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INTRCDUCC!ON 

L~ anemia de células talc~tormea {anemia drepanoeitica. 

anemia arrican& o aiekle cella anemia ) ea el prototipo de 

una hemo~lobinopatia hereditaria ramiliar de carActer 

dominante, que resulta de la euat1tuci6n de valina por Acido 

slutAmico en la po9ici6n 6 de la cadena beta de la molécula 

de hP.mo~lobln~. 59 caracteriza clinicamente por eintomae de 

anemia, epieodioa febriles y dolorosos. crisis aplAeicas V 

una variedad de manifestaciones debidas a la deformación de 

los hematies.(3.12,13). 

Fue descrita por primera 1910, por Herrick al 

observar la caracterietica forma de hoz de los eritrocitos 

en un paciente con anemia severa. 

Hahn V Gilleepie en 1927 definieron la patolos!a bAsica 

de este desorden v su relación la molécula de 

hemoslobina. 

Paulins v colaboradores en 19U9 introducen el concepto 

do enrermedad molecu1ar demostrando la •eparae16n de la HB S 

de la normal por medio de la eleetrororeaia de hemoslobina. 

~n el 19U9. Neel v Bett demostraron sobre baaea rirme• 

la sen6t1ca de 6ate desorden y detinieron la condici6n 

heterocisota v homoeisota de la enrermedae. 



LA rrecue1_1cia de esta patoloe;1n t"elR.ción 

&BO&rA!ica y crupou racialee. ~a QUB sin duda hasta el 

momento no se htt demoetrado predisposJc16n en cuanto sexo v 

edo.d (13). 

Antisuamente se cre1a que presentación casi 

cKclustva de la negra. Postulandose por Lchman que ~l 

sen de la HB s tuvo orisen e1 medio oriento entre los 

veddoides que habitaban Arabia, poblando la ponlnsula v al 

tinal de la época neolltica emisraron • la India y Arrica 

( 18). 

Es sin duda, su local1zac16n mAe rrecuente Atrica 

ecuatorial y la ma::ror incidencia en la Pat•to este, at'ectAndo 

del 110-50" de la. población, siendo caei i&ual ln 

present·sc16n del rasso ralcitorme (3.18). 

En loe nesroe de norteamérica el estado heterocicoto se 

observa aproximada.mentq en 7-9"· siendo poco 

trecuente(2,5-3.8~) lo que preuentan alcuna Aintomatoloata. 

Parece obe~rvarec con mayor rrecuencia en Menphi•, Detro1t ~ 

menoa en Nueva Orleanu ~ Bal~imo~e. Autores come Dreabach 

hsn oboervado la detormidad de loa al6buloa rojos en nesros 

o mestizos con ORn~re nesra. En otros caaoa publicados no •e 
pueo de manieieato al roeeti~aje (3,13,18). 



De lo~ caeos deecritoe, por 10 menos 8 familias de raza 

blanca han sido de uri~en ~rie~o. itRliano, eiciliano v un 

caAo publicado en un nino arabe.Se atribuye esta aparente 

rarezs •U contue10n con otras entermedadee o debe 

aospe~h~r~e mestizaje en loa antepasados {13). 

En américa latina au apariciOn se ha relac~onado con 1a 

inmi~raet6n nesra durante la 6poca colonial. La m~or 

frecuencia correspondo a Panam.A con un 9.5x de portadores.En 

M6xico, el primer caso rue reportado por Munoz v Lavalle en 

1950, desde entoncee las Areaa que considerar6n 

portadoras aon loe estados de Gerrero, oaxaca. Veracruz, 

Tabasco v Chiapas {2,18). 

En ~eneral ee diacnostica durante periodo 

preescolar. En la mitad de loe casos presentan loa 

a1ntomaa a loa 2 anos de edad. Se ha observado en ninoe 

menores de un ano v ea rara an~es de los 6 meses, va Que la 

alta concentración de HB P, prote~e al paciente. Eetudioa 

cl1nieos indican que cuando el nivel de HB F, es ma)for del 

10~ los paci~ntc preeent~n ain~omas (3). Se observa de 

modo espcc1$l on sujetos j6venea, Probablemen~e por ser 

compatible con una larsn vida (13). Alrededor del 95• de loe 

Pacientes con anemia raleirorme muAren antes de los 5 aftos 

(Molineaux 1979). 
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Lae dietintae m~nireotaciones de la anemia ae c~lulas 

talcitormeo. proceden de !a insolubilidad d~ la hemoelobina 

falciforme reducida ~ de la tormac16n de los hematiea 

t.e.lci~or1noa. loa cual~a ae producen, al el<poneree a ba.1a'l 

tennionea de 02. demostrAndoee aai. el t'en6meno 

t'alcitormidad por Hahn Guilleap1e e.;. 1927· 

Subaecuentemente demostrado por Harria (1950), el mismo 

ten6meno asociado 

hemo~lobina (3,17). 

con la f'oromac16n di! tact'oidea ae 

~etudioe de microecop!s electrónica han revela~o 1a 

e611da estructura compleja, compuesta de 14 filamentos 

dispueet'& en 7 pareo con inherente polaridad. Edelstein en 

1981 ha propuso tres clases de contactos intermolecularos 

donde ~ueden ocurrir las mutacionee (cadena alta ~ beta), 

siendo la primora en la cadena 86 (17). 

Numeronoe factores precipitantes para el ren6meno de 

detormac16n. han sido mencionados. entre ellos: dieminuci6n 

del PH v del 2.3 DPG, reducción en la concentración de 02. 

traetornon rnecAnicos. a~entes inreccioeos t6xicoe, que 

conllevan a anoxemie y e•tAeia vascular: aunque ioe eatudioo 

de Moore no lo a~oyen(lJ).,Lo• cambios anatómicos v 

rieiol6cicoe resultantes del estAeia hipoxia f'ueron 

rcgumidoe por Brue~ue y cole., en 195U (13,18). 



Se hR mencionado lA- tormaci6n de polimeros por 

d1~ntinuci6n en la solubilidad de le. hemo¡clobine s 

deoxisenada como resultado de variac16n de pH, tuer&a i6nica 

V· tempel"atura, lo que conlleva a cambios en la viecocidad, 

dio'torci6n de la morrolo~ia celular 1nf'artac16n de 

6r~ano&, h&l1azsoa tiaiopato16a1coa d• la enfermedad, QUe 

han sido ilustrados en los trabajos de Brietenchen y cola en 

1985 (13.17). 

