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RESUMEN

Con el objetivo de confirmar la presencia en forma importante de -
la hemoglobinopatia S en los lactantes del Sureste de 1la reptiblica
se disefld ¥ realizd el presente estudio prospectivo, observacional,

descriptivo y transversal.

En coordinacidén con médicos pediatras asentados en los estados de

Oaxaca, Chiapas, Guerrero, Veracruz, Tabasco y Campeche, se reca--
baron muestras de sangre de lactantes entre 6 ¥ 12 meses (media de
9.1 mes), previo consentimiento de los padresg. Las muestras se co-
locaron en papel filtro y se remitieron a nuestra institucidn para
la realizacibén de electroforesis en gota seca a pH alcalino (pH de
8.6) en placa de acetato de celulosa. Se spolicitd ademds el regis
tro de variables como edad, sexo, lugar de residencia Y los princi
pales signos y sintomas al momento de la consulta que fueron regis

trados en un modelo de captacién.

Se recabaron en total 101 muestras de lactantes de 1la regidén (57 -
de sexo masculino y 44 de sexo femenino). Se encontraron 6 casog -
de hemoglobinopatia $ (2 de ellos variantes A-S); 4 correspondie--
ron a pacientes de sexo femenino {66%) y 2 al sexo masculino (34%).
Tres de egos casos correspondieron al Estado de Guerrero Y los 3 -
restantes a los estados de Veracruz, Oaxaca ¥ Chiapas. Log princi-
pales signos y sintomas encontrados en los casos positivos fueron:

ictericia (100%) y esplenomegalia (33%). No se encontrd evidencia

de fenbmenos vasooclusivos.



ANTECEDENTES.

Tos sindromes drepanociticos constituyen un grupo de entidades que se caractetizan por la formacién de células
falciformes o drepanocitos, por lz polimerizacion de Ia Hemoglobina § (Hb S} en condiciones de tensiones bajas
de oxigeno. Laanemia de células falciformes, término que es reservado para laforma homocigota de la

enfermedad (Hb SS), representa el prototipo de tales sindromes. (1,2)

El genede ia Hb S se encuentra ampliamente distribuido en diversas zonas geograficas del mundo. En regiones
de Arabia Sandita y Kuwait, cercanas al Golfo Pérsico, los portadotes ilegan a cerca del 20%. Una cifra similar
se repoita para regiones del dred central de Grecia. Se caloula que la  frecuencia de portadores entre los
habitantes de raza negra de los Estados Unidos llega a cerca del 8% (2,4).En el caso particular de México, se
han realizado muy pocos estudios al respecto. Algunos reportes mencionan una alta frecuencia de portadores en
ciertas regiones del Sureste del peis, regiones en donde tradicionalmente se asentaron los individuos de raza

negra, traidos del continente africano por los espafioles, durante la época colonial (3)

FISIOPATOLOGIA.

La molécula de !a hemoglobina ¢s una proteina conjugada con peso molecular de 66,700 dalions, formada
por una fraccién globina, compuesta por 4 cadenas peptidicas, 2 alfa y 2 beta, que son codificadas porun
grupo de genes localizades en el brazo corto del cromosoma 16 para las primeras y en el brazo corto del
cromosoma 11 para las segundas. Ademas de la fraccién proteica, la hemoglobina contiene 4 grupos heme, El
heme es una estructura porfirinica ciclica que contiene un 4tomo de Hierro quelado. La presencia de mutaciones
en los genes que codifican para la sintesis de las cadenas beta  de la fraccién globina cobran gran interés en

el desarrollo de la anemia de células falciformes y sus complicaciones acompafiantes.(1,2)

La presencia de variaciones en la secuencia de nucledtidos, en el gene que codifica Jas cadenas beta, da Ingarala
fom:acibnlde la hemoglobina S. El gene globina beta § presenta un cambio en el codén GAG a CTG, el cual
resuita en una sustitucién del 4cido glutdmico, cargado negativamente, por ¢!  aminodcido valina con carga
neulra, en la posicién 6 de la cadena beta, cambiando de esta forma las caracteristicas fisicoquimicas de la



molécula Una de las valinas actim como punto de contacto para Beta85Fhe y Beta88Len, sobre labanda vecina,
formando de esta manera bandas doblemente interrelacionadas (polimeros) en sitnaciones de baja oxigenacién.

