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RESUMEN

La anemia de células falciformes o drepanocitosis, es una de las hemoglobinopatias
estructurales mas comunes en el mundo. La clinica se resume en oclusién vascular
e isquemia tisular, anemia hemolitica y la susceptibilidad a infecciones. La
procreacion en mujeres con hemoglobinopatias deviene un grave problema de
salud, que exige una atencion diferenciada y multidisciplinaria. Para esta afeccién
no existe tratamiento especifico definitivo, el arsenal medico existente solo puede
manejar los efectos y no la causa. La siguiente revisidén tiene como objetivo ofrecer
a los profesionales algunos aspectos relacionados con la fisiopatologia, una
discusion del problema clinico, diagndstico y opciones terapéuticas de la
enfermedad, lo que permite contribuir en la reduccién de la morbilidad y mortalidad
materna y perinatal. Se concluye que un alto indice de perspicacia y buen
diagndstico es menester para obtener resultados éptimos en las embarazadas
afectadas por enfermedad de células falciformes.

Palabras clave: anemia de células falciformes; drepanocitosis; embarazada;
clinica; diagnostico; prevencion.

ABSTRACT

Sickle cell anemia or sickle cell disease is one of the most common structural
hemoglobinopathies in the world. The clinic is summarized in vascular occlusion and
tissue ischemia, hemolytic anemia and vulnerability to infections. Procreation in
women with hemoglobinopathies becomes a serious health problem that requires a
differentiated and multidisciplinary care. There is no definitive specific treatment for
this condition, the existing medical resources can only address the effects and not
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the cause. The following review aims to offer professionals some aspects related to
the pathophysiology, a discussion of the clinical problem, diagnosis and treatment
options, which can contribute in reducing morbidity and maternal and perinatal
mortality. It is concluded that high level of insight and good diagnosis are
necessary for optimum results in pregnant women affected by sickle cell disease.

Keywords: sickle cell anemia; sickle cell disease; pregnant; clinic; diagnosis;
prevention.

INTRODUCCION

La anemia drepanocitica -sickle cell como se denomind originalmente- constituye un
descubrimiento relativamente reciente de una alteracién de la sangre. No hubo
referencias de esta anemia hasta el siglo XX, los primeros hallazgos clinicos fueron
reportados por James Bryan Herrick en 1910. En Cuba se conoce comUnmente
como sicklemia y al paciente se le denomina sicklémico lo que evidentemente fue
una adaptaciéon a nuestro lenguaje para facilitar su identificacién popular.

En diciembre de 1904, un paciente llamado Walter Clement Noel ingresé en el
Hospital Presbiteriano de Chicago porque aparentemente sufria de anemia. Ernest
Irons, interno colaborador con Herrick, investigaba la sangre de Noel cuando notd
la irregularidad en la forma de sus globulos rojos.

Fue esta la primera vez que se asocio la irregularidad de la forma de los gldbulos
rojos y se descubrié la anemia drepanocitica o anemia por células falciformes.

En 1922, Verne Mason denomind a esta enfermedad "sickle-cell anaemia", basado
en la descripcidon de Ernest Irons en lo relacionado con la forma que adoptan los
glébulos rojos. La enfermedad fue también denominada durante algun tiempo
Herrick” s syndrome (sindrome de Herrick).!

En 1949 el quimico norteamericano Linus Carl Pauling y algunos de sus colegas
investigaron sobre la anemia drepanocitica (sickle-cell anaemia) y fueron los
primeros en demostrar que la causa de la enfermedad era una anormalidad de la
molécula de hemoglobina.?

La alteracién genética que determina la Hb SS es consecuencia de una mutacién de
genes que ocurridé hace miles de afios, predominantemente en el continente
africano. Alli hubo tres mutaciones independientes en los pueblos del grupo
linglistico Bantu y en los grupos étnicos Benin y Senegal.