Loa eventos asociados con ox1senac16n y deeoxiaenac16n 

han aido inveetisados por Meeser (1975) y Hahn en 1976, 

quienes estudiaron 1.as c6lulas de loa pacientes con 

hemoclobina ss. describiendo el ten6meno de polimerizac16n 

reversible e irreversibilidad, siendo variable el tiempo de 

desoxi¡cenac16n desde 0.5-30 eeaundoa, con incremento de la 

vi~cocidad, diepoeic16n de pol1meroe v distorsión del disco 

bic6ncavo con e~ectos adversos en l• microcirculaci6n, estos 

bloqueos causen infartos isqu6micoe Y secuencia de 

oclusi6n inducida oor est6eie. que pueden evolucionar hasta 

una crisis talcitorme. Eetos ren6menos ae correlacionan en 

~orme directa con la velocidad de hem6lieia. pero no con la 

frecuencia o severidad de la crisis (11,17). 

Se desconoce el evento iniciador de las crisis 

talcitormeo, tampoco eat6 claro porqu6 alsunos pacientes 

tienen criaie severas v otroo no. QuizAa sean importantes 

la~ variaciones observadas en el sen talcitorme 
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direrentGS pobtaciones. ae1 proteje la eleva'1a 

concentrac16n de hemo~lobina tetal detectadas en pacientes 

con raszo talcitorme (3). 

Se hAn realizado muchos estudios dada la coincidencia 

ceosrAtica del sen falciforme v del paludiemo end~mico por 

r~lci~arum pera confirmar la hip6teais de Beet. aecún la 

cual el raa&o falciforme conrtere una ventaja protectora 

contra el paludismo. Loe hemat!ea eon reaiatentes la 

1nvaai6n de éste par•sito. va que ·ea incompatible •U 

crecimiento con la hemoslobina S, porque depende au 

desarrollo de loe sistemas •n~im•ticos de la molécula 

(3.17). 

Tambi~n es notoria la relacionada incidencia de la 

asoc1.ac16n la deficiencia de Gl.ucosa Fosfato 

oeshidrognnaae, la cual contiere erecto protector en estos 

pacientes con enfermedad de células falciformes, aunque se 

desconoce eu relación (17). 

La expresividad de •en hace referencia la 

var labi l ldad que la anamalia presenta en los 

diat!ntoa individuos, 

L.a intensidad de cada sindrome varia desda l& rorma 

asi ntom§.T" ica l«!ve. representada por la forma 

heteroci•o~a. los cualen tienen una concentracibn de 



hemo~lo~1na ttntre 24-~5X. ~aata el easo ~r~ve en ~ue ln 

homo~lob.ina anormal aparece en este.do homoci&ot:o, 

c~rreapo11diendc ~l 70-~8~ de !lemo~lobina S (2,31. 

Loa ~acienteu ras20 falciforme no estAn 

an(omicon, muestran anomal!as tieicae v 

aAintom~ticoe, aunque ae han descrito 

~splénieos, aoi como hematuriaa trancAe, 

retini&nae V p:lelonefrltie e¡;ude(3)., 

Los menirestaciones clinicas son 

de~enai~ntee de: 

- Factoree precipitantes (infecciOn). 

&en eral 

do infartos 

hemorra•ias 

¡:eneralmente 

- Eritroetaais v ocluei6n vascular, usualmente 

asociado con dol~r localizado. 

- A~ravarntento o 1ntene1tic~c16n de ia anemia debido a 

un ceso temporal de la produec16n de eritrocitos 

(crisis aplAatica ) o acelerac16n ~ aumento de la 

destrucci6n de eritrocitos (criaie hemolitica) (12). 

l.a en~erme'1ad se enracteriza por pcriodoe de latencia 

alternada con exacerbac16n (crisis) l& cual se define so~Qn 

Diggs. como cualquier sindt"ome que desarrolla rAp1damente un 

pacientes enecrmedad drepanocitica debido 

inherente anormalidad (17). 

Existen 3 cate~oriaa c1e croiaia: Vaso-oclusiva, · 



Socuestr~ y A?lLatlca (17.25}, HunQü~ en la literaturL 

menc1ona1& la crieie he~o~1t1ca, olntom&tica e cl1nic& v lu 

~uK~lobllnttca (J.12) 

Cr1cta Vo~o-oclua1v6: la f'o:r,na mil.e co:r.ún do 

prea~nf~~16n de la enfermedad secQn eRtl'dio~ de M~rriYon en 

1939. Son a~ud&a, mnn1reAtado por eplaodioa ~~ dolor debido 

&) f'en6meno de def'otomts.ción intt"'ava.ecular e ir.f"ar-'-"o de loe 

tojidoo. Ocurr-e en huecos, pulmones, hi~ado. bazo Y piel 

(l~.15). Mouzon 9n 1990 r~porr.a un 60% en Arabia Saudita 

como crisia de dolor en huesos ~ Articulectoneo. 

En loa ntnoe menores ~~ doe anos dQ edad obecr·.·a uno 

dsctilitin con intenso dolor y tumeracc16n de las manee y 

piea {Sindro~a Mano-Pie). gn el Con~o ~cpresen~6 ~l 80K de 

une eerte ~st~d1a~a{3) .. Salzano en Brasil (19e5) reporta un 

lZX Y Mou~~n e" Aratla Saudita hasta un 31.6%(15,25) .• 

En frecuente confundir les crisis de dolor con 

cstcom1el1t1s.Los rnault6dos ~e un ~studio su~ieren Que PB 

50 vea~u ?nAs f'rec~~nte, Mccracken reporta un 50~ como crtsjA 

de dolor. Br.rret y Connor en 1971 reportan un s.u~ v un 

~ntu~l~ realizado el CJ1ild?"en'p Medica! Center 

documentaron un 2.5~ (28), 

So ha ~ncontr~do a la Ralmonella como el sérmen mAo 

t'recu"'n te las in facciones cs~~oarticulares loe 



p~cjentee con anemia f&l~irorme(3.13.17,28} .. Selzet10 

198: l"C!'port1:1. un 6X a~ loe ca.sao de Of".1.eomiclitie por ~ate 

~lH·mun. Menos ".Je l);; de todos loa de osteomelitis 

hcmat~~enb k~~Jda han eido por especies bacteroidea, sin 

embargo recientPs rev1s1onco indican dcoproporc16n de la 

1nc1dnnc1e los pacien~ao con en~crmedad de células 

falciformes. Bannatvne 1985 reporta un CftSO, no 

~00pechado, en un nino de 10 anos de reza nc1:ra (1). un 

por Y.l~bsiclla Pneumoniae es reportado por Patel en 1989 

(19). 

