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RESUMEN

Objetivo: Es identificar las variantes de hemoglobinas en los pacientes menores de 17
afios de edad que tiene como antecedentes anemia de células falciforme en la poblacion
pediatria de la Republica del Ecuador en la ciudad de Guayaquil, que acude por consulta
externa e internacion en el hospital Roberto Gilbert en un periodo de 2 afios , con la
finalidad de determinar las variantes de hemoglobina , la persistencia de la hemoglobina
fetal y al grupo de paciente que se presenta con mas frecuencia las crisis drepanocitosis.
Materiales y métodos: Se realiz6 un estudio observacional y retrospectivo, analizando
100 pacientes pediatricos con anemia de células falciforme en el hospital Roberto Gilbert
desde enero de 2012 a diciembre de 2014, dividiendo en dos grupos. Grupo 1 paciente
con anemia drepanocitica homocigota y grupo 2 paciente drepanocitico heterocigota. El
método de apoyo para su identificacion de variantes de hemoglobina se utilizd la
electroforesis de hemoglobina y para la recoleccion de datos se realiz6 mediante la
revision de historia clinica del area de estadistica utilizando el programa de Servinte y
MIS.

Resultado: De los 100 pacientes, donde se obtuvo que la variante méas frecuente fue Hb
SS con 39% ( n= 39), seguida de la Hb SA con el 36% (n=37) y el de menor frecuencia
es la Hb SC con el 8% ( n=8)

Conclusién: La deteccion de la variantes de hemoglobina en los pacientes con anemia de
células falciforme se demostro una elevada frecuencia en pacientes con Hb SS (
homocigota) con respecto a los paciente con reporte de anemia drepanocitica heterocigota
demostrando en estos paciente un prondstico es bueno tras la administracion de

hidroxiurea, cuidados generales.

Palabras clave: Variantes de hemoglobina, Crisis Drepanocitica, Anemia falciforme



ABSTRACT

Obijective: to identify variants of hemoglobin in patients under 17 years of age whose
background sickle cell anemia in the pediatric population of the Republic of Ecuador in
Guayaquil, who goes by outpatient and inpatient hospital Roberto Gilbert over a period
of two years, in order to determine hemoglobin variants, the persistence of fetal
hemoglobin and the group of patients that occurs most often sickle cell crisis.

Materials and methods: an observational, retrospective study, analyzing 100 pediatric
patients with sickle cell Roberto Gilbert Hospital from January 2012 to December 2014,
divided into two groups. Group 1 patients with homozygous sickle cell anemia and sickle
cell patient heterozygous Group 2. The support method for identification of hemoglobin
variants hemoglobin electrophoresis was used and data collection was conducted by
reviewing medical records using statistical area Servinte program and MIS.

Result: Of the 100 patients, where it was found that the most common form was Hb SS
with 39% (n = 39), followed by the Hb SA with 36% (n = 37) and the lowest frequency
is the Hb SC 8% (n = 8)

Conclusion: Detection of hemoglobin variants in patients with sickle cells showed a high
frequency in patients with Hb SS (homozygous) with respect to the patient with
heterozygous sickle cell report showing right patient prognosis is good after hydroxyurea
administration, general care.

Keywords: Variants of hemoglobin, sickle cell crisis, Sickle Cell Anemia
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INTRODUCCION

En la actualidad esta estipulado por la Organizacién mundial de la salud ( 2011) , que el
5% de la poblacion mundial se considera portador de genes causantes de las
hemoglobinopatias cuyas enfermedades estan descrita como anemia de células falciforme
y la talasemias.

Dentro de las hemoglobinopatias cuya importancia que se le da en esta investigacion es
la anemia de células falciforme , donde se demuestra como un problema de prioridad
en salud puablica descrita por la OMS( 2011), ya que es una enfermedad hereditario
genético que afecta la estructura primaria de la hemoglobina que involucra la sustitucién
del aminoé&cido, &cido glutamico por el aminoacido valina mutado , cuya repercusion con
mayor relevancia estd dada por la transportacion de oxigeno, esta enfermedad es de
evolucion crénica y de gran variabilidad clinica, donde cursa con crisis con anemia
hemolitica, con las oclusiones vasculares , se acompafia de hepatomegalia, secuestro
esplénico, autoesplenismo; cuyos estudios anteriores demuestra con mayor frecuencia de
prevalencia a la poblacion de Africa, seguida de areas mediterranea , el caribe , América
central y América del sur.

Dentro de las variantes de hemoglobina gque se asocia a anemia de células falciforme se
ha demostrado que las estructurales mas ampliamente extendidas alrededor del mundo
son la HbS (Africa), la HbC (Africa Occidental), la HbE (Sureste Asiatico), y la HbD
(Punjab, India).

La HbS resulta de una mutacion puntual en la posicion 2 del sexto codén del exdn 1 del
gen de la betaglobina (beta 6; GAG—GTG) localizado en el cromosoma 11, lo que se
traduce en una sustitucion de acido glutdmico por valina en la posicion 6 de la cadena
betaglobina. La HbS puede expresarse bajo 4 formas principalmente: a) Forma
heterocigota conocida como rasgo falciforme o rasgo drepanocitico (HbAS); los
individuos heterocigotos por lo general son asintomaticos. b) Forma homocigota o anemia
de células falciformes (HbSS). c¢) Doble heterocigoto HbS-talasemia. d) Doble
heterocigoto con otras variantes estructurales (HbSC, HbSD, HbSX).



Los individuos homocigotos o doble heterocigotos presentardn anemia hemolitica
cronica, crisis dolorosas por oclusion de los vasos y elevado riesgo infeccioso por asplenia
funcional.

La HbC, como la HbS, es una variante estructural de la cadena beta de la hemoglobina
que resulta de una mutacién Unica en la posicion 1 del coddn seis del gen beta (beta 6;
GAG—AAGQG) lo cual resulta en la sustitucion del dcido glutdmico por lisina en la posicion
seis de la cadena betaglobina.

Los individuos homocigotos (HbSS) presentan una anemia hemolitica de leve a
moderada; el cuadro clinico se debe a que la HbC induce deshidratacion del eritrocito y
formacion intracelular de cristales. Los dobles heterocigotos SC sufren de anemia grave
pero mas leve que la anemia falciforme.

El proposito de este trabajo es identificar como estos tipos de variante de hemoglobina
se comporta clinicamente en la poblacion pediatrica y cudal seria su incidencia de
repercusion de las crisis drepanocitica de los pacientes que acude a consulta e internacion
en el hospital, con esto aspiramos fijar una base de datos para futuras investigaciones y

contribuir al pronostico de la enfermedad.



ANTECEDENTES

Es un problema de salud publica en nuestro pais ya que los paciente que padecen esta
enfermedad presenta con frecuencia crisis de hemolisis, presentando en su clinica palidez
extrema, dificultad respiratoria y suelen cursar con tinte ictérico, respaldado con los
parametro de hemoglobina de laboratorio, por lo que necesitan transfusiones al acudir a
la consulta de hematologia y a su vez la crisi vaso-oclusiva que requieren hospitalizacion,
como se puede observar es una enfermedad frecuente y el nimero de pacientes que
consulta al departamento de hematologia del hospital Roberto Gilbert tiene un promedio
3% de paciente con anemia de células falciforme dentro de la consulta externa , por lo
que es importante saber el prondstico de estos paciente y la repercusion tras las crisis, que
padecen .

Como se puedo enfatizar tras saber la cifra, del estudio retrospectivo que se informo en
2013 acerca de prevalencia de anemia falciforme en hospital Icaza Bustamante de 1 caso
por cada 12.400, se propuso estudiar su comportamiento de la variabilidad de la
hemoglobina en paciente con anemia de células falciforme en el hospital Roberto Gilbert.