Algunos ofros amipodcidos estan involucrados de igual manera en la formacién de comtactos

intermoleculares.(2,5,6)

- La Hb S puede conferir cierta proteccidn comtra Plasmodium Jalciparum y 1a forma cercbral letal de la
enfermedad en ciertas regiones del planeta. El mecanismo parece ser el siguiente: al producirse la
cristalizacién de la hemoglobing en las células rojas parasitadas, dichos cristales producer dafio af par4sito,
rompiendo sus membranas y produciendo de esta manera su muerte. Es posible que mas que por el mecanismeo
anterior, la muerte del parasito sea producida por ¢l dafio metabdlico debido a la deplecion de Potasio
intracelular producida durante el proceso de transformacién drepanocitica de las células 10jas, va que se ha

postolado que altas comcentraciones de potasio son requeridas por el patdgeno para su viabilidad y
multiplicacién,(1)

MECANISMO DE HERENCIA

La hemoglobinopatia S se hersda con un patrén denominade codominante, llamado asi porque la
enfermedad se manifiesta principalmente en los homocigotos y es raro que los individuos heterocigotos tengan
manifestaciones clinicas.(2,3)

CUADRO CLINICO.

El cuadro clinico de esta entidad incluye ictericia, palidez, debilidad, fatiga ficil, etc., todos éstos asociados

+ ala presencia de anemia hemolitica cronica.(2,3)

Entre las caracteristicas clinicas encontramos también aquellas asociadas a fendmenos vasooclusivos (FVO) como

las siguientes,



SINDROME MANO PIE.

Las crisis dolorosas como el sindrome mano-pie, pueden ser una de las primeras manifestaciones de la enfermedad
Hb S8, Este resulta del infarto simétrico de los metacarpos y metatarsos que ocasionan inflamacién dolorosa del
dorso de manos y pies. Inicialmente los cambios radiologicos no son evidentes, mds estos llegan posteriormente a
evidenciarse en forma de 4reas de osteolisis, periostitis y resorcitn dsea. No hay terapia especifica v los ataqu&s\

pueden ser repetitivos aunque tienden a ser menos frecuentes después del 20. o 3er ailo de vida.(2,3)

CRISIS DE DOLOR ABDOMINAL.

Las crisis de dolor abdominal ocurren en dreas de infartos o hemorragia dentro de estructuras abdominales.
Ocasionalmente ¢l dolor puede Llegar a ser incapacitante y puede legar a dar datos de irritacién peritoneal aunque
12 peristalsis sucle martenerse normal, lo cual diferencia a este cuadro de un abdomen quinirgico, aparie de gue los
cpisodios de dolor suclen ser repetitivos y familiares al paciente, carecen de pirexia significativa y de alteraciones

en 1a cuenta Jeucocitaria, y responden a terapia conservadora.(2,3)

SINDROME TORACICO AGUDO.

El sindrome tordcico agudo es un término utilizado para describir esta complicacién comin de 1a enfermedad Hb
S8, Los sintomas incluyen ficbre, taquipnea, dolor tii:o pleuritico, tos ¥ presencia de estertores en campos
pulmenares. Tanto la presencia de infartos asociados a FVO de los capilares pulmonares como la presencia de
infeccién subyacente (que puede ser incluso el factor desencadenante del sindrome), pueden causar la aparicién de
inﬂltrados en la placa de térax, con o sin atelectasia. Frecuentemente ¢s un evento autolimitado semejante a las
crisis vasooctusivas, mas si la lesién pulmonar es muy extensa, puede poner en peligro ia vida de los pacientes, Los
episodios repetidos pueden dejar como secuela enfermedad pulmonar crdmica, El manejo del sindrome tordcico
agudo consisie en monitorizacién cuidadosa del enfermo, hidratacion cautelosa, tratamiento de la infeccidn

subyacente y valoracién cuidadosa de 12 necesidad de transfusion sanguinea.(2,3)



PRIAPISMO.