Los dolores abdominales severos eon comCinee 

trecucntcmente ne coneunde en el diaen6st1co diterencial 

cuadroo de abd6men a~udo, lle~Andosc en ocasiones la 

explornc16n qu1rúr1:1ca de emer1:encia, comQnmcnte la 

colelitiasis ha sido observada. hasta en un bOX, En Ni1:eria 

la prevalencia rub de 2h.2X, en un cstudi~ comparativo 

At'1•1ca se documentó menos del lOX. Holcomb ( 1990) retiere un 

20% relacionadas crisis de hem6lisis recurrente 

(5,8,15,17). 

Laa man1rcstaeionee neurol6~icas. pueden en ocacionee 

mortales. Los accidentes cerebrovasculareA ocurren 

apro~imadnmente an un 7~. •On debidos ~recuentemente a 

trornbosia, y pueden · presentarse al principio como 

complicac16n. Comónmente •e ha observado: hemiplejia, 

convulsiones. derectos del lensuaJe, disturbios visuales, 



aornnol~ncia, ccf&lal1:!.1:t, ir-rit"sb:!.l{d,;d, n!atsitrnus, ce.:u.:'"t'JJ 

tranoitoria o p~rmsnr~te, parAliRi~ ~~ 10~ nPrvioa cran091ec 

;,¡ r;>1u•estcetAe de lae e;..:trt'.lmidd.r1~11 (3,13,16,17). FAc:ilrtentf:" 

conltava a ~~r~ree dla~n6Aticos con entb~med&aPe tnfe~ctcsno 

cer"b~aleR, h~morrü~tn ~. neopleeias 111tr~cr~neales. La tas~ 

de re..:::urrenc1a eo nt.rnl'--l'r.Pnte eleV11da, hasta. un 67"· 

La tncidenc1a de los d~e6~d~nes neurol6g1c~s en Ni~eris 

los ~J&Cientee homoci~ocos fué de 1.3%. niendo lcE 

accidentes ce?rebrovapcularee li:ie que con mayor f1•ccuencia se 

preeentaron (57.~~) y un 10~ correepond16 

convulsivas recurren~es (Izuora 1989)(9) •• 

le.e crisis 

Otros hellaz~oa menos frecuentes son el priRpismo, Que 

puede ser tan Aevero QUP requiera intervenei6n quirQr~ica, 

aei como loe probler.ias oculares que ·se deb•~:1 o.l bajo f'1ujo 

ean~uineo y oclusión pro~r~a1va de la microci~culaci6n 

la consecuente retinopatia pudiendo lle~ar a hemorra~!& del 

v!treo y desprendimiento de la retina (3,13.17). 

L&s crisis oplé.stieae arrceenerativ~s ee han 

observadc on muchoG cae0s. Se deba a un ceoe tem~oral de la 

A.ctividad de la m6dulo. 6eca debido suprao16n por 

inrecciones bacterianas virales. Serjeant en 1981 ha 

entudiado ~u relnci6n con un a~ente similar al parvovirue 

(17). Se carActeri~~ esta cr1s1e por un descenso de la 

hemoS1:lohtna hemat6crito sin reticulocitoeis 

lu 



co~v~nu&t~rie.L~ mavorta de loe epie~dio~ 

lev&s~ ~ no reQ~ieren tratam1Qnto. 

cortos v 

Cri!!lie de Secuestro: La dietunc16n esplénica 

hipoespleniamo tuncional !'rccuentemen\ ·~ ocurre en loa 

prime.roe 6 ~ 12 meses de vida, rcr1eja ia eeveridaa de la 

hem6lieis )!' el ren6meno de derormidad intravaucular. 

contribu)J'endo & una elevad• rre~uencia de inf&ccione• 

eev~rue bactftrianee v alta mortalidad en la 1nraneia 

tcmpran$ (20). Su trecucncia ~ué reportada por Mou~an 

1990 en 1.7~ (15). 
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Generalmente ea asociada con shock hipovolémico o talla 

circulatoria. necnsitando réPida y ur~ente transrueionea 

(23, 27). 

Diversos eetudios r~alizadoa par~ valorac16n espl~nica 

por medio de P1tte4 Red Cella, correlacionan valoree po~ 

encima de 3.5~ eon die~unc16n eepl~nioa cuando loa valores 

aceptables eon menor de 2~ (Pea~eon 1985, Wothera v Grover 

1987,1988)(6,7,20) ••• 

Se ha l"ela.cionado durante e•tos ep1.so_di?B con nivelea 

b.sjoe de hemocLobina retal ttaata '1e un 1.5 20N, 

obuervac!ones recientes han oido cor~elscionadas en Arabia 

Saudita (20). 



Lo• pscientee con hemor¡;lob!nn SS deett.rrollan 

hJpoeeplenismo fun~ional durante el primer a~o de Jida. 

coinc!diando con Ptlriodo en que la mBvoria de los ntnos 

no tienen inmunidad humoral eev6c1fics, con consecuento 

elevndo ries~o de co~plicaciones ~ aumen~ada ousceptibilidad 

de inteccionen por ¡cérmeneo co:no el S. Pneumonie·1 v el H. 

Influenza~ tipo B, en contraste este hellaZKO ocurre en 

tercio de los pacientes con hemoKlobina se antes de loe 5 

af"ioe ( 13, ?.O), 

La reversibilidad de la distunc16n espl~nica por 

tr4nsfue1onee ha sido demoatrada por varios autoras (Rao v 

Serjeant 1985, Grover Y WetherA 1987,1988). 

La preservación de una buena ~unción esplénics durante 

loe ~rime~os U - 5 anos de vida ha sido considerada de ayuda 

en el deatH•rollo de detensaa inmunol6Eicae. 

Even~ualmPnte los ninoa desarrollan autoeaplenectom!a. por 

lo Que es controv~raial como medida terapeCt!ca (23), 

Los hallaz¡;os tiaicoa en eatos pacientes varian 

12 

considerAblemente, es trecuente encontrar ~al1~ez intensa. 

de mc.mbra.naA. mucoeaa y palma de las manos, ael como 

colnrae1on amarillo-verdoso de tas eecler6tjcaa, observada 

haota en un 30%. Puede hab&r un aumento de volCmen de loe 

ran~l1oa linrAtieoa de torma Eenera11~ada (13}. 



La tnctdencla de lo esplenome~alta reporta 

di~erentee serios de un 15 hasta 33~. en la primera década 

de la vida y to• en periodos posteriores por la 

autoeaplenectom1aC3,13) •• Un estudio reali~ado en Brasil por 

SalzBno (1985) obeerv6 esplenomesalia 12 ~ de los 

paclentea, y •ola U ~ de loa nlnos m&.Yores de 10 anos 

Presentaron éste aisno. En alsunos casos podemos encontrar 

hepatomesalla. 