CAPITULO |

EL PROBLEMA

1.1 PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La anemia de células falciforme es un problema de salud pablica reconocida por la OMS,
ya que la poblacion mundial de los paises que la padece son de ascendencia africana de
la cual el continente africano tiene mayor prevalencia y que de ellos el 70 % sufre esta
enfermedad; también se han identificado con frecuencia el rasgo de descendiente nativo
de Americanos o proveniente de medio oriente, India, América latina y el Mediterraneo
(Turquia, Grecia e Italia).

En 592 asamblea mundial de la OMS (2006), indicé que las hemoglobinopatia tienen
apropiadamente el 5% de la poblacion mundial y dentro de este grupo son portadoras sana
de genes causantes de la enfermedad y se demostrd que el 50% corresponde a anemia de
células falciforme, que cada afio nace apropiadamente 300.000 nifios con
hemoglobinopatias destacadamente grave (homocigoto), dentro de esta poblacion
aproximadamente mas de 200.000 corresponde a la poblacion africana con anemia de
células falciforme, indicando que el 2 % de estos nifios nacido corresponde a Africa
Subsahariana .En general, la prevalencia de rasgo falciforme oscila entre el 10% y 40 %
en Africa Ecuatorial y disminuye del 1% - 2% en la costa norte Africana, se atribuye a la
ventaja de esta zona por la supervivencia del paludismo.

La estadistica analizada de Estado unido, indica que el 1 % de la poblacion
afrodescendiente que se encuentra en ese pais es portador del gen de la anemia
drepanocitica es decir 70.000 a 10.000 estados unidences y que de estos el 1:650 de
poblacion con anemia falciforme presenta Hb SS , de estos pacientes el 20% mueren
antes de los 20 afios por no recibir tratamiento inmediato.

La incidencia reporta que 1 de cada 500 afroamericano padece de estos trastornos
genético en la hemoglobina y que su prevalencia es aproximadamente 1 de cada 12
afroamericano tiene rasgo falciforme y 1 de cada 1000 a 1.400 nacido en hispoamericana

presenta anemia de células falciforme.



En América central el pais con mayor caso reportado es Panama donde se reporta un
pesquizaje de datos de la anemia de células falciforme debido a sus ancestros
afrodescendiente que llegaron con la construccion del canal de panama.

En América latina, el pais que se reportd con mayor nimeros de casos de anemia de
celulas falciforme fue Brasil con una tasa de uno de cada 100.000 nacidos vivos son
portadores del gen mutante segun el tamizaje neonatal (2013).

En Ecuador; segun las cifras del Instituto Nacional de estadistica y censo (INEC-2012)
se estima que en el pais hay 1°041.559 habitante afroecuatoriana que residen en las
ciudades de Guayaquil , Esmeralda, Imbabura, Carchi y que dentro de esta poblacion hay
166.649 casos reportado con anemia de células falciforme , cuyo poblacion de Ibarra tiene
una prevalencia del 16%. Ademas en Ecuador se realiz6 un estudio cohorte donde se
estimé que la prevalencia, comprendida en el afio 2000 al 2013 fue aproximadamente 1
de cada 12400 paciente pediatrico que acude a la emergencia del hospital Icaza

Bustamante en la ciudad de Guayaquil, con anemia falciforme; y que el 56,93 % de los
casos corresponde al género masculino, enfatizando como conclusién un aumento de caso
debido a que se diagnostica oportunamente a temprana edad acotando que se presenta la
clinica con mayor frecuencia en la primera y segunda infancia y a su vez el estudio de
los familiares, aunque en la actualidad sigue habiendo limitacién en su diagnostico debido
a la falta de recursos econdémico para realizarse la electroforesis. En un estudio cohorte
que se realizo en el hospital Roberto Gilbert (2001), de anemia hemolitica se demostrd
que la anemia falciforme obtuvo el 39% sobre una muestra 23 casos .

La repercusion de la enfermedad en la salud humana se efectia en funcion de la
mortalidad infantil y de la mortalidad en menores de cinco afios, estableciéndose que la
anemia drepanocitica nos refleja el 5% de causa de muerte infantil en menores de edad
en el continente africano de la cual es seguida del 9% en Africa occidental y puede llegar
hasta el 16% en algunos paises que se encuentra en esta subregion.

Dentro de las estadisticas de NCBDD ( 2009) la tasa de mortalidad en anemia falciforme
en nifios menores de 4 afios de edad han disminuido en un 42% en comparacion del 1999
y 2002, debido a la introduccion de vacunas que protege de las enfermedades
neumocaocica en 2000; entre las que se descata que disminuyé un 68% en edades de 0 a 3

anos,, un 39 % en edades de 4 a 9 afios y un 24 % entre los 10 a 14 afios de edad.



La supervivencia estimada en Estado Unidos de América de los pacientes anemia
drepanocitica es de 42 afios para los pacientes masculino 'y 47 en las mujeres.

Los pacientes con anemia de células falciforme se presenta en cuatro formas
principalmente, A) se presenta en forma heterocigota con presencia de Hb S de 30- 40 %
(HbAS), rasgo falciforme o también llamada rasgo drepanocitico estos paciente suele
cursar asintomatico la mayor parte del tiempo, B) se presenta en forma homocigota o
anemia de células falciforme con presencia de Hb S del 75 — 95% vy el resto con Hb F del
5 -15 % (HbSS) esta cursan con anemia hemolitica que va de leve a moderada, es la
formas mas agresiva C) se presenta como doble heterocigoto HbS-talasemico, D)se
presenta como doble heterocigoto con otras variantes de hemoglobina (HbSC — HbSD —
HbSX) especial,ente HbSC es la forma mas grave de anemia después de falciforme y
suele estra dentro de esta variable el 50% , en conclusion todas estas forma se presenta
con anemia hemolitica cronica, con crisis dolorosa vaso-oclusiva recurrente e
impredecible que es un evento agudo de mayor impacto y un alto riesgo de infecciones
por la aplasia funcional y mas del 50% de los pacientes presenta ulceras maleolares por
traumatismo e infecciones , asi como también el secuestro de estas células por el bazo, en
los nifios lo que provoca una seria muerte antes de los 7 afios de edad descrito por la OMS.
También se presenta que en los nifios entre edades de 6 y 18 meses afectados presenta
tumefacciones dolorosas en mano y pies llamado sindrome de mano y pie. Los nifios que
sobreviven pueden presentar sindrome toracico agudo como neumonia e infarto pulmonar
asi como necrosis 0sea o articular, insuficiencia renal, priapismo.

En la actualidad en nuestro pais, sigue siendo un problema de salud aunque las tasas de
mortalidad y sobrevida a descendido un poco por ya que se hace el diagnostico tras la
crisis drepanocitica en la mayor parte pero solo en las grande ciudades y el acceso de la

poblacion ecuatoriana en desplazarse a los hospitales de mayor nivel



1.2 JUSTIFICACION

El porqué de este trabajo se considera un aspecto importante de investigacion, como es
el, diagnostico oportuno de la enfermedad para conseguir el manejo oportuno de los
pacientes que acude a las casa de salud, actualmente no se conoce un tratamiento que nos
permita la total curacion de las crisis drepanocitica o de la enfermedad en si, pero
queremos fomentar el diagnostico lo mas temprano posible a través del tamizaje que se
realiza a los recién nacidos dentro del programa del ministerio de salud publica de la
Republica del Ecuador, para que los pacientes puedan tener una calidad de vida con
controles generales, control especiales asi como su respectiva medicacién ante de la crisis
para evitar complicaciones que repercutan severamente o deje secuela a la poblacion
pediatrica de nuestra pais.

