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A N T E e E D E N T E s e I E N T I F I e o s 

La anemia drepanocitica se conoce desde hace siglos en la -­

poblaci6n de Ghana y el primer informe sobre la enfer1nedad -

en la Bibliografia Médica data desde 1910 y se debe a las -­

investigaciones efectuadas por Herrick (1), La incidencia de 

anemia drepanocitica en Africa es una de las principales cau 

s~ de morbi-mortalidad, En la actualidad se calcula que en­

el cintur6n de cobre en Zambia, aproximadamente la mitad de­

los enfermos fallecen antes de la edad de tres allos, En Amé­

rica del Norte se ha observado también una elevada mortali-­

dad (2), 

El nombre de anemia drepanocitica incluye varias'hemoglobi-­

nopatias clinicamente importantes; a saber anemia drepanoci­

tica (enfermedad ss homocigota ); anemia drepanocitica con­

bemoglobina e ( enfermedad se); y drepanocitemia con talase 

aia beta (Talasemia se ), 

La base molecular de la enfermedad drepanocitica se ha iden­

tificado como substituci~n de una base en el segmento del -­

DMA nuclear que cifra la cadena de hemoglobina beta, El men 

saje transcrito de este segmento de DNA se traduce en valina 

y n6 en ácido glut6mico en la sexta posici6n (3), La hemoglo 

bina falciforme puede diferenciarse electroforéticamente de­

la hemoglobina A, Además a causa de ésta substitución, cuan~ 

do la hemoglobina drepanocitica está desoxigenada polimeriza 

y .foma bastones largos que deforman la célula que de un -
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disco bic6ncavo toma la forma de hoz, En ciertos casos, la -

deformación semilunar puede desaparecer al reox1genarse la -

c~lula. Sin embargo en otros la deformación semilunar persis 

te indefinidamente con dal'lo de la membrana célular y a este­

ienómeno se le llama células falciformes irreversibles (4), 

Bn es~a enfermedad la s1ntesis de la hemoglobina fetal per-­

siste hasta la eddd adulta. Los nilos homocigotos para Hb s 

s6lo comienzan a presentar manifestaciones cl1nicas eviden­

tes de la enfermedad cuando la proporción de Hb F en los -­

eritrocitos ha descendido pór debajo del 35 % y el resto es 

Hb S, (5) 

Perrine y Col. 1972, estudiaron una variante benigna de la -

anemia drepanoc1tica en un grlipo de Arabes saudi, al encon-­

trar un elevado nivel de hemoglobina fetal 18,9 ~ como térai 

no medio y como dnica manifestación cl1nica, crisis ocasiona 

les de ligero dolor mdsculoesquelético. 

El curso cl1nico de la anemia drepanoc1tica es muy variable 

una de las manifestaciones iniciales del padecimiento es ,J.a 

dactilitis o s1ndrome de Mano-pie que resulta de un infarto 

sim~trico de metacarpianos y metatarzianos. Las lesiones son 

reversibles y casi siempre curan ( 6 ), 

COMPLICACIONES 

Como resultado de las crisis hemolíticas y vásculo-oclusivas 

que presentan estos pacientes, se han reportado diversas COll 

plicaciones. 
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ci6n del riego sanguineo y a oclusi6n de capilares (12) 

6.- Litiásis Vesicular.- Debido al ácumulo de pigmentos 

biliares como resultado de la hem6lisis (13). 

7.- Retrazo del crecimiento, desarrollo y maduraci6n sexual. 

Estudios por Arah y Col.(14) encontraron retrazo de 1 a 

4 al!os, en talla, peso y madurbci6n sexual, se~n balan 

za y clasificaci6n de Tanner, asi como tablas percentila 

res. 

8,- Crisis abdominales.- Aproximadamente el 10 % de los pa­

cientes de drepanocitemia hay crisis ,abdominal aguda por 

in.fartaci6n o hemorragia dentro del higado y bazo, este 

estado puede ser pasajero pero en algunos casos ha pro-". 

gresado a coma hep6tico(l5). 

9.- Necrosis Aséptica.- Es debido a un infarto de los huesos 

de la cadera, incluyendo en ocasiones fémur, h~ero,ti­

bia y estern6n (16), 

10.-Accidente Vascular Cerebral.- se presenta en un 17 % de 

los pacientes con edad media del comienzo de 10 aflos, y 

les corresponde al 16 % de muertes en niños(l?). 