Fs una ereccién dolorosa y sostenida de tipo no sexual. Resulta de un compromiso del drenaje venoso de los
CUETPOS CAVEINOSOS debido al atascamiento de los drepanocitos, ocasionando FVO, El propésito del tratamiento es
mlmmizm' los episodios de dolor prolongado y prevenir la impotencia. Una forma conservadora de tratamiento
consiste, en la hiperhidratacién y administracién de analgésicos. La mayoria de los episodios responden
adecuadamente.(2,3)

TRATAMIENTO

El objetivo principal de éste serd el lograr una adecuada calidad de vida, tan normal como sea posible, con especial
atencidn a vigilar los aspectos mutricionales con el objetivo de evitar la desnutricion, ya que el paciente con anemia
drepamocitica tiende a ser un individuo hiporéxico como parte de Ia carga psicolégica de Iz enfermedad. Una dieta
adecuada y baldnceada en carbohidratos, Lipidos y proteinas generalmente serd suficiente, La suplementacién con
cido félico y complejo B ha sido utilizada con objeto de que el incremento en la eritropoyesis, en respuesta a Ia
" hemblisis continua, foncione de marera dptima, sin embargo su uso, sobre todo por periodos prolongados es

controversial y hay poca evidencia de que sea benéfico.(2,3)

Gtro punto importante del tratamiento es ¢l evitar la exposicién al frio y a alturas elevadas sobre el nivel del mar,
ademds de orientar al pifio sobre la conveniencia de evitar esfuerzos fisicos vigorozos., El propdsito principal det
tratamiento, sin embargo, serd el evitar Ias principales complicaciones y su manejo oportuno una vez que estas sean

manifiestas.(3,7)

El manejo de las crisis drepanociticas, cuyo origen se encuantra en ¢l desarrollo de FVO, requicre el alivio del dolor
mediante el uso de analgésicos tales como 4cido acetilsalicilico, acetaminofén, propoxifeno, nalbufina, etc, e

hiperhidratacién con objeto de bloquear ¢l progreso de los FVO.(3)

Qrras medidas han sido empleadas tales como la estimulacién para ¢l aumento de los niveles de la hemoglobina

fetal (Hb F), con objeto de disminuir las crisis drepanociticas, La hidroxiures, farmaco antineopldsico sintetizado



por pritera vez en 1869 por Dresler y Stein, ha demostrado tecer utilidad en el tratamiento de estos debido a que
incrementa la produccién de Hb F evitando la conversién de los glébulos rojos a drepanocitos come consscuencia de
1a polimerizacién de Ia Hb S, 8¢ ha reportado ademgs que incrementa el tiempo requerido para la polimerizacion,
con io cual la gran mayoria de las células rojas logran pasar a través de la microcirculacién antes de la conversién a

, drepanocitos y el eventual atascamiento a este nivel La hidroxiurea reduce ademds la adhesividad de los
drepanocitos al endotelio disminuyends asi et desarrollo de FVO.(1,2,8-10)

Oh'asaltemaﬁvasdeu'alamientoincluyenaltrasplamedemédulaémDadoquelaenfennedad&sunuanstomo
de la cffula tronco hematopoyética, un reemplazo de la célula defectuosa gencticamente, deberfa producir la

" curacién de la enfermedad. Esto aiin se encuantra en fase experimental (2)

COMPLICACIONES.

Laafeccién&snmltis’stémieayocasionadaﬂosaniveldediversosétganosysistemasenu'elosqueseenmenuanel

sistema nervioso central (SNC), rifiones, articulaciones, etc.

A nivel de SNC se ha informado del desarrollo de hemorragias cerebrales con secuelas que van desde 1a hemiplejia,
afasias, lesion de nervios craneales hasta la muerte. El rango de edad para el desarvollo de hemorragia cerebral en
algunos reportes se situa desde ¢l ler. afio hasta Jos 14 afios de edad, con una media de 6 afios y una incidencia total
de 7.8% hasta Ia edad de 14 afios.(2,11)

A nivel renal se reporta el desarrollo de glomerulopatia microangiopitica, Ia cual evoluciona casi invatablemente a
1a insuficiencia renal crénica, como resultado probablemente de dafio eadotelial relacionado 2 las alteraciones de

los eritrocitos, a la hemodinimica glomerular vy al estado de hipercoagulabilidad caracteristico de esta
enfermedad.(12)

Otras complicaciones incluyen artropatiss, tales como osteonecrosis de la cabeza del fémur, cicrre espontineo de

cpifisis secundaria a eventos repetidas del sindrome mano pie, Gleeras en las pierxias, hemorragias retinianas



secundarias a neovascularizacién en Tespuesta a zonas retinianas isquémicas debido a la oclusién de vasos,

hemorzagia del vitreo, etc.(13-15), que pueden dejar como secuelas limitantes funcionales de las extremidades,
detencion del crecimiento, desprendimiento de retina ¥ ceguera.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA,

¢ Existe una frecuencia alta de hemoglobinopatia S en los lactantes de la zona costera del Sureste de la repiblica,

considerando la supuesta intromisién del gene para esta entidad, a través de los ascendientes de raza negra que se
asentaron en 12 zona durante la época colonial?