Con el presente trabajo pretendemos demostrar que la anemia drepanocitico es
frecuente en la Republica del Ecuador, en la ciudad de Guayaquil, y por lo tanto se ha
vuelto un problema de salud publica nacional , debido a que los diferente trastorno de
hemoglobinopatia tiene diferente evolucion clinica y no hay una cifra exacta que nos
indigue estadisticamente que hemoglobina se asocia con mas frecuencia a las crisis
drepanocitica o cual es el porcentaje de cada una de las variantes y a su vez que grupo
de poblacion es mas vulnerable , tras analizar la investigacion que se realizé en Venezuela
(2013) salus online, en se demostr6 que hay mas casos de Hb S 1,97% seguida de Hb C
que ocupo el 0,1% de una muestra de 100 casos con anemia falciforme , por lo que nuestro
pais no se cuenta con estadisticas en la variantes de hemoglobina por lo que es unos de
los motivo para su realizacion
Con este trabajo tendremos una base de datos estadisticos para futuras investigaciones de
la anemia de células falciforme del nimero de ingresos al servicio de hematologia en un
periodo de 2 afios.

Las implicaciones en la realizacion seria la recoleccion de datos estadisticos
proporcionada por el servicio de archivo de la institucion, el factor econémico, el acceso

a avanzados de métodos de diagndstico.



1.3 DETERMINACION DEL PROBLEMA

Naturaleza: es de estudio basico, de observacion indirecta, retrospectiva y descriptiva.
Campo: clinica

Area: hematologia

Aspecto: epidemioldgico, cuadro clinico, prueba de laboratorio clinico, electroforesis de
hemoglobina, biometria hematica.

Tema de titulacion: “Anemia de células falciforme y crisis drepanocitica, determinar las
variantes de hemoglobina en consulta externa e internacion del Roberto Gilbert en el
periodo 2012 — 2014.

1.4 FORMULACION DEL PROBLEMA

¢Cudles son las formas de hemoglobinas que se presenta en un paciente con anemia de
células falciforme ¢,

¢Cual es la variable patoldgica méas frecuente en los pacientes del estudio asociados de
anemia falciforme?

¢ Cudl es el porcentaje o el promedio de pacientes ingresan con sindrome drepanocitico ,
segln su procede

¢Cual es el género y grupo etario mas frecuente que presenta las crisis drepanocitica?

1.5 OBJETIVO

1.5.1 OBJETIVO GENERALES

Determinar por observacion indirecta las variantes de hemoglobina a través de la
electroforesis de hemoglobina en los sindromes drepanocitico en pacientes pediatrico en
el departamento de hematologia del hospital Roberto Gilbert para contribuir con
informacidn base a la institucion y a la facultad de ciencias médica de la universidad de

Guayaquil.



1.5.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Obtener el porcentaje de hemoglobina segin su forma de presentacion en los
pacientes con antecedentes de anemia falciforme.

2. Demostrar en que género es mas frecuente la anemia falciforme.

3. Deducir el promedio de pacientes que ingresan por neumonia por Su Crisis
drepanocitica.

4. Describir el promedio de ingreso por crisis de hemolisis de los pacientes con
anemia de células falciforme.

5. Demostrar el promedio de paciente que se lo han esplenectomizado por sus crisis

drepanocitica.



CAPITULO Il

MARCO TEORICO

2.1 Antecedentes de anemia falciforme —drepanocitica

La primera vez que se observo el eritrocito falciforme fue en 1910 por James Herrick en
un frotis de sangre periférica de un estudiante negro procedente de Grenada, el cual murié
a los 32 afios a causa de una neumonia. Debido a la forma anormal de los eritrocitos,
Herrick utilizo por primera vez el término enfermedad falciforme.

En el afio 1917 Victor Emnel, por primera vez usé el término “anemia de células
falciforme, sobre la base del descubrimiento de Herrick , notando que la formacion de
esta célula tenia lugar tanto en paciente no anémicos como en los que padecia anemia
muy grave.

Mas tarde Hahn y Guillespie, en 1927, descubrieron que la formacion de los eritrocitos
estaba relacionado con el estado de oxigenacion de la hemoglobina en el desempefio de
su funcion, pudiendo provocarla saturando de dioxido de carbono una suspension
eritocitaria y que su forma era reversible.

En 1947, James Neel, postulo la hip6tesis de herencia autosémica recesiva para la anemia
falciforme, publicado en 1992 en la revista Medicine .dos afios después confirmo la
hipétesis en la revista Science; tras estudiar 21 familias de nifios con anemia falciforme,
de manera que los individuos eran homocigotos recesivos y los individuos aparentemente
sanos, que presentaban glébulos rojos falciformes y normales, eran heterocigotos y
portadores de la enfermedad.

Desde a mediados del siglo xx, hasta la actualidad se busca tratamientos y curas eficaces
de la células falciformes.

En 1980, se encontrd una probable cura mediante el trasplante de médula dsea, que
sustituya la célula anormal con células normales.

En 1995, los investigadores descubrieron el medicamento “hidroxiurea”, que con este se

podria disminuir el dolor. (Developments, New Medical, 2011)*3
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2.2 Fundamentacidn tedrica anemia drepanocitica — falciforme

Células falciformes es una terminologia que incluye varias forma de hemoglobinopatias
hereditarias que se caracterizan por la presencia de hemoglobina anormal (Hb) S. El
rasgo de las celulas falciformes describe la forma heterocigoto en la que se muestran
ambos Hb A 'y Hb S. en gran parte es asintomatica. La anemia de células falciforme se
refiere al estado homocigoto de Hb S y por lo general produce mas grave de la

enfermedad que se manifiesta como una anemia hemolitica cronica. (Fitzgerald, 2004)*®

La anemia falciforme o drepanocitosis es la formacion anormal de los glébulos rojos de
su cuerpo tiene forma de una Hoz y los glébulos son rigidos que bloquean la circulacion
de sangre. Lo cual causa dolor, infecciones y a veces, dafios a los 6rganos y accidentes

cerebrovasculares. (Developments, New Medical, 2011)

La anemia falciforme (SCD) Es una afeccion hereditaria de la sangre, las personas con
SCD tienen hemoglobina anormal o falciforme, lo que impide que lleven oxigeno al resto
del cuerpo. Lo que causa episodios de dolor y al pasar el tiempo, la falta de oxigeno dafia
los 6rganos, especialmente el bazo, el cerebro, los pulmones, los rifiones y también causa

anemia. (Nacersano, 2012)*®

Es la hemoglobinopatia estructural mas frecuente en ecuador, de caracter autosémico
recesivo, que cursa con anemia hemolitica, la oclusion vascular y el dafio cronico de los
organos, son el resultado de una combinacion dinamica de alteraciones en la estructura 'y
funcién de la hemoglobina, de la integridad de la membrana del hematie, de su densidad
y adhesion al endotelio vascular, del tono vascular en la microcirculacion, de mediadores
de la inflamacion y de factores de la coagulacion. Se conoce que la anemia hemolitica
participa activamente en el proceso de oclusion vascular y que es la causa del aumento de
la bilirrubina indirecta, de la deshidrogenasa lactica (LDH) y de los reticulocitos durante
la crisis vaso-oclusiva.

Entonces la HbS resulta de una mutacion puntual en la posicion 2 del sexto codon del

exon 1 del gen de la betaglobina (beta 6; GAG—GTG) localizado en el cromosoma 11,
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lo que se traduce en una sustitucion de acido glutamico por valina en la posicion 6 de la
cadena betaglobina.

La HbS puede expresarse bajo 4 formas principalmente: a) Forma heterocigoto conocida
como rasgo falciforme o rasgo drepanocitico (HbAS); los individuos heterocigotos por lo
general son asintomaticos. b) Forma homocigota o anemia de células falciformes (HbSS).
c) Doble heterocigoto HbS-talasemia. d) Doble heterocigoto con otras variantes
estructurales (HbSC, HbSD, HbSX). Los individuos homocigotos o doble heterocigotos
presentaran anemia hemolitica crénica, crisis dolorosas por oclusion de los vasos y

elevado riesgo infeccioso por asplenia funcional.