11,-Cor-Anémico.- Las anomalias del sistema cardiovascular 

son frecuentes en niños con anemia drepanocitica y con­

siste en un aumento del vol~en del coraz6n, puede ocu­

rrir insuficiencia cardiaca congestiva después de se -

cuestraci6n esplénica.(4) 
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OBJE'l'IVO 

Evaluar las complicaciones m~ frecuentes de la anemia 

Drepanoc!tica en. los nil'los. 

6 



7 

M A T E R I A L Y M E T O D O S 

se revisaron exfedientes de 15 ninos con anemia drepanoc1ti­

ca que constituyen la poblaci6n pediAtrica con esta enferme­

dad en el servicio de Hematolog1a PediAtrica del Hospital -­

General del Centro Médico •LA RAZA". 

ME'l'ODO DE ESTUDIO 

A todos los ninos se les elabor6 Historia Cl1nica, habiéndo 

se tomado en cuenta el sexo, la edad de inicio del padeci -

mie~to, origen racial, lugar de procedencia, Arbol genea16-

gico, As1 mismo, todas las complicaciones que se encontraron 

durante su enfer111edad, con exfimenes de laboratorio y pruebas 

de gabinete para su diagn6stico, mismos que son: 

Diagn6stico de Drep~noc1tosis.- Biometr1a HemAtica, induc -

ci6n de drepanocitos y electroforésis de hemoglobina, 

Asplenia l"Uncional,- Gamagraf1a esplénica, 

Infecciones,- Cultivos Diversos. 

Nefropat1as,- General del orina, urocultivos, qu1mica sang111 

nea, electroforésis de prote1nas, complemento hemol1tico, -

urograf1a excretora. 

Retinopat1a.- Exámenes de fondo de ojo, 

Liti6sis vesicular y crisis abdominales.- Rx simple de abdo 

men, ultrasonogral'1a, colangiograf1a, 

Necrosis Aséptica.- RX de pelvis y huesos. 

Accidente vascular Cerebral,- Angiograf1a, T A C 

Cor-Anémico.- ~ de Torax, electrocardiogramas. 

Maduraci6n sexual.- ExAmen F1sico con la clasificaci6n de 

Tanner, peso y talla de acuerdo con tablas percentilbres, 
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R E S U L T A D O S 

se revisaron 15 expedientes de niflos con Anemia Drepanoc1ti 

ca en el servicio de Hematolog1a Pediátricü del Hospital ~ 

General del centro M~dico "LA RA:l.A" 

De esta revisión se encontt'aron los resultados siguientes: 

Con relaci6n al sexo observamos que la mayor frecuencia­

fu~ registrada en el sexo femenino con un porcentaje de 

73.33 como se muestra en la figura No. l 

De acuerdo a la edad de inicio del padecimiento esta es 

predominante en la lactancia como se observa en la figu 

ra 110. 2 

Como es de observarse en cuanto a su lugar de proceden­

cia predomina en la costa de Chiapas y oaxaca Figura No. 

3 

Para establecer el diagn6stico de Anemia Drepanoc1tica -

se realiz6 electroforésis de hemoglobina como lo muestra 

la figura No. 4 siendo positivo en todos los casos, as1-

como a la inducci6n de drepanocitos. 

El análisis de los datos cl1nicos del inicio del padeci­

miento fueron las crisis hemolíticas caracterizada por: 

Anemia, crisis abdominal por oclusi6!1 vnscular, e icteri 

cia, con no~able aumento de las enzi:r~s hepáticas asi co 

mo de bilirrubina, figura 5 
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En relaci6n a los v111ores de hemoglobina en nuest1·os pacien -

tes al inicio del padecimiento,se encontr·o que predomina de 

5-9 (gr/dl) con corpusculos de Howell-Jolly, células diana, 

anisocitosis fig. 6 

El an6lisis de las complicaciones en nuestros pacientes fue -

ron las infecciones en un 100% de éstas, las infecciones de 

vias respiratorias(neumon1as) ocu?an el primer lugar como -

podemos observar en la fig.7 

En todos los pacientes se encontro un retrazo en el desarro-­

llo pondoestatural fig B 

Otra de las complicaciones importantes es la litiasis Vesi -

cular, presentllndose en el 30 % de nuestros pacientes,ameri 

tando colecistectom1a. 

La causa de nefropatia ocup6 el 28 %, siendo la más frecuente 

la glomerulonefr1tis segmentaría comprobada con biopsia. 

La necrosis aséptica poco frecuente, menos del 20% consistio 

en necrosis avascular de la cabeza femoral. 