¢ Constituye, debido a la frecuencia de sn presentacién, un problema de salud piiblica tomando en consideracién las
secuelas incapacitantes que puede dejar en la adolescencia ¥ edad adulta?



JUSTIFICACION.

Existen pocos antecedentes epidemiolégicos acerca de la prevalencia de hemoglobinopatia S en la repiblica
mexicana, particularmente en 1a zona costera del Sureste del pais que tradicionalmente se considera con una alta
tasa de portadores del gen de la Hb S, debido al asentamiento de poblacién de raza negra a partir de la época
colonial. Dadas las secuelas imcapacitantes que pueden dejar los sindromes drepancciticos, es importante ia
realizacién de este estudio piloto para-confirmar o descartar la presencia de hemoglobina § en lactantes de dicha

zona, estimulando Ia realizacién de estudios posteriores con objeto de conocer Ia epidemiologia de tal entidad en

NRESLrO Pais.

Dada la importancia clinica que cobra esta entidad debido a su amplia distribucién geografica y 2 los reportes de
dreas de nuestro pafs con una alta tasa de portadores, el propésito de este estudio serd & de detectar 1a presencia de
hemoglobinopatia § en lactantes del Sureste de la repiiblica, con el objetivo de su diagndstico temprano para
prevenir las limitantes fencionales que implicar sus complicaciones en la adolescencia y la edad adulta, procurando

de esta manera una mejor calidad de vida a estos individuos.



OBJETIVOS.
OBJETIVO GENERAL:

Detectar la presencia de hemoglobina S en lactantes entre & ¥ 12 meses de la zona costera del Sureste de Ia
repuiblica,



MATERIAL Y METODOS.

El tamafio de la muesira fue de 144 pacientes, calculado para tener un 95% de certeza, con un error méximo
permisible de 3%, usando una prevalencia de 10%, segiin los diversos reportes mundiales para hemoglobinopatia S
transpolados a nuestra poblacién estudiada.

Criterios de inclusién,

Se incluyeron todos aquellos lactantes entre 6 y 12 meses con residencia en la zona costera del Sureste del pais de

quien&sseoontéoonelpermisodc'lospadrespamingresa:ai&etudioydeloscualesseobtuvounamumtrade

—

sangre colocada en papel filtro para Ia electroforesis de fa hemoglobina,

Criterios de exclusién.

Aquellos lactantes cuya muestra sanguinea no fie adecuada o suficiente para ia electroforesis.

Coleccitn de las mmestras.

Se enviaron cartas a Jos médicos pediatras de la zona costera del Sureste del pais (especificamente los estados de
Tabasco, Campeche, Veracruz, Guerrero, Oaxaca y Chiapas), sensibilizdndolos en la importancia del estudio y
motivindolos a participar en éste mediante la recoleccién de 6 gotas de sangre, en papel filtro especialmente
disefiado para tal propésito, de los lactantes entre 6 v 12 meses de poblacién abierta que acudieron por cualquier
motivo a sus consultas, ooﬁ el probésitp de su estudio en nuestra institucién. Se incluys en las cartas un modelo de
captacién que registrd variables como edad, sexo, manifestaciones clinicas ¥ datos positivos a la exploracion fisica,
ademds del papel filtro con 4reas marcadas para la recoleccién de las muestras. Las muestras fueron remitidas en un
sobre cerrado mediante el uso del correo. Por otra parte se capté también. a los lactantes que acudieron a las
diversas consultas de esta institucion, especialmente del servicio de Urgencias que cumpliecron los criterios de

inclusién (esto dltimo a través del investigador asociado, Dr Victor Hugo Linares Salas).

Proccsamiento de las muestras.
Las muestras fueron procesadas en el laboratorio del departamento de Hematologia del Hospital Infantil de México

"Federico Gémez", mediante 1a realizacién de electroforesis. Las gotas de sangre se eluyeron del papel filtro y con
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¢l eluido s¢ realizd la electroforesis en medio alcalino (pH 8.6} y en acetato de celulosa, con objeto de detectar la
preseucia de hemoglobina S, la cual migra més lentamente que ia hemoglobina del adulto dadas sns diferentes
caracteristicas fisicoquimicas. La confirmacién de casos de hemoglobina S s¢ hizo mediante la comparacién del
corrimiento de la muestra problema en un campo de 100 microVolts contra el corrimiento de testigos conocidos de

Hemoglobina A, Fy S.