La HbC, como la HbS, es una variante estructural de la cadena beta de la hemoglobina
que resulta de una mutacion unica en la posicion 1 del coddn seis del gen beta (beta 6;
GAG—AAGQG) lo cual resulta en la sustitucion del dcido glutdmico por lisina en la posicion
seis de la cadena betaglobina. Los individuos homocigotos (HbCC) presentan una anemia
hemolitica de leve a moderada; el cuadro clinico se debe a que la HbC induce
deshidratacion del eritrocito y formacion intracelular de cristales. Los dobles
heterocigotos SC sufren de anemia grave pero mas leve que la anemia falciforme. De
acuerdo a la OMS la estrategia mas rentable para reducir la carga de hemoglobinopatias
consiste en combinar el tratamiento con programas de prevencion. El propésito de la
deteccidn temprana de hemoglobinopatias es la de identificar desérdenes clinicamente
importantes y proveer asesoramiento genético, educacion y cuidados especiales antes de
que se establezcan los sintomas clinicos con el fin de mejorar la calidad de vida y

disminuir la mortalidad, (Varela, 2013)%°

2.3 Tipos de células falciformes

Existen varios tipos de SCD, las mas comunes son:

2.3.1 Hemoglobina SS (Anemia falciforme)

Es la parte de los globulos rojos que lleva oxigeno al resto del cuerpo. La anemia
falciforme o Drepanocitica sucede cuando él bebé hereda un cambio de gen de anemia
falciforme de cada uno de sus padres

12



2.3.2 Hemoglobina SC
Se da cuando el bebé hereda un cambio de gen de la anemia falciforme de uno de sus
padres y un cambio de gen de la hemoglobina C (otro tipo anormal de hemoglobina) del

otro padre.

2.3.3 Hemoglobina S-beta talasemia
Sucede cuando el bebé hereda un cambio de gen de la anemia falciforme de uno de sus

padres y un cambio de gen de la talasemia beta del otro padre. (Rodak, 2005)*°

2.3.4 Hemoglobina C

Es la sustitucion de la glutamina por lisina en la cadena de globina B, lo que crea una
molécula de hemoglobina con carga positiva. Los globulos rojos de la hemoglobina C
son mas rigidos que los normales y la fragmentacion de la circulacion puede resultar en

la formacién de microesferocitos.

En la HbC, Se examina la homocigosidad en este caso, la hemoglobina no se polimeriza
como la HbSS pero puede cristalizarse, con un decremento derivan té de la flexibilidad
del eritrocito y una reduccion resultante en su supervivencia. (J. M. Arribas Castrillo,
2008)*7

2.3.5 Hemoglobina D
Esta hemoglobina es de aspecto heterocigoto, la enfermedad por HbD se caracteriza por

una anemia hemolitica leve y esplenomegalia no progresiva Crénica. (Rodak, 2005) *°

2.3.6 Hemoglobina E

Es una mutacion de 81 62 B3 2 esta enfermedad se asemeja a la talasemia. Cuando existe
una combinacion de la HbE con la -talasemia, se hace mas grave que la HbE y se
presenta mas a una B-talasemia mayor. La sustitucion del aminoécido no solo produce

una hemoglobina que es algo inestable cuando se somete a estrés oxidativo.
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2.4 Cuadro clinico

2.4.1 Crisis de células falciformes

2.4.2 Crisis vaso-oclusiva
La crisis vaso-oclusiva es causada por globulos rojos que tienen forma de hoz, lo que
obstruyen los capilares y reduce el flujo sanguineo a los érganos, lo que resulta en
isquemia, dolor y dafio de los érganos a menudo. Debido a sus estrechos vasos y funcion
de compensacidn de eritrocitos defectuosos, frecuentemente se ve afectado el bazo. Este
autosplenectomy aumenta el riesgo de infeccion por organismos encapsulados.
Las crisis vaso-oclusiva resultan de interacciones complejas entre el endotelio, los
factores plasmaticos, los leucocitos y los globulos rojos rigidos, falciformes, que
conducen a la obstruccién de los vasos sanguineos.
Una de las primeras manifestaciones clinicas es dactilitis, la crisis puede durar hasta un
mes. Otro tipo reconocido de crisis de Hoz es el sindrome agudo de térax, una condicion
caracterizada por fiebre, dolor en el pecho, dificultad para respirar e infiltrado pulmonar
en una radiografia de térax. Dado que la neumonia y sickling en el pulmén pueden
producir estos sintomas, el paciente es tratado por ambas condiciones. Puede activarse
por crisis dolorosas, infecciones respiratorias, embolismos de médula Osea, o
posiblemente por atelectasia, administracion de opiaceo o cirugia.
Mayoria de los episodios de crisis de células falciformes durar entre cinco y siete dias.
(Developments, New Medical, 2011) 14
2.4.3 Crisis apléasica
son crisis agudas, que producen fatiga, palidez y taquicardia. Esta crisis se desencadena
por parvovirus B19 de parvovirus, que afecta directamente a la eritropoyesis (produccion
de gldbulos rojos). Infeccion de Parvovirus impide casi totalmente la produccion de
gldbulos rojos durante dos o tres dias.
La poca produccién de medular puede también provenir de la deficiencia de acido fdlico,
en especial durante el embarazo avanzado y se puede designar como crisis
megaloblastica.
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2.4.4 Crisis de secuestro esplénico

Son ampliaciones agudas, dolorosas del bazo, se presenta mas en bebé y niflos pequefios
y en adulto puede presentarse con esplenomegalia, generalmente en aquellos pacientes
con hemoglobina SC o talasemia B3 falciforme.

Crisis hemoliticas son agudas caidas acelerados en el nivel de hemoglobina. Los glébulos
rojos se descomponen a un ritmo mas rapido. Esto es particularmente comun en pacientes
con deficiencia de G6PD con factores de crisis hemolitica. La administracion es

favorable, a veces con transfusiones de sangre. (Rodak, 2005) *°

2.5 Diagnostico

La analitica inicial al diagndstico incluye:

v' Electroforesis de Hb a pH alcalino, test de solubilidad, test de falciformacion,
cuantificacion de Hb A2 y HbF. La HbA2 suele estar alta cuando se combinan Hb
falciforme con P talasemia. La electroforesis alcalina permite separar las Hb
normales de un hemolizado, asi como determinadas variantes estructurales (HbS,
HbE, HbJ, etc.), pero HbC, HbE, HbA2 y HbO migran de forma similar, al igual
que HbS, HbD y HbG. Si se identifica alguna Hb andémala, se amplia el estudio
con electroforesis a pH &cido, separacién de cadenas de globina e
isoeclectroenfoque si es posible (IEF). Si la Hb es inestable o con afinidad por el
oxigeno alterada hay que afiadir el test de estabilidad térmica (por calor) y quimica
(isopropanol).

v Alternativamente, es frecuente que muchos laboratorios realicen Unicamente al
principio sélo HPLC de intercambio i6nico (cromatografia liquida de alta
resolucion), que identifica HbS, HbC y otras variantes como HbD, HbE. El
instrumento mas usado es el Variant® de Bio-Rad, pero el sickle-Variant no
permite diferenciar HbA2 de HbE y la cuantificacion de HbA2 estd aumentada en
pacientes adultos con HbS; esto no ocurre en el cribado neonatal con muestra de
48 horas. — Electroforesis de Hb de los padres. Es muy ttil para establecer un
diagnostico definitivo sin tener que recurrir a estudios moleculares complejos,
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pero debe realizarse con precaucion puesto que puede revelar paternidad
equivocada. No debe realizarse si tras informar a la madre, ésta pone objeciones.

Hemograma con reticulocitos y morfologia eritroide. La Hb suele ser normal en
las formas heterocigotas, mientras que en las formas graves, la Hb varia segun la
intensidad de la enfermedad. Las formas asociadas a talasemias suelen ser
microciticas e hipocromas, de ahi la importancia del VCM (fL). Un VCM< 72fL

es significativo y sugiere la coexistencia de un sindrome talasémico.

Bioguimica en sangre con LDH.

Coagulacion.

Ferritina, perfil de hierro (saturacion de la transferrrina, transfrrina. Etc)

Inmunoglobulinas.