Varios investigadores asocian la mutacién genética a la respuesta del organismo a
la agresion sobre los globulos rojos del Plasmodiun falciparum agente etioldgico de
la malaria. Hace miles de anos la prevalencia de la malaria en estas regiones es
alta, los portadores del rasgo falciforme adquieren resistencia a esa enfermedad.3
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Con la emigracién forzada de los pueblos de Africa a causa de la esclavitud en
América, el gen fue difundido a todos los continentes, por lo que en la actualidad
constituye la enfermedad genética de caracter mundial mas prevaleciente.

En EE. UU. el mestizaje entre los blancos europeos de distintas regiones, con los
grupos originarios indigenas y posteriormente con africanos, fue menos intenso;
por lo que el gen de la Hb S permanece solo en la comunidad negra.

En Colombia, Brasil, Venezuela y Nicaragua hubo un mestizaje primario de
espafioles y portugueses con indigenas y posteriormente con negros. En paises
como México, Ecuador, Guatemala, El Salvador, Panama, Peru y Bolivia existe una
poblacién numéricamente importante de indigenas y mestizos.

Los paises con un gran contingente de poblacién negra son: Brasil, Colombia, Cuba,
Republica Dominicana, Haiti, Jamaica, Trinidad y Tobago, Antillas Holandesas,
Honduras, Surinam y EE. UU., paises donde prevalece el gen Hb S en un rango del
6 % al 10 %.*

En Africa Ecuatorial y Occidental hay prevalencia del gen Hb S en un indice del 40
% y en el area del Mediterraneo, Sur de Italia (Sicilia), Grecia e India, hasta de un
20 %.12

La OMS en la 592 Asamblea Mundial de la Salud,! decretd la prevalencia de anemia
por células falciformes, y encuentra que aproximadamente 5 % de la poblacion es
portadora de genes causantes de hemoglobinopatias. Cada afio nacen aproxi-
madamente 300 000 nifios con hemoglobinopatias importantes, de los cuales mas
de 200 000 son africanos con anemia falciforme.

Las hemoglobinopatias son consideradas por la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS) como "un programa prioritario de salud en el mundo". Segun su
comportamiento epidemioldgico, representan un problema de salud publica a nivel
nacional y mundial. En el nivel individual, constituye una necesidad de atencion a la
salud, dadas las repercusiones e impacto en la vida de las gestantes y el feto.

ASPECTOS GENERALES
FISIOPATOLOGIA

La anemia de células falciformes es una hemoglobinopatia, enfermedad que afecta
la hemoglobina, una proteina que forma parte de los glébulos rojos y que se
encarga del transporte de oxigeno. Es de origen genético y se da por la sustitucién
de un aminoacido en su conformacién.

Es un defecto de herencia autosdmica recesiva caracterizado por la presencia de
hemoglobina S (Hb S) en el eritrocito. Esta se diferencia de la Hb A en que se
intercambia el aminoacido Acido glutémico por Valina en la posicién seis de la
cadena beta. Esto se atribuye a una mutacion en el gen correspondiente de la
cadena beta que se haya localizado en el cromosoma once. En el triplete del ADN
afectado se encuentra una Adenina en vez de Timina, esto resulta en que el ADN de
la Beta globina codifique en el sexto residuo al aminoacido Valina en el lugar del
Acido glutdmico.®
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El resultado final es el siguiente: una molécula de hemoglobina A, que posee 574
aminodacidos iguales a los de la hemoglobina S en 572 y diferentes de la
hemoglobina A en dos aminoacidos. Esta diferencia minima causa graves trastornos
en los pacientes afectados, constituye el principio fisiopatoldgico de la enfermedad.

En la drepanocitosis dos hechos son importantes, uno es la anemia hemolitica
cronica y otro la oclusion vascular. La anemia hemolitica se debe a profundas
alteraciones de la membrana que llevan a la destruccion acelerada del hematie y la
oclusion vascular es un proceso complejo en el que participan muchos factores: la
deshidratacién del glébulo rojo, alteraciones de su membrana, aumento de su
adhesion al endotelio, alteraciones intrinsecas de las células endoteliales y otros.®

La anemia drepanocitica ocasiona varios fendmenos vaso-oclusivos capaces de
afectar cualquier 6rgano de la economia, se caracteriza por la presencia de
hematies en forma de hoz (falciforme) o de media luna en la sangre periférica, que
son los responsables de las manifestaciones clinicas y hematoldgicas de la

enfermedad (Fig. 1).

