados los
padres y hermanos dada la naturaleza
genétice del trastorno,

RESULTADODS

En el cuadro | se muestra el total de
fallecidcs, asi como la distribucién por
edades de los diferentes tipos de hemo-
globina y la presencia de Hb fetal: se
observa que de los 115 fallecidos estu
diados, 28 presentaron Hb fetal, lo que
representa el 24 3%,

En el cuadro Il se observan los por-
centajes correspondientes a los dife-

rentes tipos de hemoglobina: en el
88,7% de los fzllecidos se encuentra
Hb AA, correspondiente el 11.3% res-
tante a los que presentan distintas he-
moglobinas ansrmales: la més frecuen-
te es la SA, con el 9%,

De los 28 fallecidos en los que se
detectd hemoglobina fetal, el §2,2% per-
tenecia al grupo de patrdn clectroforé.
tico AA. v ésta estuvo presente en el
17.8% de los que tenian otros patrones,
como puede observarse en el cuadro 111,

En el cuadro IV se muestra el niame-
ro de fallecidos que tenian Hb F, asi
como su edad v el porcentaje en gue la
misma se hallaba. Resulta ostensible la
existencia de valores gue, no obstante
la corta edad de estos nifios, se hallan
por encima de los que informa la lite
ratura médica; por ejemplo, como el
caso, entre otros, del fallecido con Hb
AA vy edad comprendida entre 4 v 6 me-
ses con el 66% de Hb fetal,

CUADRO |
DISTRIBUCION POR EDADES EN LOS DIFERENTES TIPOS DE Hb

\ Edad Hasta

3 meses 46 M 79 M

10-12 M 15 A 610 A

Tipo de Hb 11-15 A Total
35 16 8 3 27 4 9 102
Al
I'::h i 4 4 o 3 - 1 23
— 1 1 — 1 - - 3
55 T -
— i 1 — — — g 2
F
1 1 - 2 3 . 1 8
5a b , .
F - 1 — - P e
- — —_ — - - 1 1
s5C Hb B - ) - ~ - 1 1
F
- = — — 1 — - 1
Al
& Hb - a
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CUADRO I

PORCENTAJE DE FALLECIDOS EN LOS
DIFERENTES TIPOS DEL Hb

CUADRO I

PORCENTAJE DE FALLECIDOS QUE
PRESENTARON Hb FETAL EN LOS
DIFERENTES TIPOS DE Hb

Tipos de Hb Mo, de fallecidos %
Mo. de fallecidas

AA 102 88,7 Tipos de Hb con Hb fetal %
55 3 256 AA 23 822
SA 3 6.9 5 2 7.1

SA 2 71

1 09
o sC 1 35
AC 1 0.9 AC ] 0
Tatal 115 100 Total 28 100
CUADRO IV

TOTAL DE FALLECIDOS QUE PRESENTARON Hb F SU DISTRIBUCION POR EDAL,
TIFO DE Hb ¥ PORCENTAJE DE Hb F

MNo. de
Tioo de Hb fallecidos

Fallecidos/edades

Fallecidos =a de Hia F

Al 23 1 — de 3 meses 3 33
_— 3 815
— 1 22
— 2 40-42
- 2 G0
5 4-6 meses 3 18y 3
- 1 10
— 1 G6
2 T-12 meses 1 3
- 1 76
2 13 meses-2 anos 1 2
= 1 15
1 5 anos 1 2
1 T anos 1 95
1 11 afios 1 2
55 2 1 5 meses 1 10.5
1 9 meses 1 5
SA, 2 1 4 meses 1 3
1 1 ano ] 12
sSC 1 ] 14 aios 1 4"
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De los 13 fallecidos que presentaron
hemoglosinopatias 585, SA, SC, y AC,
solo en 5 de ellos hubo presencia de Hh
F; un fzllecido de 14 afos, con patrdn
electrofcrético AC, presentd el 4,7% de
Hb fetal

En el zuadro V se observa el estudio
realizade a los padres y hermanos de los
fallecidos con patrones electroforéticos
anormales, en quienes fue positiva la
prueba de solubilidad en tados aguellos
que presentaron hemoglobina S; no se
enconire hemoglobina F en los familia-
res estudiados.

En el zuadro VI se muestran las cau-
sas de muerte en los fallecidos que pre-
sentaron Hb F; la méas frecuente fue la
sepsis ce origen viral, con él 54,2%.