Serologia hepatitis B, hepatitis C, VIH, IgG CMV, parvovirus B19.

Grupo sanguineo, Rh y Fenotipo eritrocitario extendido (por lo menos C, E y
Kell), asegurando que lleva al menos 2 meses sin transfundirse. — Glucosa 6P

Deshidrogenasa.

Estudio molécula en algunos casos donde se sospechen variantes de Hb dificiles
de diagnosticar por electroforesis, o mutaciones de a o B talasemia, o se precise

para asesoramiento genético.

16



v" Orina simple para observa si hay compromiso de la funcién renal , con los
parametro de creatinina ya que se ha encontrado caso que se afiade a la

enfermedad alguna relacion patologia renal.

Cuando el paciente ingresa a las unidades de emergencia, por su crisis lo primero es
estabilizar el paciente , llegar a su diagndstico luego de los examen de analitica , se le
realiza un frotis de sangre periférica, para observa las células drepanocitica que es muy
caracteristico en esta enfermedad donde se observa por el servicio de hematologia y donde
ademas se puede observar dianocitos ( traget cells) , pioquilocitosis que puede ser de leve
o moderada afeccion célula del glébulo rojo , anisocitosis, también caracteristico observar
los cuerpo howell Holly donde observa en paciente que se han esplenectomizado, o han
tenido auto-esplenectomia, hipoesplenismo, este tipo de cuerpos es DNA resultante de

cariorrexis , eritrocito maduro .

2.6 Manejo de la anemia falciforme.

2.6.1 Medidas generales

Educar al paciente evitar exposiciones al frio, ejercicio extremo, evitar los viajes en avion
, debido a que la hemoglobina se hidroliza cuando se encuentra en la situacion de estrés ,
a la hipoxia celular .lo cual se desestabilizas sus componente estructurales.

Un estudio ciego (Williams), se ha demostrado que mantener la Hb por encima 10 mg/ dl
da un buen resultado evitando las crisis, se utiliza las transfunciones.

2.6.2 Manejo de las complicaciones agudas

Educar al padre de los signos de alarma para que acuda si presenta algunos de los
siguientes parametros.

-Fiebre mayor de 38°C

-Dolor de cualquier tipo de moderado a severo

-Que presente dificultad para respirar, tos, dolor toracico.

-Que presente cefalea, trastorno de la marcha, o algln trastorno neurolégico.

-Que presente palidez o palidez extrema, ictericia, fatiga, letargia.

-Que presente priapismo que persista entre 2 < 3 horas.
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2.6.2.1 Dolor oclusivo 6seo

Estos tipo de dolor puede afectar cualquier hueso pero se ha observado con mayor
frecuencia en la region lumbar, esto infarto o multiples infartos se debe a la hipoxia en
los sinusoides de la médula 6sea y su vez se le afiade la adhesion de los hematies y los
leucocitos en el endotelio, ademas estos infarto cursa con los signos de inflacion.

La oclusion micro-vascular por los hematies de las células falciforme se considera mas
frecuente que las osteomielitis

El manejo de estos paciente es fundamental la hidratacion intravenosa 1°25 veces mayor
que las necesidades basales en total 2250 cc/m2 de solucidn salina o dextrosa con clk,
estos paciente hay monitorearlo y estar pendiente de la saturacion, ademas es importante
colcarle mascarilla con O2 en caso de hipoxia y lo mas importante es la analgesia en
dolor alta con monitorizacion ventilatoria; se emplea la morfina a dosis de 0,1-0,2 mg /
Kg /dosis cada 4 horas intravenoso lento, si es necesario se puede aumentar la dosis en
caso de no calmar el dolor, pautar un laxante para prevenir el estrefiimiento.

Afadir ibuprofeno 5 10 mg / kg / dosis al tratamiento con perfusion de morfina o si es

mayor de 12 afios usar ketorolaco 0.5 mg 7 kg 7 dosis.

2.6.2.2 Fiebre sin foco

Es una urgencia médica, se debe valorar como paciente en contexto con asplenia
funcional y recibir tratamiento oportuno es importante.

La expectativa para el manejo es unir los parametro como fiebre >38°c, tomar frecuencia
cardiaca, frecuencia respiratoria, presion arterial, saturacion de oxigeno, temperatura,
prueba de laboratorio, radiografia de torax. Tener muy encuentra si el nifio tiene aspecto
toxico considerar a temperatura < 40 ° C e ingresar si es menor de 1 afio, se observa
infiltrado en Rx torax, leucocitos > 30 x 10 9 plaquetas menos de 100.000.

Tratamiento antibidtico empirico debe realizarse a los patdgenos frecuentes.
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2.6.2.3 Dolor abdominal

Es frecuente la vaso-oclusion por células falciforme que da como infarto a las mesentérica
y de las visceras abdominal, por lo general es auto limitante y resuelve solo pero hay caso
que persiste el dolor y hay que realizarle hemograma con reticulocitos, transaminasa,
amilasa, lipasas, creatinina, radiografia de térax sin o con signo de dificultad respiratoria,
se maneja con analgesia con morfina , luego con perfusion de morfina y se afiade
ibuprofeno. En el secuestro hepatico hay que recuperar volumenes sanguineos y la masa
eritroide intentando reverti la falciformacion con la transfusiones con expansores del
plasma hsta conseguir hemoglobina de 8 a 10 mg/ dL, oxigenoterapia.

Las complicaciones de los pacientes con crisis de hemolisis se produce con frecuecia

litiasis, barro biliar.

2.6.2.4 Secuestro esplénico

Se produce cuando el bazo atrapa a los hematies que desencadena algunas veces llegando
al extremo shock hipovolémico , donde manifiesta con desmayo, palidez , taquicardia ,
dolor, taquipnea y esplenomegalia, ocurrida por factores precipitante como infecciones
virales o bacteriana. Que los nifios con caracter homocigoto poseen un 10 — 30 % de crisis

secuestro esplénico antes de los 3 afios (Guia SEHOP- 2010)°.
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CAPITULO I

MATERIALES Y METODOS

3.1 Metodologia

3.1.2 Disefio de la investigacion

Lugar de la investigacion: se realizé la recoleccion de la muestra en area de estadisticas
y en el departamento de hematologia del hospital Roberto Gilbert, obteniendo la base de

datos de la investigacion.

3.1.2.1 Recursos empleados

-Recursos naturales: El personal de estadisticas, nos facilité el nimero de historia
clinica asi como la ayuda indispensable de los doctores del departamento de hematologia,
y las pediatras tratante (tutor), para ejecutar la investigacion.

-Recursos materiales: se obtuvo utilizando el expediente del sistema sirviente entre
el 2012 al 2014 para la revision de las historias clinica, MIS para la revision de las pruebas
de electroforesis, Word para llenar la respectiva tabla para la base de datos y Excel para

efectuar la tabulacién de la muestra obtenida.

3.1.3 Tipo de investigacion
El tipo de investigacion es basico no experimental, observacional, descriptiva,

retrospectiva en un periodo de 2 afios.

Investigacion experimental

La investigacion experimental trata de una situacion de control en la cual se manipulan,
de manera intencional, una o mas variables independiente (causas) para analizar las
consecuencias de tal manipulacion sobre una o mas variables dependientes (efectos).

(Sampiere, 2006)*°
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Investigacion observacional

La investigacion observacional, tiene como objetivo indagar la incidencia de las

modalidades o niveles de una 0 mas variables en una poblacién. (Sampiere, 2006)
Investigacion descriptiva

Consiste en descubrir un fenémeno, situacién, contexto y eventos; Es decir miden,
evallan o recolectan datos de diferentes aspectos o componente del fendmeno a
investigar. (Sampiere, 2006)

Retrospectiva

3.1.3 Universo y muestra

3.1.4. El universo

El universo de la investigacion esta constituida por pacientes Neonato a nifios de 17 afios
del Hospital Robert Gilbert en consulta externa e internacion de sexo masculino y

femenino que tienen anemia falciforme y crisis drepanocitica.