Waso-ocl usion

Celulas
falciformes

Alteracidn de celulas
endoteliales

Fuente! Rev Bras Hematol Hemoter, 2014;36(5):313-14.,

Fig. 1. Representacion esquematica de un vaso sanguineo con
celulas falciformes, alteracion de las células endoteliales vy
vaso-oclusidn,

En Cuba, la enfermedad se ha estudiado extensamente, lo cual ha contribuido al
conocimiento de sus manifestaciones clinicas y hematoldgicas; es el Gnico que
cuenta con un plan nacional de atencién integral que jerarquiza el Instituto de
Hematologia e Inmunologia. Gracias a estos estudios se ha mejorado la calidad de
vida del paciente y disminuye, de manera significativa, la morbiletalidad.

La forma mas frecuente de drepanocitosis en Cuba, es la anemia drepanocitica (AD)
o hemoglobinopatia (SS), le siguen en frecuencia, la hemoglobinopatia SC (Hb SC)
y la SP talasemia (SB tal); esta ultima puede ser SB° tal o SB* tal. La frecuencia del
estado de portador AS es de un 7 % en el mundo y cada afio nacen mas de 330
000 nifios afectados.”

RASGO FALCIFORME (AS)
Son personas portadoras de la Hb S asintomaticas, con cifras de Hb, morfologia

sanguinea y desarrollo fisico normal. La concentracién de Hb S es menor del 50 %;
sin embargo, en algunas circunstancias de anoxia pueden presentar
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complicaciones. Los heterocigotos Hb (AS) tienen anemia leve y en circunstancias
normales presentan la misma eficacia bioldgica que los homocigotos Hb (AA); con
la ventaja de que la Hb falciforme lo protege contra el protozoo de la malaria,
fenédmeno denominado polimorfismo compensado. La alteracidn clinica mas
frecuente es la hipostenuria o hematuria. Se han descrito algunos casos de
radomiolisis tras el ejercicio intenso, el rasgo drepanocitico no requiere tratamiento.
Cuando ambos padres tienen el rasgo falciforme Hb (AS) en cada embarazo habra
las siguientes posibilidades: 25 % de que el hijo sea normal Hb (AA), 50 % de que
el hijo herede la Hb normal de uno de sus padres y la Hb S del otro progenitor,
presentando el rasgo falciforme Hb (AS) y 25 % de probabilidad de que el hijo
herede la Hb S de ambos padres Hb (SS) manifestando la enfermedad. (Fig. 2)
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| L 1
Tiene rasgo Tiene rasgo Clave
falciforme falciforme
: A Gen narmal
Una copia del Lna copia del © !
=Tyl de Ia anemia en de la anemia Hernoglohina
e celulas e celulas normal ()
falciformes falciformes
S
Gen dela
anemiade
celulas
falcformes
Hernoglobina
anormal (5]
o N = . "| -
Hijo AA Hija AS ) Hijo SA Hija
P . L R
Mo tiene Tiene rasgo Tiene rasgo Tiene anemia
anemia falciforme falciforme de celulas
de células . falciformes
falciformes Una copia del Una copia del @
en de la anemia en de la anemia Dos copias del gen
Dos copias fEI %elulaz fEI %elulaz de la anemia de
del gen narmal alcrormes alcrarmes calulas falcifarmes

s hJ #

Fuente! Rev Bras Hematol Hemoter, 2014;36(5):313-14,

Fig. 2. Posibilidades de heredar la enfermedad segun los progenitores.,
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DOBLE HETEROCIGOTO HB (SC)

La hemoglobinopatia SC constituye un sindrome doble heterocigético con patrén de
herencia autosdmico recesivo, resultado de la herencia del gen S de un padre y del
gen C del otro progenitor, se caracteriza por la sustitucion del acido glutamico por
lisina en la posicion 6 de la cadena beta de la hemoglobina.