DISCUSION

La sustitucion de la Hb F por la Hb A
comienza antes del nacimiento vy finaliza
B meses después. El mecanismo respon-
sable de este cambio se desconoce. Va-
rios auteres han demostrado una rdpida
disminucidn del porcentaje de Hb F des-
pués del nacimiento, decreciendo lenta-
mente hasta alrededor de los 3 meses y
aumentando los niveles de Hb A entre
los 6 y © meses; sin embargo, otros in-
vestigadores han informado que el por-
centaje de Hb F no disminuye aprecia-
blemente por aigin tiempo después del
nacimiento.’'

B. Colombo y colaboradores en su es-
tudio han informadoe valores de Hb fe-
tal constantes, alrededor de los 15 dias
en los recién nacidos a término, v alre-
dedor de los 40 dias en los prematuros;
en ambos casos ocurre disminucidn has-
ta el 5% aproximadamente a los 100
dias, y posteriormente una sequnda dis-
minucion mucho mas lenta hasta los
200 dias en que la Hb F alcanza cifras
entrg 1.8% v 29%°

Se sedala por diferentes autores la
persistencia hereditaria de Hb fetal,
Myerson en un estudio realizado a 100
pacientes encontrd en uno de ellos una
clevacion inexplicable de Hb fetal supe-
rior al 20%. vy estudiando, ademés, a
otros miembros de la familia, detecto en
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dos de ellos la presencia de ésta” Otros
autores han realizado estudios simila-
res con idénticos resultados.

Went v Mac lver® describieron tres
generaciones de una familia jamaicana

CUADRO v

ESTUDIO DE LA Hb REALIZADA A LOS PADRES
¥ HERMANOS DE LOS PACIENTES
OUE PRESENTAM HbDS

Faile- fer. 2do.
eidos Pacre Madre hermano hermano
54 SA SA - -
A 5h 8A 55 —_
SA A SA 34 SA
A A A - —_—
5A SA Al -— -
SA AL, Sh AR -
SA 3A AR 54 SA
35 Mo se 84 54, -
estudio
CUADRO VI

CAUSA DE MUERTE EN MIROS QUE
PRESEMTAN Hb F

No. de
fallecidos

Tipo

de Hb Edad Causas de muerte

2 5A 3epsis con trastornos
13- 1 55 1 M-18 M poziblemente de ori-

15 AR gen wviral

2 AA 3 meses Bronconsumonia

2 anos

1 ARl 11 afos Bronconeurnonia  he-

morrdgica
85 9 meses
P Crisis de secuestro
8C 14 ahos
ZAA 26 dias Aspiracion
5 anos Aspiracion de cuerpo
extrono
Oclusion intestinal
1 A/ 7 anos Sepsis aguda bacte-
2 AA IM-4a M clana

R.C.P
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en la cual algunos miembros, aparente-
mente saludables, presentaban cifras
entre 16% y 26% de hemoglobina fetal
&n asociacion con Hb A, y otros miem
tros de la familia presentaron elevacio-
nes similares asociadas con Hb SA.

Ei hecho de que se haya encontrado
en adultos aparentemente sanos la pre-
sencia de la Hb F en concentraciones
superiores al 20%, asi como en otros
miembros de la familia, hace suponer a
estos autores que la Hb F puede per-
sistir en el adulto como una entidad ge-
nética sin asociacion de anomalias he-
madticas.

Se informan asociaciones de persis-
tencia de Hb F con otras anomalias; la
asociaciéon con hemoglobina S no da lu-
gar a alteraciones clinicas evidentes.,
La asociacién con beta-talasanemia pro-
duce el cuadro de talasanemia menor.
La asociacion con Hb C da lugar a pro-
cesos hemoliticos leves.

Me Weeny y colaboradores’ seiiala en
un estudio realizado en 1975 que al me-
nos la cuarta parte de las muertes subi-
tas neonatales fueron causadas por en-
fermedades conocidas, coadyuvando a
la muerte un desconocimiento de los
padres para reconocer la intensidad y
gravedad de la enfermedad. En nuestro
estudio. en la totalidad de los falleci-
dos que presentaron hemoglobinopatias,
los padres desconocian la presencia de
la enfermedad, por lo que no habian
sido tratados ni diagnosticados en nin-
gun momento.