A nivel cardiaco puede observarse taquicardia, 

palpitaciones, ~Acilmente visible el choque de la punta, 

detectarse un soplo aiat611co de variable intensidad aal 

como •esundo tono acentuado, aisnoe indicativos de 

hipertrotia y dilatac16n en respuesta a una anemia y anoxia 

Proloncadas. 

En los casos de larca evoluci6n el aspecto de los 

pacientes pueden preaentar un cuadro caracter1stico. Suelen 

ser deleadoa. eu tronco ee corto, extremidades larsas. los 

hombros y caderas estrechas. Puede haber exaserac16n de la 

xifoaie doraal superior ~ lordosis lumbar, el dilunetro 

antera-posterior del t6rax puede estar aumentado (t6rax en 

tonel). En la mavor1a de los pacientes puede no cbservaree 

desarrollo puberal (3.13). 

Con respecto loe dato• de laboratorio, podemo• 

observar los siKuientea hallazsos: 
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- En sangre, una anemia de moderada ~ severa, ~ipo 

normQc1t1ca normocr6mica. 

- Retlculositosie que oocila entre 5 a 25 ~. Una 

excesiva reticu1oo1toe1• indica la exie~oncia de un 

proceso infecciovo concomitante o de una anemia 

hemolitica inmune. 

- Las cuentas de plaquetas V leucocitos suelen 

encontrarse elevadas. 

- Htperbilirrubinemia con predominio de la tracc16n 

indirecta. 

- La prueba de Coombs puede ser poaitiva. 

- Los tiempos de coasulae16n v san«ria suelen aer 

normales. 

- En la extene16n hem•tica puede obaervarae: 

aniaocitosis, po1qu1loc1toa1s, microcitoa, 

macrocitos, esterocitoa, normobl•fftos, hematies 

redondos u ovales, cuerpos de Howe11-Jollv. En un 0.5 

a 25 ~ pueden encontrarae los hemat1ea talciforme.e 

los cuales tienen torma de media luna o de ho:. 

En muchos caeos el número y el aspecto de los 

drepanocitoe es poco ai~niticativo. para diaKnosticar 

anemia de células talci~ormee (13). 

- La médula 6eea mueet~a hip@rplasia er1tro1de. Un 50 a 

70~ de todas las c61ulaa son nucleadas ~ en eu maJl'or 

parte son normoblaetoe. 

lil 



- La prUPba do Metabisutf'ito de Sodio es positivo en 

todos loe casos. La cu&l realiza con una ~ota de 

eanere v eoluc16n fresca de metabieulfito de sodio sl 

2~. Y midiendo la proporc16n de cAlulas talcitormee 

inmediatamente Y lueKo una hora después (17). 

- La eleetrotore~ia de hemoclobina ea la prueba mAe 

definitiva en el dia&n6stico. Indica loe porcentajes 

relativos de hemoclobina S Y Fetal. Contirmac16n 

mayor ee obtenida con la demoatrac16n de la prueba 

de metabisultito positiva v HB S v A en cada 

padre ( 17). 

- Los cambios 6seoe en loe estudio• radiol6eicoe son 

debidos a la expansión de la cavidad medular v a 

infartos 6•eoe repetidos, observAndoee en el cr•neo, 

vértebras. huesos larcos, manos v pies. Son m~s 

trecuentes en los ninoa y adolescentes. Entre las 

alteraciones obaervadas se percibe: aspecto afelpado 

del contorno craneal (crAneo en cepillo), 

oeteoporosis, deetrucc16n y colapso de loe cuerpos 

vertebr&leo 10 que conlleva a derorm1dades de la 

columna. vértehras en pescado. En los huesos lareos 

osteoeeclevoeis cor1 encrosam1ento cortical pudiendo 

llecar hasta necrosi• aa6ptiea a nivel de fému~ Y 

hómero(3,13,17). 
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- ~uede visuali~erde un ecret.6n h!~ertro~iado a expen­

sRs de kmbae cavidBdee. 

En loa estudios electvoenc~r~l~~r~~icos: bloQueo del 

aport~ eeneuinco a dia~intas partee dal cerebro 

Oe acuerdo a la litAratura revisadn pera los ~ines 

d1aen6et1coe ~e de tomarse cuenta la amnanesi• del 

paciente. loe datos valorados en la exploraei6n ~i•ica ~ una 

a~cuenc!& en los estudios de eabinet~s. por lo que 

consideramos de importancia, un protocolo sencillo en rorma 

aleoritmlca, para lle&ar al diasn6st1co preciso. 
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P'LUJOGRJ.MA DIAGNOSTICO 

Ictericia 
Anemia clinica 

Artra1&1as 
Dolor Abdominal 

/ Esplenome&alia 

Enfermedad abdo111i(a1 Ano~• Hemolitica 
Artritis Reumatoide 
0•t"eomiel1tis 
Hepatitis 1 

Biometria Hematica 
Reticulocitos 
PPH 1 
Proti• sansr• perirerica 

l 
Eritrocitos en forma de 
media luna. . L 
Prob. An~ia Palcitorme 

Prueba de Inducc16n drepa 
nocitos o metabieultito de 
aoc:Uo 

Poeitiva/- \eo;atiVa 1 . 
~Electroforeeie ~Hb 

! 
O.C Otros tipos de 

Anemias hemoliticas 

t!B SS Hb A-S, Hb A-C 
(homoci~ota) Hb S-A. Hb S-F-A. ( torma heteroci~ota) 

HB A-s-c 
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COMPLICACIO~ES 

CARDIOVASCULARES• M1ocardiopat!ao 

RENALES• Hematuria 

Inau~1~1enc1a a6rt1ca cr6nica 

Arritmia• 

Síndrome nerr6t1co 

Uremia 

Acidoe1a tubular renal 

HEPATOBILIAR• Colelitiaaia V coleciatitia 

Insurtcienci• hepAtica rulminante 

Hepatopet!aa conseativaa 

OCULARES• Retinopatia no proi~rerativa 

Retinopatla prolirerativa con la consecuente 

ceeuera 

PIEL• Ulceras en piernas secundarias e insuticienci• 

venosa 

OTICAG• Sordera aenaoneural 

Otitie modia recurrente 
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OSEAS• Sobrecrec1m1ento del maxilar anterior 

Vértebras en pescado 

T6raY. en tonel 

Necrosis aséptica de la cabeza temoral 

PULMONARES• Hipertensi6n pulmonar con cor pulmonale 

Sindrome torAcico BKudo 

SNC• Accidentes cerebrovascularee 

Epilepsia 

CRECIMIENTO Y DESARROLLO• Afección de la talla 

Retraso en el desarrollo se~ual 

Hipoeonadismo primario transitorio 

Hipo~onadismo hipotalAmico 

PSICOLOGICOS• Pérdida de la memoria 

Trastornos el aprendizaje 

INFECCIOSAS• Neumon1as repetitivas 

Osteomielitis 

Mcnin1eit:is 

Septicemias 

Todas debido a eérmenee como el s. Pneumoniae. H. 