El resto de variables analizadas incluyeron edad , sexo ¥ manifestaciones clinicas al momento de su captacién.i.a
edad se midi6 en meses; considerando que el rango de edad para ser incluidos serd de 6 a 12 meses (No antes de
los 6 meses dado que la persistencia de hemoglobina F le da cierta estabilidad a la hemoglobina y evita que se
polimerice, por oiro lado puede dar lugar a confusién al momento de su traduccitn electroforética. El sexo
{(masculino ¢ femenino) sirvié para revisar la proporcién de casos afectados entre unos ¥ otros ¥ determinar si .
" predominé en alguno de cllos en la muestra estudiada. Las manifestaciones clinicas al momento del diagnéstico que
incluyen palidez, ictericia, hepatoesplenomegalia, iinflamacion articular sirvieron para conocer 1a severidad de los

€asos, puesto que las manifestaciones son m4s evidentes en aquellos casos de homocigosidad para et gene 8.

Los casos positivos para hemoglobinopatia § serdn notificados a sus médicos tratantes para iniciar su manejo en sus

lugares de origen y en caso de alguna complicaciér remitirfos a esta institucion.

Las variables fueron sometidas a tratamiento estadistico mediante &] uso de frecuencias y promedios para aquellas

de tipo cualitativo y medidas de tendencia central y de dispersion para aquellas de tipo ceantitativo.

Los gastos que se derivaron de papeleria, sobres , estampillas postales y gastos de correo fueron cubiertos por el
investigador asociade Dr Victor Hugo Linares. Los gastos que se generaron del envio de las muestras de sus lugares
de origen corrieron a cargo de los médicos que las remitieron. Los gastos derivados del procesamiento de las

muestras foeron financiados del fondo del departamento de Hematologia.
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RESULTADOS.

Se estudiaron 101 muestras de lactantes nacidos en la zona sureste de la repiblica {especificamente de los estados
de Chiapas, Oaxaca, Guetrero, Tabasco, Catnpeche ¥ Veracruz) mediante electroforesis en gota seca a pH alcalino
en placa de acetato de celulosa con el objeto de determinar la variante de hemoglobina presente en cada paciente.
Las muestras fueron obtenidas de lactantes entre 6 ¥ 12 meses de edad con una media 9.1 mes (gréfica 1),
originarios de los estados referidos (previo consentimiento escrito de los padres) que acudieron por cualquier
Totivo a la consulta de los médicos pediairas de 1a zona o bien de aquellos lactantes gue acudieron a las diversas
consultas del hospital Infantil de México, siempre y cuando cumplieran los criterios de inclusién del protocol-o. Se
captaron 57 pacientes (56%) de sexo masculing ¥ 44 pacientes (44%) de sexo femenino (grifico 2). Se encontraron
6 pacientes con Hb §, 4 correspondieron al sexo fermenino (66%) v 2 al sexo masculino (33%).(grafico 3) De esios 6

pacientes, 2 de ellos presentaron varianies A-S.
Los principales signos y sintomas presentes al momento de recabar las muestras fueron por orden de apasiciom:
palidez en 62% (61%), hipodinamia en 20 (19%), ictericia en 17 (16%), esplenomegalia en 5 (4%), distensién

abdominal en 3 (2%), talta baja en 3 (2%) v fiebre en 2 pacientes (1.9%).(Tabla 1)

Entre los pacientes con hemoglobinopatia S los signos y sintomas que con mayor frecuencia se observaron fueron:

ictericia en 6 pacientes (100%) y esplenomegalia en 2 (33%).(Tabla 2)

El total de lactantes captados en el estudié se encontrd repartido de Ia siguiente forma: Veracruz 19 lactantes

(18%), Guerrero: 18 (17%), Oaxaca: 17 (16%), Chiapas: 16 (15%), Tabasco: 16 (15%) y Campeche: 15 (15%)

De los casos positivos de Hb $ se encontraron la mitad de ellos en el estado de Guerrero (3 lactantes), 1 caso en

Veracruz, 1 en Chiapas y otro mds en Qaxaca,

12



DISCUSION.