ütra complicaci6n importante fué el cor-anémico aunque no se 

reporto insuficiencia cardiaca congestiva vtnosa todos pre­

sentaron soplo sist6lico con crecimiento ventricular izquier~ 

do. fig 8 

Accidentes vascular cerebral y la retinopatia se encontraron 

en un 13%, siendo diagnosticada la primera tanto c1inicamen­

te como por tomografía, lesion del seno longitudinal supe -

rior y la segunda con examenes de fondo de ojo, 
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Anemia D r epanoc ítica 

Electrotorésis lle Hemoglobina 

·~ 1 5 

~aciente No 11 b a 1 H b 2 H b f H b s 
l 3,72 3,19 33,51 59,57 

2 74,7 3,6 21.7 

3 7,39 19.6 73,9 

4 51.46 2.57 4,0 21.7 

5 57,4 2.39 10.10 30.03 

6 74,7 3,6 21.7 

7 11. 3,78 8.2 16.67 

8 67 4,12 26,9 

9 60.77 2.76 9,94 26.5 

10 4,3 32.6 63. 

11 55.19 1.63 43.18 

12 54,40 2.3 43,3 

13 5,2 6.7 88.l 

14 13.l 3,6 6. 88.3 

15 60.4 5,9 ,81 31.8 

F IG. 4 
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Anemia 

Concent rae iÓn 
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ANEMIA DREPANOCITICA 

Infecciones . 
lneumon(HI 
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D I S C U ti I O N 

La anemia drepanoc1tica es una de las pocas el!Íermedades de 

caracter gene~ico, En nuestro grupo estudiado predomina de -

acuerdo a la zona geografica de nuestro pais las costas de 

chiapas y oaxaca y veracruz. 

El comien~o de las manifestaciones clinicas se presenta des­

pues de los tres meses de edad lo cuat es como lo seflalan -

otros autores. Siendo las primeras las crisis vasculo-oclu­

si6n abdomin~les lo cual no es como lo mencionan otros re­

portes pediatricos(6) 

Se ha comunicado que la Hb F tiende manten~rse constante des­

pues de los 5-6 años sin embargo en nuestro estuaio se en-­

centro disminuida al igual que en otras inv~stigaciones no 

se domostro'la correlación de Hb F y la severidad del cua­

dro el inico ( 5) 

En relación con las complicaciones las infecciones ocupan 

el primer lugar y el retrazo en el desarrollo pondoestatu­

ral como se describe en la literatura(9)(14) 

Llama la atención que haya disminuido la incidencia de ne­

crosis aseptica de la cabeza del femur en un 20% ecuo lo re­

portan otros autcres (16) 

Es interes<onte res<.l tar que las alteraciono?s oftalmologicas 

de la Anemia Drepanoc1tica concuerda con lo que se ha des -

crito la mayor parte de ellos no se puede diagnosticar en 

un examen o.ftalmologico debido a esto su incidencia es 

de menos del 10%.(13) 
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La mayor parte de los estudios clínicos de la Anemia drepa­

noc1 tica son retrospectivos y su principal inconveniente es 

valorar el pronostico de los niños, por lo que considero que 

este estudio servira de base para otros permitiendo cuanti -

ficar las variacionEs de las complicaciones a largo plazo. 
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c o N c L u s I o N E s 

1,- La Anemia Drepanoc1tica ( enfermedad s~ Homocigota ) es 

rara en el servicio de pematolog1a pediatrica del Hospi­

tal General del Centro Médico " LA RA2.A" pero presentan 

diversas com~licaciones que hace el pron6stico de los ni­

ffos desfavorable. 

2.- La incidencia es de la costa de Chiapas, Oaxaca y Vera -

cruz. 

3.- En el cuadro clinico inic1al predominatL las crisis abdo­

minales y la anemia. 

4.- Las complicaciones m~s frecuentes en nuestros pacientes 

fUeron las infecciones de las·vias respiratorias y el 

retrazo en el desarrollo pondoestatural. 

5,- Otra de las complicaciones importüntes es la litiasis 

vesicular y el Cor- Anemico. 

6,- ~ecos.pacientes presentaron necrosis aseptica de la ca­

beza del femur, asi como tambi•· n accidente vascular ce­

rebral. 

1.- En nuestros pacientts del sexo masculino no se recortó 

ningun caso de priapismo. 

8.- No se encentro corre1aci6n ent1·e el cuadro clinico y los 

datos hematologicos 

9.- Es necesario un asesoramiento gene'tico a los padres ya 

que constituye un prob, de salud publica. 
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