Influenzae ~ Salmonella. 
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TRANSfUSIONALES• Hepatitis viral 

TRATAMIENTO 

S1ndrome de Inmunodeficiencia adquirida 

Aloinmunizacionee 

Hemoeiderosis 

No existe un trate.miento especifico. El conocimiento 

mAs profundo de la cinética de la transformación falciforme 

j ndica algunos prospectos futuros que e e tan en 

experimentación. 

El manejo conservador consiste en ~eposo en cama. 

manejo adecuado de fluidos intravenosos, usualmen'te un 

tercio la mitad por encima de los liquidoe de 

ma~tenimiento. con monitoreo frecuente de 1os eisnos vitales 

para prevenci6n de falla cardiaca iatro~énica, ademAs del 

uso de anal¡¡;ési coa, recomendandose el. uso de anti-

inflamatorios esteroldeoa. Se han descrito muchos 

medicamen'tos pera suavizar las crisis dolorosas entre ellos 

incluyen la priecolina, ACTH, cortisona.uso intravenoso 

de carbonato sódico en casos de acidosis demostrada ~ 

scetazolamids sin obtenerse resultados aatie~actorios 

(3,13.17). 
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En Sao Paulo, Araujo y colab. reportan exitosamente el 

uso de piracetan en el tratamiento de las crisis por varios 

anos. Esta droKa tiene dos efectos: Evitar el fen6mono 

antifalcemico V actúa la membrana del éritrocito 

Previniendo las adherencias en el endotelio vascular. El 

tratamiento solamente sintomAtico 12 centros del 

Brasil (25). 

No son eficaces el uao de vitaminas ni de hierro. La 

adm1n1strac16n de Acldo folleo, no produce cambios 

ei~nificativoa en los valores hemAticos periféricos (13). En 

un estudio comparativo en Jamaica en niftos entre 6 meses V 3 

anos de edad recibier6n po~ un ano dosis de 5 mK de Acido 

folleo. no se observó nin•una diferencia siKnificativa 

loe parAmetros hematol6~icoe ni la velocidad de 

crecimiento, aunque si hubo evidencia de mBYor frecuencia en 

los episodios de dactilitie el ~rupo control, por lo Que 

no se considera necesaria en la &ran maYoria de los ninos la 

administraci6n suplernentar1a de folatos, al no ser que 

deficiencia sea demostrada {Serjeant 1985). 

Los pacientes con anemia falciforme toleran bien 

anemia cr6n1ca y requieren transfusiones en ciertas 

circunstancias como: Crisis de secuestro y apl6stica, 

priapiamos, accidentes cerebrovascuiares, preparac16n para 

ciru&ia e hipoxia con neumonia (3,17.21). 
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Las transeusiones de concentrados de hematíes 

administran para corregir 1a anemia intenea en los casos 

eepecirtcadoe arriba y para aliviar el dolor intenso cuando 

las otras medidas terap~uticae han Pracaesdo. En estos caeos 

aumen'tan el valor de hemolt"lobina, incrementan la capacidad. 

de ceptac16n del oxi~eno san&uineo y reducen el número de 

hematies ~alciformes Por medio de la diluci6n y le acción 

depresora sobre la hematopoyesie (3). 

Se he recomendado el uso de e.'<an&:uinotransrusiones 

parciales a intervalos de 6 a 8 semanas a Pin de mantener 

loe hematíes normales circulantes en unos porcentajes de 15-

Uo%. BrodY (1970) y Chsrache (197U) han descrito este 

procedimiento en sttusciones de no emer~encias (3,17). 

Dioenoa de pro~ra.mas de transfusiones de mantenimiento 

reQuiriendose la misma mensualmente, han sido exitosa 

pacientes con crisis recidivantes, para mantener un 

de hemat6crlto por encima del 35~ , aai como en 

priapismo recurrente, Olcerae en las piernas resistentes ~ 

hematurias sin respuesta (17). El cuidado tomarse en 

cuenta el rieRs:o lea aloinmunizaciones por las 

múltiples transPueiones, el cual se reporta de b-hOX, adcmAe 

de su elevado costo (21,30), 

EJ rol de la trans~usi6n ha demostrado ser beneficioso, 

especialmente en intentes menores de doa ª"ºª• para reducir 
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el riesgo de secuestro esplénico aKudo en este ~rupo, ademAe 

de ofrecer una &lternstiva a la eeplenectomia.(23.27). 

La Particular suec~pt!bilidad estos ~&cientes a 

Padecer de infecciones justifica el uso empirico 

antimicrobiano. Estos deben ser instalados ante la sospecha 

de un toco infeccioso, cubriendo loe Kérmcnoo mAs 

frecuentemente asociados como son el neumococo y el H. 

Influenzae. ya que en el primer caso la evolución es rApida 

Y fulminante. Deben ser descontinuados o modificados BeKQn 

el reporte de cultivos eepeciticoe (17). 

Varios autores han hecho menc16n de aKentee 

antifalcémicoe, entre ellos la aspirina y diaepirin (Klotz y 

Tam). Sobre el metil-acetll-fosfato describe similar 

mecanismo de acción • ya que reune loe criterios como &&ente 

antifa1cémtco ideales descritos Por Walder y colab.(29). El 

mecanismo de acci6n del mismo es por selectiva acetilación 

de al&unos Krupos aminos del 2,3 difoefO&licerato (2,3 OPG) 

de la molécula de hemo&lobina, lo que incrementa la 

solubilidad de la HB s. factor importante en la prevención 

del fen6meno. Estos estudios son in vitro, todavia 

necesaria mAs investi~aci6n para eoporte de esta teoria 

(29). 

Rodeere v colaboradores (1988) demostrar6n resultados 

B!&niricativos hematol6cicos v oculares en un estudio 
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comparativo. con la adminietraci6n oral de nifedipina, al 

mejorar el fenómeno vaao-oclueivo en la microcirculaci6n, 

obeervac16n Que juega rol importante en la patofisiolog1a de 

la enfermedad (2b), 

El uso de la fotocoagulaci6n para la retinopatia 

proliferativa es controversial, debido la elevada 

frecuencia de neoveecularización coroidal complicación 

(27). 

