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ABSTRACTO

La anemia de células falciformes se incluye dentro de las hemoglobinopatias
estructurales y se debe a una mutacién del gen de la globina beta que sustituye por
valina el sexto aminoacido, el acido glutamico. A nivel mundial segun datos de la
Organizacion Mundial de la Salud alrededor del 5% de la poblacion es portadora de
la enfermedad. Materiales y métodos : de la base de 200 pacientes otorgada por el
servicio de Hematologia y Medicina Transfusional, solo 137 pacientes cumplian con
los criterios de inclusion planteados, el resto de los 63 no aptos para el estudio, 33
eran mayores de 15 afos de edad y los 30 pacientes restantes sus historiales
clinicos ya no constaban en el archivo de Estadistica. Resultados: la prevalencia
estimada desde el afio 2000 al 2013 fue de aproximadamente 1 de cada 12400
pacientes que acuden a emergencia presentan anemia de células falciformes, ya
sea casos recientes o multiples ingresos, asi mismo el método de diagndéstico mas
utilizado fue el sickledex o induccion para drepanocitosis, la edad mas comun al
momento de diagnosticarlo oscila entre la primera y la segunda infancia con un pico
méaximo en la segunda infancia. Conclusion: en los ultimos 5 afios ha existido un
aumento en el numero de casos, debido al diagndstico oportuno y temprano tanto
del paciente como de familiares, pero aun siguen existiendo limitaciones en cuanto a

la electroforesis de hemoglobina debido a la falta de recursos.
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ABSTRACT
Sickle cell anemia is included within the structural hemoglobinopathies and is due to

a mutation of the beta globin gene which valine replaces the sixth amino acid,
glutamic acid. Globally, according to the World Health Organization about 5% of the
populations are carriers of the disease. Materials and methods: base 200 patients
provided by the service of Hematology and Transfusion Medicine, only 137 patients
met the inclusion criteria set, the rest of the 63 not eligible for the study, 33 were over
15 years old and the remaining 30 patients their medical records no longer reflected
in the statistics file. Results : estimated from 2000 to 2013 prevalence was about 1 in
12400 patients attending emergency have sickle cell anemia , whether recent cases
or multiple entries , also the diagnostic method most used was the SICKLEDEX or
induction for sickle cell disease , the most common age at diagnose varies between
the first and second childhood with a peak in late childhood . Conclusion: in the last
5 years there has been an increase in the number of cases due to timely diagnosis
and early both patient and family , but still remain limitations on hemoglobin

electrophoresis due to lack of resources.
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INTRODUCCION

La anemia drepanocitica o anemia de células falciformes se incluye dentro de las
hemoglobinopatias estructurales y se debe a una mutacion del gen de la globina
beta que sustituye por valina el sexto aminoacido, el acido glutamico®. La HBS se
polimeriza de forma reversible cuando se desoxigena para formar una red gelatinosa
de polimeros fibrosos que incremente la rigidez de la membrana del eritrocito,
aumenta la viscosidad y produce deshidratacion por escape de potasio y entrada de
calcio. Estos cambios producen también la forma de hoz caracteristica de los

eritrocitos de la enfermedad®®.

La prevalencia de anemia de células falciformes de la organizacion mundial de la
salud detalla Cerca del 5% de la poblacion mundial es portadora de genes
causantes de hemoglobinopatias®. Cada afio nacen aproximadamente 300 000 nifios
con hemoglobinopatias importantes, de los cuales mas de 200 000 son africanos
con anemia falciforme, segun Piel en su estudio: Global Burden of Sickle Cell
Anaemia in Children under Five, 2010-2050: Modelling Based on
Demographics,Excess Mortality, and Interventions. En América Latina, Brasil es el
pais con el mayor numero de casos de anemia de células falciformes, segun sus
tasas provenientes del tamizaje neonatal reportaron una tasa de uno de cada cien
mil nacidos vivos es portador de la mutacién®. En EEUU se estima que afecta

alrededor de 70000 a 100000 afroamericanos y 90000 latinos?.

Existe un aumento del nUmero de casos de anemia de células falciformes en nuestro
medio que se presenta mas comunmente en la infancia, en muchos casos
presentandose como emergencias la cuales si no son tratadas a tiempo dejan

secuelas para futuro en estos pacientes’. Este aumento del nimero de casos no se



correlaciona con las estadisticas publicadas a nivel de salud publica ya que no se
posee estadisticas referentes a la enfermedad mas que las extrapoladas de paises
vecinos o de los informes de la Organizacion Mundial de la Salud, asi mismo el
personal médico no se encuentra preparada para tratar este tipo de enfermedad
cuando se presenta de forma ambulatoria. El objetivo de este estudio es determinar
la prevalencia de Anemia de células falciformes en el Hospital del Nifio Francisco de

Icaza Bustamante.