Se reporta en la literatura mundial una amplia distribucién del gen de Ia hemoglobinopatia S, con una prevalencia
tan alta como 20% en algunas zonas geogrificas del globo. En el caso particular de México algunos reportes
aislados mencionan una alia frecuencia de portadores en la regién sureste del pafs, con algunas poblaciones como
Cuajinicuilapa con “cerca de 20% de portadores (3). En nuestro estndio captamos 101 pacientes lactantes
provenientes de 6 estados de nuestro pais (Oaxaca, Chiapas, Guerrero, Tabasco, Campeche y Veracruz) donde se
SuPODNE QU S¢ eNcuentra una aita prevalencia de la enfermedad calculada en alrededor del 8%, encontrando 6 casos
positivos de Hb S (2 de ellos ﬁresenta:on variantes A-5) correspondiendo a un 6% del total de la muestra lo cual no
es diferente de lo que esperabamos al traspolar ¢l estudio a lo reportado en la literatura internacional y nacional (1-
3).

El mayor mimero de casos correspondi6 al estado de Guerrero con 3 casos positivos (50% del total) lo que
concucrda con el reporte de alta frecuencia de portadores en esta zona {caso especifico de Cuajuinicuilapa). Los

Testamtes 3 casos se reportaron en los estados de Veracruz, Chiapas y Oaxaca, con uno cada uno de ellos.

Los casos mds severos de la enfermedad son aquellos corresponden a  homocigocidad del gen de la
Hemoglobinopatia S (Hb S8) y se manifiestan por presentar ictericia, esplenomegalia, crisis drepanociticas con
desarrollo de fendmenos vasooclusivos, Nuestro estudio se enfoc a detectar Hb S en lactantes entre 6 y 12 meses
los cuales ain no presentan toda la gama de manifestaciones clinicas de la enfermedad debido a que durante los
primeros 6 meses de la vida extrauterina la persistencia de Hb F le confiere mayor estabilidad 2 la molécula de
Hemoglobina. En nuestro estudio por lo anteriormente referido no encontramos presencia de fendmenos
vasooclusivos en Jos indéviduos estudiados gue manifestaron como principales signos la presencia de ictericia en 6

casos (100%) y esplenomegalia en 2 pacientes (33%).
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CONCLUSIONES,

LahemoglobinopaﬁaSesunaenfcnnedadgenéﬁcaqueseheredaenfonnamweivaoonpatrénoodominame.cuya
homecigocidad (Hb SS), constituye la forma mis severa de la enfermedad y el prototipe de los sindromes
drepanociticos cuya pnnmpal caracteristica es la polimerizacién de la hemoglobina $ a tensiones bajas de oxigeno,
produciendo la formacion de céhdas falciformes o drepanocitos Bevando al paciente al desarrollo dé secuelas

incapacitantes como consecuencia del atescamiento de éstos en la microcirenlacion debido a la menor

deformabilidad de los eritrocitos

Los resultados encontrados en muestro estudio confi Tman la preseicia en forma imporiante de esta patologia en el
surcste de la repiiblica, constituyéndola como un importante problema de salud publica en esa zona y justificando la
realizacién de un trabajo extenso en Ia region con objeto de conocer la epidemiologiz de la enfermedad y tomar las
medidas preventivas necesarias con objeto de evitar el desarrollo de las secuclas incapacitantes, debido a que esta

_patologia no tiene cura.
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. 11 MESES

EDAD DE PACIENTES

12MESES

10 MESES
9MESES BPACIENTES
8 MESES

7MESES

6 MESES

GRAFICO 1
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PACIENTES POR SEXO

FEMENING 44

[MASCULINO 57 PAC. |

GRAFICO 2
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CASOS DE HEMOGLOBINOPATIA S

2 PACIENTES (33%})

BMASCULINO
B FEMENING

4 PACIENTES (67%)

GRAFICO 3
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CASOS DE HEMOGLOBINOPATIA S POR EDAD

B6MESES
B7 MESES
D8 MESES
B9 MESES
R10MESES
11 MESES
812 MESES

PACIENTES

GRAFICO 4
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PALIDEZ 62 (61%)

HIPODINAMIA 20 (19%)
ICTERICIA 17 (16%)
ESPLENOMEGALIA 5 (4%)
HEPATOMEGALIA 4  (3%)
DISTENSION ABDOMINAL 3 (2%)
TALLA BAJA 3 (2%)
FIEBRE 2 (2%)