Una poblacién es un conjunto de todos los elementos que estamos estudiando, acerca de
los cuales intentamos sacar conclusiones (Levin&Rubin, 1996)

3.1.4.1 La muestra

Es una parte del universo que se selecciona como parte de la cual en realidad se obtiene
el respectivo desarrollo de la investigacién donde se obtiene la medicion y la observacion

de la variable en estudio (Bernal Torres, 2006)

Esta muestra para respectico estudio fue basada en 100 pacientes pediatrico que tienen
anemia de células falciforme recolectada en un periodo de 2 afios.
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La muestra tomada en esta investigacion es igual a la poblacion porque esta dirigido
andlisis a demostrar el tipo de variable mas frecuente en nifios neonatos a nifios de 17

afios del Hospital Robert Gilbert.

B No?Z?
" (N = 1)e2+40222

n

Doénde:

n = Tamafio de la muestra.

N = Tamafio de la poblacion.

o= Desviacion estandar de la poblacion que, generalmente cuando no se tiene su valor,
suele utilizarse un valor constante de 0,5.

Z = Valor obtenido mediante niveles de confianza. Es un valor constante que, si no se
tiene su valor, se lo toma en relacion al 95% de confianza equivale a 1,96.

e = Limite aceptable de error muestral que, generalmente cuando no se tiene su valor,
suele utilizarse un valor que varia entre el 1% (0,01) y 9% (0,09), valor que queda a

criterio del encuestador.

3.1.5 Instrumento de investigacion

Para llegar a cabo la investigacion se revisO las historias clinicas, parametros de
laboratorio clinico, electroforesis de hemoglobina de los pacientes del Hospital Roberto
Gilbert.

3.2 Criterio de inclusion y exclusion

3.2.1 Criterio de inclusion

Paciente pediatrico de meses a 17 afios de edad que tengan antecedentes de anemia de
celulas falciforme.

Paciente de tenga historia clinica completa

Paciente atendida durante el periodo de estudio en investigacion
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3.2.2 Criterio de exclusién

Paciente que fueron atendidos por anemia

Paciente que fueron atendidos fuera del periodo de estudio

Paciente que no tenga la historia clinica incompleta.

3.3 Operacionalizacion

TABLA 1 OPERACIONALIZACION DE LA VARIABLE INDEPENDIENTE

OPERACIONALIZACION DE LA VARIABLE INDEPENDIENTE

VARIABLE | DEFINICION | CATEGORIAS | INDICADORES ITEMS TECNICAS
INSTRUMENTOS
Bioldgicos ¢Cual es la
(patologias edad de los
personales, pacientes con
complicaciones anemia de e Matriz de base
Es una durante las crisis, | células de datos
enfermedad Nifos de edad infecciones) falciforme?
Anemia de genética que pediatrica ¢Cuales son
células afecta la Demograficos los
falciforme estructura de la (edad) antecedentes
cadena de la patolégicos?
hemoglobina ¢ Qué
por sustitucion complicaciones
del presenta e Revision de
aminoécido durante las historias
Acd. crisis? clinicas y
Glutamico por publicaciones
valina. Género ¢Cual es el pediatricas y
género del hematoldgicas.
paciente?
Valor de ¢Cuél es el
Crisis hemoglobina valor de
drepanocitica hemoglobina al
Hepatomegalia ingreso?
¢Presenta
hepatomegalia
al ingreso?
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TABLA 2 OPERACIONALIZACION DE LA VARIABLE DEPENDIENTE

OPERACIONALIZACION DE LA VARIABLE DEPENDIENTE

VARIA | DEFINI | CATEG | INDICADOR ITEMS TECNICAS
BLE CION ORIA ES INSTRUME
NTOS
Crisis ¢ Cual es la forma Matriz de
Es la hemolitica de presentacion de base de
forma las crisis datos
de Crisis vaso- hemoliticas?
presentac | Crisis oclusiva ¢ Qué tipo de dolor
Variante | i6n de la | falciforme presenta el Revision
sdela hemoglo paciente? de historias
hemoglo | bina estas Crisis aplasica | ¢Qué paciente clinicas y
bina presenta presenta publicacio
4 formas: hepatomegalia? nes
v HbSS Crisis de ¢ Qué paciente pediatricas
v gg secuestro presenta y
- .
PR esplenomegalia” gematomg.
:ﬁli?:ze Electroforesis |
v Hb de hemoglobina | ;Qué tipo de
SC hemoglobina
Diagnosti | Valores de presenta?
Cco hemoglobina y
hematocrito ¢Al ingreso
Laboratorio cumple los
clinico: tgo, tgp | criterios de
,LDH, hemolisis y

Bilirrubina .

hepatomegalia?
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3.4 Cronograma de actividades

2014

2015

Actividad

AGO

SEPT

ocT

NOV

DIC

ENE

FEB

MAR

ABR

MAY

JUN

Seleccion del
tema

Presentacion
Yy
aprobacion
del tema

Elaboracion
del
anteproyecto

Recoleccién
de
informacion

Analisis de
resultados
de la
investigacion

Redaccién
del informe
y tesis

Presentacion
del informe
final
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3.5 Resultado y Anélisis de cuadros, graficos.

Porcentaje de Hemoglobina segun su forma de presentacion en los pacientes con

antecedente de anemia de células Falciforme.

TABLA 3 VARIANTES DE HEMOGLOBINA

GENOTIPO # PACIENTES |[FRECUENCIA
Hb SA 37 37%
Hb SS 39 39%
Hb Si 2 2%
Hb SC 8 8%
Hb SF 2 2%
OTRA INSTITUCI 12 12%
TOTAL 100 100%

ILUSTRACION 1 VARIANTES DE HEMOGLOBINA

INS%TTRUAQO VARIANTES DE HEMOGLOBINA

N
12%
Hb SF

2% m Hb SA

Hb SC Hb SA
8% \ 37% “HDSS
Hb ST _ A M Hb SR

2% :

m Hb SC
Hb SS m Hb SF

39%

H OTRA INSTITUCION

Analisis

Tras el siguiente estudio se analizaron 100 pacientes con anemia de células falciforme
mediante la técnica de electroforesis, donde se puede observar que la variante de mayor

frecuencia es la SS seguida de la variante de paciente que presentaron HbSA.
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Género con Mayor Frecuencia de anemia de células falciformes

TABLA 4 FRECUENCIA DE GENERO

Género Pacientes

Femenino 51
Masculino 49
Total 100

ILUSTRACION 2 FRECUENCIA DE GENERO

COMPARACION DE GENERO

Femenino
51%

Masculino
49%

Analisis
El porcentaje de pacientes pediatrico que acude a | hospital Roberto Gilbert con mayor

frecuencia es el género femenino con un porcentaje de 51% (n=100), lo que no indica que
tiene un predominio de género.
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Deducir el promedio de pacientes que ingresan por neumonia por sus crisis
Drepanocitica

TABLA 5 DIFICULTAD RESPIRATORIA POR NEUMONIA

P.INGRESAN # PACIENTES
C. Respiratorio- neumonia 9
Total Pacientes 100

ILUSTRACION 3 DIFICULTAD RESPIRATORIA POR NEUMONIA

PACIENTES CON NEUMONIA

p

C. Respiratorio-
neumonia

Total Pacientes

Anélisis
En el siguiente analisis vemos que los pacientes que ingresan con anemia de células

falciforme representan el 8% de todos los pacientes.
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Describir el promedio de ingreso por crisis hemolisis de los pacientes con anemia de
celulas falciforme

TABLA 6 CRISIS DE HEMOLISIS

P.INGRESAN [# PACIENTES
C . Hemolisis 57
Total Pacientes 100

ILUSTRACION 4 CRISIS DE HEMOLISIS

Pacientes con C. Hemolisis

u|C . Hemolisis |Total Pacientes

Anadlisis
En el siguiente resultado observamos que la crisis hemolisis representa el 57 % de todos

los pacientes que ingresaron en un periodo de dos afios, como conclusion vemos que es
frecuente las crisis de hemolisis.