La hemoglobinopatia SC produce un cuadro clinico menos grave que el de la
hemoglobinopatia SS. El crecimiento y el desarrollo sexual son normales, la anemia
es leve y las crisis vasoclusivas escasas. Suele palparse esplenomegalia de pequefio
tamafo.>®

HEMOGLOBINA S-BETATALASEMIA: SB*tal

Las betatalasemias son el resultado de la falta de sintesis de las cadenas beta de
globina. Los genes beta se encuentran en el cromosoma 11, junto con los genes
delta y gamma.

Debido al aumento de la frecuencia de los genes, tanto de la Hb S como de la
talasemia B en grupos de poblaciones similares, la herencia de ambas anomalias es
relativamente frecuente. La combinacion Hb S-betatalasemia produce un cuadro
clinico de gravedad similar al de la drepanocitosis.>’

PRESENTACION CLINICA

Diferentes tipos de hemoglobina son producidos durante la vida embrionaria, fetal y
adulta; cada una de estas, consta de un tetrdmero de cadenas polipeptidicas de
globina: un par de cadenas alfa (141 aminoacidos), y un par de cadenas beta (146
aminoacidos). La principal hemoglobina que encontramos en el adulto es la Hb A
(a2B2), en el feto es la Hb F (a2y2) y en una pequefia porcidn del adulto, la Hb A2
(a2d2). Los eritrocitos aparecen hacia la sexta semana después de la concepcion y
los tipos principales de hemoglobina son la Portland, Gower I, Gower II. En la
semana 10-11, la predominante es la hemoglobina fetal. El cambio a la sintesis de
hemoglobina adulta se produce casi exclusivamente a la 38 semanas.®

En los primeros meses de la vida el paciente no presenta sintomas, ya que un
elevado porcentaje de su hemoglobina es de tipo fetal, que como se sabe, no
contiene cadenas beta. A partir del cuarto o quinto mes casi todas las cadenas
gamma de la hemoglobina fetal han sido sustituidas por las cadenas beta
patoldgicas y es a partir de este instante que comienzan a manifestarse los signos y
sintomas dependientes del proceso hemolitico. 13

Las manifestaciones clinicas son el resultado de la vaso-oclusidn y la hemolisis que
conducen a isquemia e infartos tisulares. Es una enfermedad de presentacion
variable de un individuo a otro, con afectacién de multiples érganos (huesos,
pulmones, cerebro, rifidn, bazo) y se caracteriza por periodos de crisis repetidas o
ausencia de sintomas por tiempo prolongado.
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SIGNOS Y SINTOMAS

Palidez cutédnea, ictericia acentuada con los episodios infecciosos o vasos oclusivos
por aumento de la hemdlisis. Se presentan cambios esqueléticos por expansion de
la médula ésea con deformidades a nivel de la cara y craneo. El retardo en el
desarrollo puberal, asi como la hepatomegalia y esplenomegalia son posibles en los
primeros anos de vida; pues con la edad, el bazo sufre fibrosis progresiva
produciéndose auto esplenectomia.®?®

Los pacientes sicklémicos con frecuencia tienen habitos caracteristicos,
extremidades largas, manos y dedos alargados, craneo en torre y paladar ojival,
presentan un tinte ictérico o coloracidon amarilla de las mucosas como consecuencia
de la anemia hemolitica y el depdsito de bilirrubina. En la actualidad se describen
gue todas las manifestaciones clinicas estan englobadas en tres crisis
fundamentales: 1°

1. Crisis vasoclusivas

Crisis dolorosas toracicas, dolorosas abdominales y dolorosas articulares con o sin
necrosis aséptica, crisis mano - pie, crisis hepaticas, crisis vaso - oclusivas del
sistema nervioso central, sindrome toracico agudo.*?

Estas crisis se producen por la obstruccion del flujo sanguineo produciéndose
hipoxia (déficit de O2) regional y acidosis lo que aumenta la falciformacién y la
isquemia. Los factores que pueden precipitarla son la hipoxia, acidosis,
deshidratacion, infeccion y la exposicion al frio.

2. Crisis de secuestro

Se caracteriza por el descenso brusco de la hemoglobina por debajo de 2 g/I,
reticulocitosis y secuestro de hematies en bazo, medula ésea e higado con una alta
mortalidad consecutiva al shock hipovolémico.!?