MATERIALES Y METODOS

El disefio de estudio es un estudio de prevalencia o corte transversal (observacional,
descriptivo), la poblacién del estudio seran los pacientes atendidos por el servicio de
Hematologia y Medicina Transfusional del Hospital Francisco de Icaza
Bustamante,con el diagnostico de Anemia de Células Falciformes, que forman parte
de la base de datos del servicio de Hematologia que son aproximadamente 200
pacientes.El método de recoleccidén de datos se baso en la revisién de las historias
clinicas de los pacientes diagnosticados con anemia de células falciformes y se

registrara en una tabla esquematizada de acuerdo a las variables establecidas.

Los criterios de inclusion de este estudio fueron que sean pacientes menores de 15
afios de edad, pacientes diagnosticados en el Servicio de Hematologia del Hospital
Francisco de Icaza Bustamante y pacientes que consten en la base de datos del
servicio de Hematologia. Asi mismo los criterios de exclusion establecidos fueron
gue sean pacientes con rasgos Talasemicos, pacientes que padecen otros tipos de
anemia hemoliticas, que sean pacientes con trastornos de la coagulacion y
pacientes los cuales presenten trastornos mieloproliferativos. Las variables

establecidas en este estudio bajo las cuales se realizo la recolecciéon de datos



fueronla edad del paciente al momento del diagndstico, el sexo del paciente, cual fue
el método usado para el diagndstico de cada paciente en particular, la procedencia

del paciente y el afio deldiagndstico del paciente

Durante el periodo de recoleccion de datos, en el Archivo de Estadistica, el cual fue
aprobado por el Comité de Etica del Hospital y por el Servicio de Docencia sin
generar conflicto de intereses, duro aproximadamente 6 meses en los cuales se
pudo constatar que de la base de datos otorgada por el servicio de Hematologia y
Medicina Transfusional, la cual era de 200 pacientes, solo 137 pacientes cumplian
con los criterios de inclusién establecidos en el estudio, de los 63 pacientes que no
ingresaron a ser parte del estudio: 33 eran mayores de 15 afos, 30 carpetas no
constan ya en el archivo de estadistica las mismas que fueron removidas del servicio
de archivo de Estadistica, por protocolosdel servicio administrativo y del area de
admisién puesto que dichas carpetas llevaban periodo de mas de 5 afios en los

cuales no acudian al Hospital.

RESULTADOS

De los datos obtenidos en el archivo de Estadistica tanto en la recoleccion de
historiales clinicos asi como lo concerniente al servicio al nimero de pacientes
atendidos en emergencia y hospitalizados, lo cual refieren que tienen un ndmero
aproximado de ingresos anuales de 21000 pacientes, y de atencion en emergencia
de 130000 aproximadamente, lo significa que en un periodo de 13 afios la
prevalencia de anemia de células falciformes equivale a 1 caso de anemia de células
falciformes por cada 12400 nifios atendidos en emergencia e ingresados al hospital

del nifio Francisco de Icaza Bustamante.



En cuanto a la de edad mas frecuente de los pacientes diagnosticados con anemia
de células falciformes (ver grafico 1), es mas comun en el sexo masculino con 78
pacientes lo cuales representan el 56.93% y en el sexo femenino con 59 casos lo
gue equivale a 43.07%. Sobre la edad mas comun al momento del diagndstico es la
primera y la segunda infancia, es decir que comprende desde el nacimiento hasta
los 5 afios de edad, que en conjunto representa el 74.4% de los pacientes (ver
gréfico 2, la cual representa la cantidad pacientes y su edad al momento del

diagndéstico).

Gréfico 1: Sexo de pacientes diagnosticados con ane  mia de células falciformes
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En este grafico se aprecia predominio de sexo masculino sobre el sexo femenino en

los casos diagnosticados de anemia de células falciformes en el Hospital.



Grafico 2: Edad al momento del diagnéstico
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Se observa que el mayor numero de pacientes son diagnosticados en la primera y
en la segunda infancia con predominio de la segunda infancia, es decir entre 2 afios

y los 5 afios.

El método de diagndsticomas utilizado en el Hospital del Nifio Francisco de Icaza
Bustamante es la induccion para drepanocitos, cabe sefialar que dentro el periodo
de recoleccién hay pacientes en los cuales se realizd los dos métodos en forma
conjunta (ver grafico 3). El afio de diagndstico se observa una marcado ascenso
desde el 2000 con un pico maximo y con mayor numero de casos en el afio 2010
(ver gréfico 4). En cuanto a la procedencia de los casos y por la ubicacién del
hospital el mayor nUmero de casos presentados es en la ciudad de Guayaquil, asi
mismo dentro de la ciudad a nivel de parroquias la que presenta un numero
aumentado de casos es la parroquia Febres cordero seguida por la parroquia Tarqui,
y fuera de la provincia del Guayas, el lugar que ocupa el segundo lugar en cuanto a

namero de casos es Esmeraldas (ver grafico 5).