Desde 1982, Thomae y colab. propusier6n el trensplante 

de m~dule ósea 

exit6san:ente en 

les hemoglobinopatias, al demostrar 

un paciente con anemia falciforme y 

leucemia, le disminución de los niveles de HB S de 78~ a 35~ 

~ completa remisión de la leucemia, doe meses después del 

transPlentc, lo que promete en el futuro ser la terapia 

única curativa de esta enfermedad (10), 

La esplenectomia no es recomendada como medida 

terapeútica inmediata (23). Debe reservarse en aquellos 

pacientes con bazo muy aumentado de tamano, con crisis de 

secuestro frecuentes o que requieren &ran número de 

transfusiones (3), Debe realizarse de rorma electiva, en 

condiciones 6ptimae quirúrgicas y anestésicas, para reduc1r 

al min!mo la morbi-mortalidad .Posteriormente de torma 

sistemAtica recomendado la aplicación de vacuna 

antineumoc6eica v H. Intluenzae tipo B, asi como el uso de 



penicilina de ler&a acc16n en loe ninoe entre 6 meses y 3 

anoe para prevención de sepeis por neumoc9co (3,17,25,27). 

En caso de ciruela electiva, debe recibir transfusiones 

por lo menos una aemana antes, a fin de proporcionar una 

buena oxicenac16n aei como reducir de la circulación los 

niveles de HB S V mantener un hemat6crito por encima del 

30~. Es de vicilarse cuidadosamente la oxicenac16n, 

~idrataci6n, V balance Acido-baee durante el procedimiento v 

el periodo poatoperatorio. Si la 1ndicac16n Quirórcica es de 

urcencia, puede llevarse a cabo una exancuinotransfue16n 

rApida (3,17). 

PRONOSTICO 

Es una enfermnedad crave, con un deeenlance tatal en la 

mavoria de los enfermos durante l& infancia o loe primeros 

anoo de la vida adulta. 

La muerte puede producirse por infecciones secundarias. 

1neuf1c1enc1a cardiaca, accidentes cerebrovaeculares 

crisis abdominales. Con el uso de antibi6ticos, 

quimioterApicoa, transPuAiones v oxi2eno puede prolon~arse 

la vida de al~unoe enfermos. El pron6etico de loe enfermos 

con las variantes de la enfermedad falciforme ea mAs 

favorable Que el de loe enfermos con la forma homociKota de 

este tipo de anemia (3, 13). 
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HIPOTESIS 

La evolución ~linica de loe pacientes co~ anemia 

drepanoc1t1ca ea muy variable dependiendo de la frecuencia e 

inteneidad de las crisis. Al contar con criterios de~inidoe 

por clinica y cabinete para su diaen6etico temprano Y normar 

conducta se disminuirA la morbilidad por ésta entidad. 
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OBJETIVOS 

1.- Identificar los de anemia drepanocitica 

dentro de lae enfermedades hematol6~1cae no ncoplAsicas. 

2.- Rea11zar estudio a loe pacientes y familias para 

complementar los estudios espec1ficoe que apoyen el 

dia~n6stico clinico. 

3.- Analizar el comportamiento clinico, en cu'anto 

f're<:uencta de 

complicaciones, 

crisis, número de transfusiones V sus 

n.- Dejar protocolizado el abordaje diaen6etico desde 

el punto de vista cl1nico y hematol6eico y de esa manera 

descartar l.a 

hereditarias. 

sospecha de otras anemias hemol1ticae 
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METODOLOGIA 

Se revisaron 150 motivos de consulta del servicio de 

hematolocia durante el Deriodo comprendi.do entre Marzo de 

1980 a Diciembre de 1990. 

se revisaron 16 expedienteo, calificados como anemia de 

células falciformes, 3 de estos fueron excluidos por 

acudir mAe a la consulta desde au primera vieita. 

Las variables de estudio fueron las eisuientea: 

l.- Número de pacientes por cada patolo2!a 

hematoló&ica. 

2.- sexo. 

J.- Edad de inicio del padeci~iento. 

n.- Frecuencia de cr1e1e y nómero de transfusiones 

documentadas en el expediente. 

5.- Complicaciones. 

A los pacientes y familiares que acudieron al estudio 

se lee realizó prueba de inducc16n drepanocitoe v 

electroforesis de hemo2lobina. 
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METOOOLOGIA 

Se revisaron 15U motivos de consulta del servicio de 

hematolo&ia durante el periodo comprendido entre Marzo de 

198U a Diciembre de 1990. 

Se revisaron 16 expedientes, calificados como anemia de 

células falciformes, 3 de estos fueron excluidos por 

acudir mAe a la consulta desde eu primera visita. 

Las variables de estudio. fueron las si&uientes: 

1.- Número de pacientes por cada patoloitia 

hematol61tica. 

2. - Sexo. 

3,- Edad de inicio del padeci~iento. 

U,- Frecuencia de crisis y número de transfusiones 

documentadas en el expediente. 

s.- Complicaciones. 

A los pacientes y familiares que acudieron al estudio 

les realizó prueba de inducc16n drepanocltos v 

electroforesis de hemoitlObina. 
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RESULTADOS 

Se rea11z6 el dia~n6stico de anemia ~alciforme en 13 

pacientes. por clintca y estudios paracl1n1cos. 

La incidencia de ésta patolosia relación a las 

diversas entidades hemato16cicas correspond16 un 10~. 

siendo la tercera causa mAs frecuente de consulta dentro del 

servicio de hematoloe1a. GrAfica 1 

El predominio del sexo tué femenino 

pacientes) y el masculino con 3B.s%. Gráfica 2 

61.5~ (8 

Las edades de inicio de los eintomas variaron desde el 

nacimiento hasta los 3 anos, encontrAndose la ma.vor 

incidencia dentro del ~rupo de un ano 

correspondiendo al 53.8~ (7 pacientes). Entre los 13 meses v 

dos anos, 3 pacientes y uno m~or de 2~ meace. 

La sintomatolocis rué variada. siendo la anemia 

cl~nica, ictericia y artral~ia los hallaz~os mAs constantes 

en 10, 8 y b pacientes respectivamente. 

El dia~n6stico do loa pacientes tué sospechado por 

cl1nica y confirmado todos loa pacientes por la 

poaitividad de la prueba de metabieulfito de sodio, 
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En 9 de los pacientes rea11z6 electroforesis de 

hemoglobina, siendo el tipo HB SS en 3 pacientes y HB AS en 

6. En 8 de los familiares Que también se realiz6 el estudio 

se encontró HB A en 6 y HB AS en 2, 

La frecuencia de crisis por ano correspond16 una 

crisis en el 59~ de loe caeos, un 16~ con 2. De 3 a 4 crisis 

en un 10% para ambos. GrAfica 3 

En relación a las crisis v tranetusiones por ano 

se distribuye de la si~uiente manera:En el afta de 1984, dos 

crisis por tres transfusiones; en el ano de 1985. tres 

crisis por cuatro trBnafueiones; en 1966, tres crisis por 

cuatro transfusiones, notAndose incremento paulatino 

los anos subsiguientes con una relac16n de 

crieie/transtusiones de 9/14, 21/27, 14/30 y de lil/32. 