3. Crisis hematoldgicas

Son aquellas en las que existe una disminucién brusca de la hemoglobina, con
reticulopenia y las mas comunes son las aplasticas y la megaloblastica.'?

El embarazo en la mujer con Hb SS es mas frecuente a medida que aumenta la
sobrevida. El prondstico en relacién con la morbilidad y mortalidad materna y fetal
ha mejorado ostensiblemente. Sin embargo, todavia constituye una de las
situaciones mas peligrosas por las que puede atravesar una embarazada.

El cuadro clinico es importante porque si existen manifestaciones severas pre-
existentes, el embarazo agrega un factor de riesgo. La morbilidad aumenta del
primero al tercer trimestre y es de aproximadamente 80 %.8

Las complicaciones mas frecuentes son: exageracién de la anemia, crisis vaso-
oclusiva dolorosa, sindrome toracico, infeccién urinaria, preeclampsia, convulsiones,
tromboflebitis, sepsis.
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Generalmente el dolor es frecuente, presentan cierto grado de disfuncién cardiaca
por hipertrofia ventricular, hay aumento de la precarga y disminucién de la
poscarga con fraccién de eyecciéon normal y gasto cardiaco alto.8

La anemia falciforme cursa con anoxia tisular; asi, la placenta no esta exenta de
gue zonas de tejido se necrosen por secuestro de eritrocitos en la circulacidon que la
perfunde. Esto quedé demostrado en un estudio de Olivar Castején y cols., donde
manifiestan cambios degenerativos del trofoblasto por métodos microscépicos por
falta de oxigeno con necrosis tisular, dado que los eritrocitos anormales no aportan
la cantidad suficiente de oxigeno; demostrando la reaccién de Tenney-Parker,
indicativa de la hipoxia crénica y se localiza en regiones de mala perfusion
placentaria de origen materno o fetal.

Si el infarto placentario es considerado como una lesion vellositaria degenerativa
subsecuente a una oclusion vascular materna y el embarazo con enfermedad
drepanocitica transcurre con crisis vaso-oclusivas las consecuencias adversas para
el feto son obvias. En gran parte, las manifestaciones fetales son paralelas a las
maternas, es decir, que mientras la enfermedad no comprometa la oxigenacién ma-
terna, el prondstico fetal es bueno. Sin embargo, se ha encontrado que hay mayor
asociacion de infertilidad, aborto espontaneo, nacidos muertos, restriccion del
crecimiento intrauterino y trabajo de parto prematuro en mujeres con
hemoglobinopatias falciformes.!!

Se debe prestar atencion a las crisis dolorosa y su ubicaciéon anatémica dado que
pueden simular un abdomen agudo y puedan ser confundidos con embarazo
ectopico, apendicitis etc.t.15

Las caracteristicas principales del dolor drepanocitico crénico incluyen las
respuestas emocionales, conductuales, afectivas y psicoldgicas.

Para las mujeres con anemia falciforme (AF), el embarazo es una situacion
potencialmente grave que puede dejarla aun mas fragil e insegura por la alta
incidencia de complicaciones durante la gestacion. Ellas conviven con el sentimiento
positivo de embarazarse, tener hijos y de la realizacidon traida por la maternidad,
miedos y ansiedad marcan la gestacion de las mujeres con anemia falciforme. El
deseo de ser madre es frustrado por el aborto espontaneo o selectivo, por lo que la
atencién debe ser diferenciada para que contribuya al mejoramiento no solo fisico
sino también psiquico de la gestante con drepanocitosis.!314

Una de las primeras descripciones de complicaciones asociadas al embarazo en
pacientes con AD fue realizada por Koback en 1941, quien informé en 37
gestaciones, 33 % de mortalidad materna, 12 abortos espontaneos y 6 nacidos
muertos. Desde esa fecha, varios investigadores han publicado sus experiencias
sobre morbilidad y mortalidad durante el embarazo.