Graéfico 3: Método s de diagnéstic os mas utilizados
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En este gréafico se aprecia debido a costos y rapidez el método mas utilizado de

forma primaria es la induccién para drepanocitosis o sickledex.

Gréfico 4 : Cantidad de pacientes diagnosticados  por afio
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Se aprecia que partir del 2007 se ve un aumento del nimero de casos

diagnosticados con un pico maximo de casos diagnosticados en el afio 2010



Gréfico 5: Representacion de la procedencia de pacientes

diagnosticados con anemia de células falciformes
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DISCUSION

Como se pudo apreciar en los resultados de este estudio, expuestos anteriormente

mediante tablas, la prevalencia de la anemia de células falciformes es relativamente
baja en comparacion con otras patologias pero asi mismo el numero de pacientes
gue ha sido diagnosticado presenta multiples ingresos debido a descompensaciones
propias de la patologia como crisis drepanocitica, crisis vasooclusivas, y sindrome
toracico agudo lo cual potencialmente es fatal para estos pacientes'**®; otros
ingresos son debidos a comorbilidades que llevan a descompensaciones agudas. La
mayoria de estos pacientes ingresan por primera vez por un sindrome anémico

severo, el cual lleva al paciente a un estudio integral hasta el momento del

diagnéstico™.



Es relevante para el estudio que a partir del afio 2007 ha existido un aumento del
namero de casos de anemia de células falciformes, el cual logra un pico maximo en
el ailo 2010, si bien este aumento se debe a mayores insumos en el servicio de
Hematologia, y al cerco epidemiolégico implementado al diagnosticar un paciente y
realizar examenes diagnosticos tanto al padre, la madre y los hermanos del
pacientes, lo que ha permitido que esta patologia salga de ese estado de
subdiagnosticada en nuestro pais. Este aumento del nUmero de casos de anemia de
células falciformes se correlaciona con el estudio de Piel: Global Burden of Sickle
Cell Anaemia in Children under Five, 2010-2050: Modelling Based on
Demographics,Excess Mortality, and Interventions, en el cual hace referencia a un

aumento del nimero de casos en la regién de Suramérica®.

Lo que hay que resaltar que a pesar del nUmero de pacientes con esta patologia y
solo un namero limitado de casos constan con una electroforesis de hemoglobina la
cual nos da el diagnostico definitivo de cual paciente es portador sano y cual
paciente presenta la enfermedad, si bien es cierto la induccién para drepanocitos o
sickledex es muy atil como método primario en cuanto a costo y a rapidez de
resultado puesto que establece cuales pacientes presentan Hemoglobina S, pero
este estudio es limitado al establecer los escenarios posibles de la enfermedad®??*
% Es necesaria la implementacién de la maquinaria necesaria para realizar este tipo

de procedimiento para conocer a fondo la realidad de la enfermedad a nivel de

Hospital Publico y poder estadificar a cada paciente como corresponde®.

La realidad de nuestro pais no se cuenta con datos estadisticos sobre trastornos
hematoldgicos y mas aun sobre los que de acuerdo al biotipo racial de la poblacion
es de mestizos y afro descendientes, asi mismo existe un desconocimiento a nivel

general de la poblacion sobre la anemia de células falciformes sobre todo cuando



esta enfermedad es mas comudn de lo que pareciera para muchos en nuestro pais,
existe falta de centros especializados y de Hematologos especializados ademas de
la falta de difusion por parte de las autoridades de salud sobre la enfermedad, la

complicaciones mas comunes y la prevencion de crisis agudas.

Los aportes de este estudio a la comunidad es establecer como politica de salud que
en el primera consulta con el pediatra posterior, se realice un frotis de sangre
periférica a los padres y a los recién nacidos al igual como ocurre con los tamizajes

neonatales realizados en otros paises como Cuba y Brasil®?%2*

, un proyecto que sea
trabajo en conjunto de médicos, psicologos y trabajadores sociales, asi mismo incluir
a estos pacientes en un programa de proteccion social, o incluirlo dentro del
programa nacional de tamizaje neonatal y asi lograr que los trastornoshematolégicos
formen parte de dicho programa. Con este estudio se logra dar a conocer una
patologia a la cual no se le ha dado la relevancia necesaria y debido a sus
complicaciones es necesario establecer un nimero exacto de pacientes con dicha
enfermedad, quedando las puertas abiertas para la realizacion de estudios
posteriores con la inclusién de un nimero mayor de pacientes tanto de hospitales

publicos y privados ya sean pediatricos o0 no, para conocer la realidad de la anemia

de células falciformes a nivel nacional.
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