GrAfica 4. 

El indice de crisis y transfusiones relación al 

porcentaje total de pacientes, observamos Que ha osc~lado 

entre 0,75 y 3, notAndose el ma.Yor indice para la crisis en 

los anos 1987-1988 con 1.5 Y 2.3 respectivamente. 

En cuanto a las tranotusiones ce mAs notoria la elevada 

frecuencia en los anos 1988-1989 con 3 par& ambos Y un leve 

descenso para el ano 1990, correspondiendo a un 2.6. GrAtica 
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ANEMIA FALCIFORME 
INCIDENCIA EN EL SERVICIO DE HEMATOL 

40% 
60 
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t PATOLOGIAS 

FUENTE: ARCHIVO CUNICO DA.R.N.P. GW!CA 1 



ANEMIA FALCIFORME 
INCIDENCIA POR SEXO 

FEMENINO 
8 

MASCULINO 
5 

RELACION M:F DE 1:1.6 

FUENTE: ARCHIVO CLINICO DEL H.OR.R.N.P G1.'flCA 2 



ANEMIA FALCIFORME 
FRECUENCIA DE CRISIS POR AAO 

CASOS 
25~~~~~~~~~~~~--. 

59% 

20 

15 

5 
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CRISIS/AÑO 

FUENTE: ARCHIVO CLINIOO H.OR.R.N.P. GW'ICA 3 



ANEMIA FALCIFORME 
CRISIS Y TRANSFUSIONES 

84 85 86 87 88 

- CfllSIS f.E TRANSFUSION - FroENTES 

FUENTE: ARCHIVO CUNICO DR.R.N.P. ~lr.A4 



ANEMIA FALCIFORME 
INDICE DE CRISIS Y TRANSFUSIONES 

(CRISIS O TRANSFUSION/# PAOENTES) 
4~~~~~~~~~~~~~~~~~~~ 

o 
84 85 86 87 88 89 90 

- CRISIS g TRANSFUSION 

FUENTE: ARCHIVO CLINICO H.OR.R.N.P. IJW'IC.A 5 
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ANEMIA FALCIFORME 
COMPLICACIONES 

COMPLICACIJJt!i FRECUENCIA 

BRONCONEUMONIA 10 

PIELONEFRITIS CRONICA 1 

SX TORACICO AGUDO 1 

NECROSIS AVASCULAR DE 1 
FEMUR 

ACCIDENTE CEREBROVASCU 1 

MENINGITIS 1 

FUENTE: ARCHIVO CUNIOO H.DR.R.N.P. GW1r.A 6 



Las complicaciones prtteentaron en ~ Pacientes. lo 

~uo correepon~e a un 30.7 ~. ObeervAndose entre ellas: 

u~oncnneumont& con 10 cuadros de recurrencia en un miemo 

paciente. Pielonefritic crónica, g1ndroma tor6cico acudo, 

Necrosis avaecular del fémur, Accidentes cerebro-vasculares, 

Neninr.iti.o por Neumococo, correeponOiendo cada uno a un 6.1 

~.Acl~rando que las tres Qltim4B se presentaron en un mismo 

p&ciente. Qnico homocisoto complicado. 

Dos de nuoatros pacienteo ae lee realizo eaplenectom1a 

oór criaie recurrentes v la frecuencia de las transfusiones 

sin complicaciones intecciosae hasta el momento. 

dos pacientes leo apl1c6 l.a vacuna 

antineumocOcica, uno eaplenectomi~ado v el otro con cuadro 

de v!ae reepiratoriaa bajas rrecuentes. as! como el uao de 

pen1.c1lina do larca acc16n mensualmente. 
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DISCUSION 

La incidencia de anemi~ talcitorrne con respecto a o~ras 

alteraciones nematol6a:icae ee elev~da, siendo la tercera 

caupa, on t"re<:uencia. Cabe aclllrar Que el f'!otado de Tabaoco, 

ee encuentra ontre une. de las b.reas a:eocr6.ficao portadoras 

de 6etn patolo~1a, relac1on6ndoae su oria:en con ia 1nm1sra­

ci6n ne~ra durante la Apocs colonial (2,18). En el Bra•il un 

S a 6 ~ de l~ poblac16n portadora del sen de la 

hemoclobina s. un ~5~ de 1a po~lac16n es meotiza. En el 

Hospital Inran~il de Méxicc hasta el ano de 1985 •e 

enco~traba en aeRUndo orden de ~reauencia dentro .de lae 

anemias hemoliticas hereditarias (18). 

En nuestro. revia16n reporta mayor predominio en el 

aexo femenino. hallaz~o que no relacionamos eon otros 

eetudioe. La literatura no ha demostrado pre~iapos1ei6n en 

cuanto al sexo (13). 

En cuanto al inicio de loa e1ntomae de la enrermedad,ea 

muv variable en la literatura revisada. Se menciona que la 

mitad de los pacien~eo lo preeentan a loa dos ano•, v •on 

rara"" las !1L&n1f'eatacionee Clinicaa en el cui-ao de l.oa. 

primeros 6 meaee. ~n otre serie de en~ermoe la edad media en 

QUe se 1nic1-..r6n tos etntomae QUe requ1rier6n 

hoapitnlizac16n oacilaba entre loe 3. meses v 15 &ftoa (3). 

Piomelli (1985) 1 reporta en un estudio realizado que la edad 
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oac1l6 ~ntrc loe 20 meoee a 36 a~oo (21). En una serie de 

1&3 pbcient~a con anemia talcitormc, un 7~ presentaron los 

otnto~aa en loe primeros 12 muses (MouzAn l9SO), dato Qlttmo 

<IU!!" no concut~roa con nuest;ro estudio, va que nueatro 

porcentaje ~ue m•s elevado (53.8K). 

La ointomatalocia detectada• concuerda con lo reportado 

por d1~crentes autores. Siendo la anemia, ictericia v la 

artrals1a loa m6e rrecuentes observado•, correapondiendo a 

i·aa cr1.eia vaso-ocluetvas, que ea con la que con m&J(or 

rrecuencia ee preaenta (SVronsannopoules 1986, Morrinaon 

1989, Mouzan 1990}. Un estudio reali~ado en brasil, el 10• 

correspondió a l&a crieis vaao-ociuaiva, aiendo m&s coman en 

el sexo temenino (aalzano 1985). 