Teekov senald en un estudio realizado
=n 1974 a 247 fallecidos, oue las causas
respiratorias ocupan el 90% de los ca-
s0s: los nifos comprendidos en edades
entre 0-6 meses fueron mas afectados.’
Brandt y colaboradores,” en 1975, consi-
deraron que la infeccion viral o bacte-
riana parece tener un efecto mayor, al
menos, en el 31% de 97 casos de muer-
te subita estudiados en Washington;
senald que estas muertes ocurrieron en
invierno en ninos varones negros ¢on en-
fermedad respiratoria aguda.

En nuestro estudio encontramos el
243% de los fallecidos con presencia
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de Hb fetal con valores superiores a los
sehalados en la literatura médica, y la
causa mas frecuente de muere fue la
sepsis, posiblemente viral por las carac-
teristicas anatomicas, ya que n2 fue po-
sible realizar los exdmenes vi-ologicos
para establecer el diagnostico. De los
28 fallecidos que presentaron Hh F, en
18 de ellos se observaron estas altera-
ciones: la mas frecuente en 13 de estos
ninos fue la afectacion hepatica dada por
necrosis hepatica focal y diseminada,
con degeneracion grasa del higado. Es-
tas alteraciones se observaron en ninos
con cifras muy elevadas de Hb F, lo que
parece indicar que las infecciones inter-
vienen en el ascenso de la Hb F; no obs-
tante, hubo casos de ninos mayores en
que ésta se elevd, lo que nos obliga a
realizar un estudio més en profundidad
a los padres y otros familiares por el
hecho de que existen publicaciones don-
de se observa persistencia de Hb F de
tipo familiar. Llama la atencién que en
log fallecidos con hemoglobinopatias
sdlo 5 mostraron valores elevados de
Hb F,

La drepanocitemia en cualquiera de
sus formas constituye una afeccidén de
gran importancia en el “sindrome de
muerte subita”. Diggs' observd que en
los pacientes con esta enfermadad pue-
de producirse la muerte inesperadamen-
te, sin que exista aparentemente factor
causal en algunos casos, y en otros, las
infecciones bacterianas y virales, los
traumatismos, condiciones que favore-
cen la acidosis, asi como en la induc-
cidn anestésica.

En un trabaio realizado en 12 ninos
que murieron en forma inesperada se
encontrd rasgo drepanocitémico; por las
alteraciones observadas en la necropsia
se considerd la drepanocitemia como la
causa de la muerte,™

Otros autores han informado que la
anemia por hematies falciforres, gene-
ralmente considerada en el estado hete-
rocigdtico como una forma benigna de
la enfermedad, no anémica y raramente
sintomatica, puede ser responsable de
oclusiones intravasculares diseminadas
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cuando la hipoxia y otros factores, co-

mo

la deshidratacion se combinan al

tiempo de anestesia, y puede dar lugar
a la mueerte en forma inesperada.’= "

Mosoiros encontramos en nuestro es-
tudio 1° ninos con Hb 5, 3 de ellos en
la forma homocigdtica, v los 8 restantes
en la forma heterocigotica; en la mayo-
ria de ellos, la causa de muerte fueron
las infecciones de origen viral

1.
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COMCLUSIONES

De los 115 fallecidos estudiados,
el 53% de las muertes tuve lugar
en zl hogar: el 26% en nifos hos-
pitelizados: v el 21% en el cuerpo
de juardia.

El 43% de los fallecidos pertenecian
a la raza blanca; vy el 54% a las ra-
zas negra y mestiza.

Del total de casos estudiados el
88.7% presentd Hb AA: el 11.3%
restante presentd diferentes tipos
de hemoglobinopatias.

El patron electroforético S84 fue,
dentro de los anormales, el que se
encontrd con mas frecuencia, con
el 6.9%.

SUNMARY

La hemoglobina F se encontréd en
28 de los fallecidos estudiados, lo
que representa el 24,3%,

De los 13 fallecidos que presenta-
ron hemoglobinopatias, sélo 5 tenian
Hb F. ésta estuvo presente en 25
ninos con patrén normal,

En el total de los fallecidos que
tenian  patrones electroforéticos
anormales se desconocia por los
padres la presencia de la enferme-
dad.

Consideramos debe realizarse un es-
tudio mas en profundidad a los pa-
dres y otros familiares, dada la pre.
sencia de Hb F en ninos de mas
de 6 meses en elevadas concen-
traciones, no olvidando la presen.
cia hereditaria de la misma.