29



Comparacion de las crisis drepanocitica por neumonia y hemolisis.

TABLA 7 COMPARACION ENTRE LAS CRISIS

P.INGRESAN #PACIENTES
C. Respiratorio- neumonia 9
C. HEMOLISIS 57

Anélisis
El resultado de la comparacion estre estas crisis por lo cual el paciente con anemia

falciforme acude a la emergencia, demuestra que tiene mayor frecuencia la crisis de

hemolisis como lo explica en la literatura de Williams.

ILUSTRACION 5 COMPARACION ENTRE LAS CRISIS

Comparcion de pacientes con Hemolisis y
C.R. Nuemonia

C.
Respiratorio-
neumonia; 9

Anélisis
En el grafico 5 se demuestra que los pacientes que ingresan al Hospital Roberto Gilbert,

en comparacion en pacientes con hemolisis y pacientes con Crisis respiratoria —

neumonia, los que ingresan mas son por crisis de hemolisis.
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Demostrar el promedio de pacientes que se han esplenectomizado por sus crisis

hemoliticas.

TABLA 8 PACIENTES ESPLENECTOMIZADO

Pacientes Esplenectomizado
P. Esplenectomizado |# Casos
esplenectomizado 22
Total de pacientes 100

ILUSTRACION 6 PACIENTES ESPLENECTOMIZADO

Pacientes Esplenectomizado

H esplenectomizado MW Total de pacientes

Anélisis
De todo lo pacientes que ingresaron por crisis drepanocitica reportaron
esplenectomizado el 18%, algunos de estos paciente proviene de otras instituciones.



Poblacién general del 2012,2013 Y 2014 con crisis drepanocitica

TABLA 9 PACIENTES CON GENOTIPO DEL PERIODO 2012 AL 2014

Afios # Pacientes Hb SA Hb SS Hb SR Hb SC Hb SF Otra institucion
A-2012 120186 12 8 0 1 0 5
A-2013 144141 17 13 1 3 2 6
A-2014 153275 8 18 1 4 0 1
ILUSTRACION 7 PACIENTES CON GENOTIPO DEL PERIODO 2012 AL 2014
Genotipo en el periodo 2012 al 2014
100%
80%
60%
40%
20%
0%
Hb SA Hb SS Hb SR Hb SC Hb SF Otra
institucién
HA-2012 ®mA-2013 mA-2014
Analisis

El resultado del objetivos, vemos que hay mayor casos de pacientes que ingresa ala

emergencia por causas de anemia falciforme en sus crisis en afio 2012 , la variante con

mayor predisposicion fue la Hb SA 9 rasgo falciforme y la de menor frecuencia fue la

variante Hb SC , comparando con la del 2013 vemos que sigue a la cabeza con el mayor

de casos la Hb SA mientras que en 2014 de muestra que la variante de mayor

predominio la obtuvo la Hb SS, en conclusidn entre los 2 afios resulto con mayor

numero de casos la Hb SS, con un numero de caso de 39 paciente que tiene presente

esta variable en su genotipo que se obtuvo mediante la observacion indirecta de la

electroforesis.
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Pacientes que ingresaron el 2012 al 2014

TABLA 10 TOTAL DE PACIENTES QUE INGRESARON EN EL 2012 AL 2014

Anos A-2012 A-2013 A-2014
# Pacientes 120186 144141 153275

ILUSTRACION 8 TOTAL DE PACIENTES QUE INGRESARON EN EL 2012 AL 2014

Pacientes que ingresaron en el periodo
2012 - 2014

144141 L
200000 120186
150000

100000
50000

# Pacientes
0
A-2012 A-2013 A-2014

PERIODO

Anadlisis
Con esta ilustracion observamos que el hospital tuvo una demanda de paciente de cual

la anemia falciforme ocupo un porcentaje bajo de ingreso por la emergencia.
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Pacientes con crisis Falciforme de acuerdo al grupo sanguineo

TABLA 11 GRUPO SANGUINEO CON CRISIS FALCIFORME

G. Sanguineo con crisis Falciforme
Grupo sanguineo # Casos

A- 15
A+ 27
O+ 46
B+ 12
Total 100

ILUSTRACION 9 GRUPO SANGUINEO CON CRISIS FALCIFORME

G. SANGUINEO CON CRISIS FALCIFORME

o
"
I
(9]
)
o
o
S
o
£
S
z

Grupo Sanguineo

FA- EA+ mO+ FB+

Anélisis
Con este estudio, se demuestra que el mayor grupo sanguineo que se ve relacionado esta
enfermedad genética que se observé en los paciente con antecedentes de anemia de

células falciforme es el grupo sanguineo O + seguida de menor frecuencis b +
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Comparacién que segun el género cual es con mayor porcentaje

TABLA 12 SEGUN EL GENERO PACIENTES CON CRISIS FALCIFORME

Afos A-2012 A-2013 A-2014

# Pacientes 32 48 20
Masculino 22 18 9
Femenino 10 30 11

ILUSTRACION 10 SEGUN EL GENERO PACIENTES CON CRISIS FALCIFORME

Analisis

En comparacion del género que se ve con mayor vulnerabilidad en 2012 fue el género
masculino, en el 2013 obtuvo el predominio el género femenino en comparacion del
2014 que obtuvieron casi una igualdad de género .
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NUmero de pacientes total que ingresaron en el 2012 al 2014 por emergencias

TABLA 13 INGRESARON EMERGENCIA DEL PERIODO 2012 AL 2014

# pacientes 417602
emergencias 16

ILUSTRACION 11 INGRESARON EMERGENCIA DEL PERIODO 2012 AL 2014

Pacientes que ingresaron por emeergencia del
periodo 2012 al 2014

500000

(%]
10
c 400000
@
(8]
S 300000
S
o 200000
]
€ 100000
3 4
=

0

# pacientes emergencias
B Seriesl 417602 16

Anélisis

El siguiente ilustracion se observa que los nuemro de paciente que acudieron a la
emergencia entre estos 2 afios , la anemia de células falciforme ocupo el 16 % de
ingreso en la emergencia del resto de la enfermedades por la cual acudieron en este

periodo.



3.6 Conclusiones

1- Se obtuvo por variante de hemoglobina con mayor frecuencia fue la hemoglobina
SS.

2- Se demostré que el género con mayor frecuencia que afecta la enfermedad es el
masculino obtuvo mayor porcentaje.

3- Se demostrd que los paciente que ingresa a emergencia tiene un porcentaje bajo con
crisis respiratoria por infeccion de neumonia.

4- Se obtuvo que los pacientes que ingresa a la emergencia presenta mayor porcentaje
de crisis por hemolisis.

5- Los paciente que fueron atendido en esta institucion reportan gque tiene un porcentaje

bajo de esplenectomia, algunos no son conocido de la institucion.

3.7 Recomendaciones

Como la anemia de células falciforme es un problema de salud publica, es bueno
intensificar los pesquizajes o tamizaje neonatal en centro hospitalario tanto pablico
como privado, con el objetivo de tener una mayor muestra de la enfermedad para tener
una prevalencia real de la enfermedad en nuestro pais.