Tabla 1. Principales gignos vy sintomas encontrados
en la poblacién de lactantes estudiada

@
T 4
Sy
IS &

K 4
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PRINCIPALES SIGNOS Y SINTOMAS EN PACIENTES CON HE §

TABLA 2

ICTERICIA 6 PACIENTES (3100%)

ESPLENOMEGALIA 2PACIENTES (33%)
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HOSPITAL INFANTIL DE, MEXICO
FEDERICO GOMEZ
DEPARTAMENTO DE HEMATOLOGIA
ESTUDIO PILOTO
PROGRAMA DE DETECCION DE HEMOGLOBINOPATIA 8
EN LACTANTES DE 6-12 MESES,
Datos de identificacion del paciente

Nombre

Edad Sexo

Ciudad o poblacién

Fecha

Enfermedad que motivo la consultd

Datos de identificacién del médico,
Nombre

Direccion

Ciudad cp

estado

Si trabaja en una institucién

anotarla
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México DF, a 1 de Julic de 1997.

Apreciable colega:

Por este medio solicitamos su valiosa cooperacién con objeto de ilevar a cabo la deteccién de hemoglobinopatia
S en la republica mexicana, especialmente en la zona costera del Sureste dor;de tradicionalmente s¢ asume que
exisie una alta tasa de portadores del gene de la entidad ya referida. Por este motivo es menester 1a realizacién de
un estudio piloto con el objeto de confirmar la presencia de hemoglobinopatia 8, especificamente en lactantes, con
el objetivo de identificar los casos positivos ¢ iniciar su estudio precoz para evitar que estos niffos lleguen a
desarrollar las limitaciones funciomales y otras complicaciones que como Ud ya sabe, son comunes en la
adolescencia y la edad adulta. Por lo anterior solicitamos su colaboracién mediante 1a recoleccién de unas cuantas
gotas de sangre en un papel filtro, con 4reas previamente delimitadas para ello, con el objeto de realizar
electroforesis al eluido de las muestras én medio alcalino (pH 8.6) en acetato y celulosa y detectar la presencia de
hemogiobina 8. Anexarmos ademss un breve modelo de captacién para la recoleccién de algunos datos de interss

ttiles en nuestra mnvestigacién.

Con el entendido que su valiosa ayuda serd reconocida una vez se leve a cabo la publicacién de la investigacién,

agradecemos de antemano st colaboracién y atencién a la presente y aprovechamos la ocasién para eaviarle un

cordial saludo.
ATTE.
Dr Santos Abel Bello Glez. Dr Victor Hugo Linares S.
Jefe del Departamento de Médico Residente de Pedia-
Hematologia del Hospital tria médica del Hospital In-
Infantil de México. fantil de México
"Federico Gémez" "Federico Goémez"
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A quién corresponda:

Yo declaro libre y volumtariamente gque acepte que (nombre

familiar) de quén soy(parentesco) , participe
en el estudio Deteccion de hemoglobinopatia 8, que se realizard en el Hospiotal Infantil de México "Federico
Gémez", cuyos objetivos consisten en detectar la presencia de dicha enfermedad con el objeto de conocer la

epidenuologia de la misma e iniciar el manejo y prevencién de complicaciones en 10s ¢asos positivos.

Estoy consciente de que los procedimientos, pruebas y iratamientos para lograr los objetivos mencionados

consistirin en la recoleccién de unas cuantas gotas de sangre y que no pondrn en riesgo a i familiar,

Es de mi conocimiento que seré libre de retirarme de la presente investigacién en e} momento en que yo asi lo
desee. También que puedo solicitar informacién adicional acerca de los riesgos y beneficios de mi participacién en

este estudio. En caso de que decidiera retirarme, la atencién que como paciente recibo en esta institucion no se verd

afectada,

Nombre Firma
Fecha

Testigo, Firma
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES,

DETECCION DE HEMOGLOBINOPATIA § EN LACTANTES,

AGOSTO SEPTIEMBRE OCTUBRE

Envio de cartas y modelo de
captacion con papel filtro

Captacidén de muestras.

Procesamiento de las muestras

Anjlisis estadistico de las varia-
bles.

Publicacién de resultados

X

X

26

X

NOVIEMBRE DICIEMBRE

X X
X X
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1998
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