Consideramos debe hacerse un es-
tudio més cuidadoso de la hemoglo-
bhina en el nino, fundamentalmente
en el lactante en su area de salud,
ya que existe la posibilidad de po-
der detectar a tiempo estos tipos
de hemoglobinas anormales que
pueden llevar a la muerte al pa-
ciente.

Acosta Tieles, N, et al. Stdy of hemaoglobin in children who digd suddenly. Rev Cub
Ped 53: 6, 1981,

A study of hemoglobin in 115 children who diad suddenly @t home, at emergency service
and that had been hospitalized for & short term period between January 1, 1976 and June
30, 1980, was carried out. From the results obtained it could be secn thot 887% of the
deac children presented Hb AA as electrophoretic pattern: 11.3% of the remaining pre-
sentad different hemoglobinopathies: 85, SA, SC, and AC: 24% of the total dead children
showv.ed fetal Hb high figures: some of them, despite short age, presenled higher values
to those exposed at the medical literature and in other cases in ages where it must
be na present. Findings st necropsies agree with tynes of hamoglobinopathies found.

RESUME

Acosta Tieles. N. et al. fiwde de Phémoglobine chez des enfants décédis subitemont,
Rev Cub Ped 53: 6, 1881,

Il s'ggit d'une étude de I'hémoglobine chez 115 enfants décédés subitement & la maison,
dans le service durgence ou hospitalisés depuis peu de temps, pendant la période com.
prise entre le 1 janvier 1976 ct le 30 juin 1980. D'aprés les résulists il a été constaté
que A8.7% des décédds étudids présentaient ['Hb AA comme patron électrophorétique,
et le reste (11.3%) présentaient différentes hémoglobinopathies: S8, SA. SC et AC. 24%
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1. MHuchas, E. R.: G. H. Beaven. Developmental
changes in human haemoglobins, The Bio-
chemastry of Development, Ed. by P. F.

des décédés avaient des chiffres dlevés d'Hb foetale: certains d'entre eux., malgré leur
petit dge. montraient des valeurs supérieures b celles raportées dans la littérature mdé-
dicale: dans d'autres cas, ceci est arrivé & un Sge ol ils ne devaient pas présenter ces
valeurs. Les trouvailles nécropsiques s'accordant avec les types d'hémoglobinopithies
trouvées.

PE3IME

Axocra Twenec, H. n 1p. Hsgqenna TEMOTVIOGHHA ¥ CHKODONCCTHR
HO CHOHgGaBm:xCA neTel. Rev Cub Ped s53: 6, 1981,

HNO MTDOBENEHD R3yYeHme remorvyiodnHa ¥ IIS CHOPOMOCTIAFHO CKOH-
SaBmMXcA meTeff, CMepTE KOTODHX NpORzOMIa JmMGO HoMa, JuGo B OT
CNeHER CEopof! moMolR, & Tak®e B OOJARHRNE, THS HEKOTODHe 13 —
HRX HAXONWIRCE He OoarD. 3TH CMePTHHE ciydan dums aaperncrgn—
TODAHH _B Te4eHnH nmepaoma ¢ I ameaps 1976 roma mo 30 nmma 1980
roza. B pesysrTarTax, NOMYUeHHHX HAME NDH NpOBeIeHTR RIYYIRRA,
MH HAO0IKOAm®, 9T0 O0O0CHeNOBAHHHE yMepmme IeTr unenm BB, VL Hb
AL B RAYECTEE HASRTPoOTOpEeTRAYECKOTO NaTpoHa, a ocTanpHHe _I,37
cxcnuasmnxcﬂgnafeﬂ HMEJI! pa3/MvHEe TeMOIVIOORHONaTRA: SS, SA,
SC m AC; 24% m3 ofmero uYicjA yMEeLAMX AMEJR DOBHNEHHHE LibpH-
2ADDINHNEBOTO  ; HEKOTODHe M3 HAX, HECMOTDA Ha EX Mamit 203 -
pacy, AMeJl IHAYEHRA (0Jee BHCOKNE HeM 3IH&YEHEe, HOTO[HE yHa-
SHPSDTCA B MemINAHCKOY AnTepaType; a y IPYyTEX CKONYABIAXIA N8
Ted, B BO3DACTE KOTOLHX He IOMXHO OHTEH OSTAX 3HaueHal, CcHA mME
Aanns, (O0EaDyReERA NMPH BCELUTAR TDYNOB THX AeTed coCTRSTITRY-
K. JOBADYEEHHHM THOAM TemornodnHonaThH.
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