~l mayor porcentaje de nuestros pacientes correapond16 

a la to~ma heterociaota de 1a entermedad, dato que concuerda 

con lo reportado por diversos autores (Salzano v Piomelli 

1985. ourosinmi 1989). Bn·cuanto a los tamiliarea, •o~o uno 

de loe padrea tue portador, este hall•zao no podemoB 

compararlo con nincQn otro estudio, por l& pequen& mueatra 

de pacientes al no contar con el apovo de los padres para l• 

realizac16n de laa electrotorea1s. 
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de los paciente• presentaron una cri•i• por ano. lo cual 

coincide con lo reportado por powara en 1980 (21). 



Observamos el incremento de lae crisis y tranetua1on~o 

en loo anos 1987-68, con constancia en el nOmero de c~iaie ~ 

aum~nto notorio de las transtuaioneo 1o• aftoo 

eubsi&uientea, podria estar en relación al m~or nOmero de 

pacientes que han acudido a la consulta de hen1atolocia de 

torma re~ular en loe doa 01timoe anos, dato ob•~rvado e~ el 

srAtico U. 

En relación al indice de cri•i• por pacientes se 

observa un desceneo en loa doe ólt1Moe nftos, manteniendose 

constante el indice de transtueionee en loe anos 1988-89, 

con descenso en el 1990. En la literatura.se menciona loe 

proKr.!l.maB proti1Act1coe ~ranefue~onalee para cvi~ar las 

recurrencias de laa crlais aei como disminuir la incidencia 

de las comPllcacionce (Piomelli ~ Serjeant 1985, Grover 

1987,1988). 

Fue baja la incidencia de COMPlicacionea en relae1on al 

total de pacientes. Todas laa complicaciones observodaa en 

nueatro estudio han sido bi•n documentada• en la literatura 

de nuestro• pacientes 

recurrido hasta e1 momento con diez cuadro• 

bronconeum6nicos, por lo Que es de tnveeticar•e m6s a ~ondo 

otras patolo~1aa concomitantee. 

Powara 1980, analiE6 la 1nc1doncla la• 



complicacionee por afto• en 215 paci•nt••• reportando un 80~ 

de cri•ie, 66• al eindrome torAcico asudo. 17~ a la 

.. ninsltls bact•r1ana, 13- necroela avaacular de témur v So• 

a 1o• •ccid•nt•• cerebrova•cu1aree. Lae probabilidadee de 

tener uno de ••toa evento• •• aproxiM&damente un •• por afto 

o el rieeso de 1125 de r•currenc~a cada afto. Nosotros no 

inveetlsamoa •u incldencla oor afio, aunQue nuestra paciente 

con lae co~plicacion•• concomitantea tue en el periodo de un 

afta. 

La• causas de alta morbibiOad debido a 1ntecc16n en loa 

niftoa con ane~ia talcitorme no •on bien conocidaa. Eatudio• 

1nmunol6sicoa han involucrado alterac16n en la tunc16n 

eepl6nica, la via del complemento v la actividad rasocitica( 

Vilela 1989). Eatudioe documentan el riesao mAs e1evado en 

loa pacientes homocicoto• (20). Sanhadji en 1988, cont1rm6 

•l dafto en la inmunidad ce1u1ar en 32 pacientes homociaotoa. 

A diterencia de eeto en nuestra revi•16n, la mavoria de 
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nueetra poblac16n ruaron heterociaoto•, ~ ·~reeentaron la 

ma.vor incidencia de comp1icac1on•• (3 pacientes). 

Se menciona en la literatura la elevada eusceptibilidad 

a 1nreccionee neumococicaa,por lo que •• juetitica el ueo de 

vacunas contra el s. Pneumoniaa v •1 uao de penicilina de 

rorma protil6ctica, tanto en lo• pacientes eaplenectomlzadoa 

como en ••Pl•nla funcional (17.21).gxi•te controversia entre 

•lcunoa auto~•• al reapecto. Una revieion retro•P•Ctiva de 



U19 pacientes menorea de 4 aftoa. en el srupo QUe •e llevo a 

cabo estas medidas un paciente de 131 eatudiadoa desarrollo 

septicemia por neumococo, mientras Que el srupo no tratado 

29 de 288 pacientes desarrollaron aept1ce~1a, por lo Que •• 

ausiere que la mortalidad te•prana puede ••r reducida con 

eata• medidas (Piomelli 1985). 

Gastan v Colab. en 1986 d•moatraron la efectividad de 

la aplicac16n de la vacuna a en la pravencion de aepaia por 

neumococo en un sci• en loa niftoe menores de 5 aftoa 

(17),mientras que otroa autorea demueatran au poca 

efectividad antee de loa doa aftas {Buchanan 1980, Serjeant 

¡985). En loa doa pacientes que ae ha llevado a cabo estas 

medidas. hemoa notado los beneticioe en cUanto a diaminuc16n 

de l•• crisi•• el nOMero de transtuaionee v hoepitalizac16n. 

no precisado con datos estadi•ticoa por ••r breve el 1•p•o 

de tiempo obser~ado. adem6e de la minoria de la muestra. 

36 



Como conclusionaa tinales de eate trabajo, podemos 

d~cirz 

1- Ea elevada le. incidencia de esta patoloeia, 

alcanzando el ttn•cer lucar entre loa raotJ.vos de consulta del 

••rvicio de hematolocia. 

2- Ea importante confirmar el diaan6at1co por loa 

eetudioe parncltnicoa para deacartar~a de otras anemias 

hemol~ticas hereditariQB 

3- L•a variantes cen6ticaa de la enfermedad no ea 

determinante en el comportamiento clinico ni 1• 

incid~ncia de complicsetonee por esta enrermedad 

•- Ea de tenerse en cuenta las poaiblea complicaciones, 

va que ea fAcil un diacn6stico err6neo v mal manejo m6dico. 

a meno• que ae tenca presente la posibilidad de esta 

en~ermedad 

5- Ea de valorarse el uao de proaramaa prot116cticoa 

traneruaionalee, antibioticoterapia v ~ l.a apticaci6n.. de 

vacunas co~o parte del manejo c~neervador v alternativa de 

una poatble eeplenectom1a en los pacientes con crieie 

rrecuentca, considerandoee el coato-bcnoricio 

6- Debemos concientiz4~ nuestra poblac16n. la sran 

m&l(oria d• medio ~ocio-cultural bajo, va que •• elevada la 

deserción temporal de nuestros paciente•. por lo que no 

podemos otrecer un eeauimiento adecuado en cuanto a 

evoluci6n de la enfermedad. 
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