Se deberia optimizar el canal de comunicacion entre el laboratorio de diagnostico con
los centros de salud y hospitalaria para obtener un acceso a todo la poblacién al
diagndstico oportuno.
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5. ANEXOS

RECOLECCION DE DATOS EN LAS HISTORIAS CLINICAS DEL HOSPITAL ROBERTO GILBERT
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JUNTA DE BENEFICENCIA HRG
Paciente: 30303714
Fecha

VISUALIZAR REGISTRO MEDICO
MORAN PINCAY MIGUEL ANGEL
) Hora 9:36

ECHEVERRIA JO E Al Area: HEMATOLOGIA CONSULTA ¢

HB POSITIVh PF‘!R}%TIB;”’ : . Sl
AL MOMENTO NO SE PALPAN MEGALIAS,

1. DSs7 Trastornos falciformes »

D571 Anemia falciforme sin crisis

\mﬂﬂmﬁﬂmnms\

===> SERVICIO: LABORATORIOS

Orden: 01334962 FECHAS>>0rden 2006/05/02 Pago : 2006/05/0

ORINA
FISICO, QUIMICO, SEDIMENTO
Méas.
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BASE DE DATOS DE LOS PACIENTES CON ANEMIA FALCIFORME Y CRISIS DREPANOCITICA

Grupo LABORATORIO INGRESO Hepatomegalii; FROTIS conocido

FechaIng. Nombres Sexo Edades i Ingreso Crisi Di itica i Hematocritos q iti TGP TGO Reticulito BILIRRUBINA LDH Leve HIPOCRONICA [LECTROFORESI por

201 i Briones Femenino |0a 4afios A+ C.DOLOROSA ABDOMINAL 7,9] 23 359 35 63| 15,8% si HIPOCRONICA NO

201 Raymondi Briones

201 i Briones HbsS

201 i Briones

2012|Paula Cedefio Carriel Femenino |0a 4afios A+ RESPITARIA - INFECCIOSA 8| 25,7] 659 37 50 1294|No HbSA NO

2012|Paula Cedefio Carriel

2013|Paula Cedefio Carriel

2014|Paula Cedefio Carriel 10 30]

2012|lvanna Ramos Villamarin Femenino |0a4afios A- i RESPITARIA - INFECCIOSA 7 21 379 183 287, 560 032a1,8mgd 2940(si Neutro i Sl

2012|Ilvanna Ramos Villamarin 7,56 23 587,

2013[lvanna Ramos Villamarin RESPITARIA - INFECCIOSA 9,52] 31,1 618| 1,8%|1,9 amés mg/d HbSR

2013|lvanna Ramos Villamarin C.HEMOLISIS 8,2 27]

2014|lvanna Ramos Villamarin C.VASO-OCLUSIVO ABDOM

2012Jamilex del Carmen Morales Jibaja Femenino [9a 13 afios A+ C.HEMOLISIS 9,7| 28] 356 2970 si S|

2013|Jamilex del Carmen Morales Jibaja C. RESPIRAT NEUMONIA

2013|Jamilex del Carmen Morales Jibaja C.HEMOLISIS 8| 27 426 171] 3,5%| HbSA

2012|Ligia Leonela Casquete Veliz Femenino [9a 13afios O+ C.HEMOLISIS 1303, No SI

2013|Ligia Leonela Casquete Veliz C.HEMOLISIS HbSF

2013|Berenice Prado Torres Femenino |5a8afios O+ RESPITARIA - INFECCIOSA 5,8 16 197] 30] 56 7|1,9 amés mg/d HbSA NO

2013|Williams Xavier Mora Garces ino |14a17afios |0+ ia_|C.DOLOROSA ABDOMINAL 7,7) 23 192 No SI

2013|Williams Xavier Mora Garces C. RESPIRAT NEUMONIA Hipocronica

2014|Williams Xavier Mora Garces C.HEMOLISIS 8| 24,5 HbsS

2013|Pamela Salome Guazhco Ortega Femenino [9a 13afios O+ C.VASO-OCLUSIVO ABDOM 9,7 29 293 176|Normal Normal 1,9 amas mg/d 155|No Anisocitosis HbSS SI

2012[Steven Yamil Chumo Martinez Masculino |14a17afios |0+ Emergencia |C. RESPIRAT NEUMONIA 6,7] 19,1 278 48 93| 1102|No Poiquilocitosis NO

2012|Steven Yamil Chumo Martinez C.HEMOLISIS

2013|Steven Yamil Chumo Martinez C.VASO-OCLUSIVO ABDOM

2013[Steven Yamil Chumo Martinez C.VASO-OCLUSIVO BRAZO 1ZQ. 7] 23 254

2012|Alexander Javier Alencastri Rosado ino |5a8afos A+ ia_|C.VASO-OCLUSIVO PIERNA 10,8, 34,3 272 459 62] 48] Si HbsC Sl

2012[Juan pablo Sanchez Mivela Masculino |5 a 8afios A+ Emergencia |C.VASO-OCLUSIVO ABDOM 11,1 3 250 219] 198 144 0,8%| 0,321,8 mg/d 181,1|No HbsS Sl

2012|Carlo Jair Daqui Vera i S5a8afios O+ ia_|C.HEMOLISIS 4,98 15| 82| 1,5%|1,9a mas 508|No

2013|Carlo Jair Daqui Vera C.HEMOLISIS 4,9 15| 80 HbSA NO

2013|Alan Lenin Ruiz Caicedo ino |5a8afos O+ ia_|C.HEMOLISIS 6) 18 310] 0,5%]|1,9 a mas Si NO

2014/Alan Lenin Ruiz Caicedo C.HEMOLISIS HbSA

2013|Jordana Jamileth Tinoco Encalada Femenino |5a8afios A+ Emergencia |C.HEMOLISIS 7] 21 400 1,9%| Sl

2013|Jordana Jamileth Tinoco Encalada C.DOLOROSA ABDOMINAL

2014|Jordana Jamileth Tinoco Encalada C.VASO-OCLUSIVO ABDOM si HbsS

2013|Ximena Belen Palma Herrera Femenino |5a8afios 0+ Emergencia |C.HEMOLISIS 80 96 5,8%|1,9amas si HbSA SI

2013|Yexmar Jomira Mendez Rodriguez Femenino [9a13afos B+ ia_|C.VASO-OCLUSIVO ABDOM 8,4 25| 457, 297 51 0,3a1,8mg/d si drepanoci Hbss Sl

2013|Luz Andrea Rodriguez Espafia Femenino [9a 13afios O+ C.VASO-OCLUSIVO ABDOM 10,57% 1081 HbSA

2013|Luz Andrea Rodriguez Espaiia C.HEMOLISIS

2014|Victor Hugo Yepez Ponce Masculino [9a 13 afos O+ C.HEMOLISIS No NO

2014]Victor Hugo Yepez Ponce C.HEMOLISIS 133 47 0,3a1,8mg/d HbSA

2013|Ginger Michelle Chung Portilla Femenino |5a8afios O+ Emergencia |C.HEMOLISIS 6,3 20,9] 397, Poiquilocitosis _|HbSC SI

2013|Adrian Aton Alburqueque ino |9a13afios O+ ia_|C.VASO-OCLUSIVO ABDOM 12,9 37,3 186 1,1%|0,3a 1,8 mg/d HbSA NO

2013|Yanari Anahi Villegas Vivar Femenino |5a8afios O+ i RESPITARIA - INFECCIOSA 12,5] 36 275 HbSS SI

2012|Miguel Angel Moran Pincay Masculino |5 a8afios O+ Emergencia |C.VASO-OCLUSIVO ABDOM 83 25 120 si NO

2012|Miguel Angel Moran Pincay C.VASO-OCLUSIVO ABDOM

2014|Miguel Angel Moran Pincay C. RESPIRAT NEUMONIA HbSS

2012|Nathaty Jurado Herrera Femenino |0a4afios O+ Emergencia |C.HEMOLISIS 36,7] 190] 2,8%|1,9amas No HbSA SI

2013|Nathaty Jurado Herrera C.HEMOLISIS

2013|Nathaty Jurado Herrera C.HEMOLISIS

2013|Nathaty Jurado Herrera C.HEMOLISIS

2013|Nathaty Jurado Herrera C.HEMOLISIS

2013|Nathaty Jurado Herrera C.HEMOLISIS

2014|Nathaty Jurado Herrera RESPITARIA - INFECCIOSA

2012|Maylin Pincay Amay Femenino |0a4afios O+ ia_|C.HEMOLISIS 6,1] 18,7, 257 83 3,0%|1,9 a mas Normoblasti HbSA Sl

2013|Maylin Pincay Amay C.HEMOLISIS