Los riesgos asociados a las embarazadas y sus hijos con drepanocitosis han
disminuido considerablemente durante la década pasada, y se pone como limite el
afno de 1972. Se realizé una comparacion entre lo encontrado antes y después de
esta fecha; asi, entre 156 embarazos con drepanocitosis, la muerte materna
presentd una variacién de 4,1 % a 1,7 % respectivamente; los indices de
mortalidad fetal y perinatal disminuyeron de 52,7 % a 22,7 %. También se
encontré una mejora significativa del peso al nacimiento y un aumento en el
nimero de semanas al final de la gestacion de 34,7 semanas a 37,4 semanas.!®
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Hay circunstancias especiales durante el embarazo que aumentan de modo
apreciable la morbilidad de estas mujeres. La bacteriuria asintomatica y la
pielonefritis aguda estdn aumentadas sustancialmente, y es importante vigilar
cuidadosamente la bacteriuria y erradicarla para prevenir la mayoria de las
infecciones urinarias sintomaticas. Si se desarrolla la pielonefritis, estos eritrocitos
son extremadamente susceptibles a las endotoxinas, lo cual puede producir una
rapida y manifiesta destruccidn de los gldbulos rojos mientras se suprime
simultaneamente la eritropoyesis.

DIAGNOSTICO

El diagnostico se realiza mediante la electroforesis de hemoglobina, es un simple
analisis de sangre que puede ser realizado a todas las gestantes.6/17

La hemoglobina oscila entre 6 y 8 g/dl.

La anemia normocitica normocrémica, aunque puede ser microcitica cuando se
asocia a una talasemia o a un déficit de hierro. Reticulosis por encima de 5 %.

DIAGNOSTICO PRENATAL

El diagnostico prenatal representa la mas importante aplicacion de la tecnologia en
humanos. El programa Nacional para la prevenciéon de Anemia drepanocitica
establecido en Cuba en 1983, se basa en la deteccion de las parejas de riesgo
mediante la pesquisa en las mujeres embarazadas, asesoramiento genético y
diagnostico prenatal. Se les brinda la oportunidad de interrumpir el embarazo en
los casos que el feto este afectado,!® lo que a su vez permite reducir la incidencia
de la enfermedad. El uso del aborto selectivo constituye, para muchos escépticos,
un proceder no ético siendo necesario aclarar que las enfermedades moleculares
como la Sicklemia, no tienen posibilidad de cura definitiva, por ser un defecto
estructural predeterminado genéticamente.

El diagndstico prenatal (DPN) consiste en la deteccién de anomalias genéticas o
congénitas en el feto. Identificado entre los grandes dilemas en la practica de la
genética médica. Numerosos estudios demuestran diferentes actitudes de las
personas en el mundo sobre este tema.

Los lineamientos éticos del DPN han sido recientemente publicados por la OMS
incluyen los siguientes:

1. Los servicios del DPN deben estar disponibles de acuerdo a la necesidad médica,
independientemente de la capacidad de pago.

2. El asesoramiento genético no directivo debe preceder al DPN e incluir una
discusion exhaustiva de sus riesgos, beneficios y limitaciones.

3. ElI DPN debe ser optativo y voluntario.

4. La pareja debe ser informada objetivamente de todo hallazgo clinico pertinente
del DPN.

247
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Obstetricia y Ginecologia. 2016;42(2)

Las técnicas mas comunes para obtener material fetal (células y sangre) son las
denominadas invasivas, llamadas de esta forma por no respetar el medio interno, ni
la integridad de las membranas ovulares, la biopsia de vellosidad (BVC) se realiza
entre las semanas 10 y 12 de la gestacidon, la amniocentesis entre la semana 14 y
20 y la cordocentesis (extraccién de sangre fetal de la vena umbilical) a partir de la
semana 18 estas son pruebas fiables sin embargo someten al embarazo a un riesgo
no despreciable de perdida fetal debido al propio proceder.

Todas estas técnicas invasivas (BVC y amniocentesis) presentan los mismos
riesgos: rotura de la bolsa amnidtica, desencadenamiento del parto, metrorragias-
hemorragias anormales (10-50 %), puncidn del corddn umbilical y la subsiguiente
hemorragia, infecciones (0,3 %), hematomas retrocoriales o intracoriales, puncion
de 6rganos vitales del feto (corazén o cerebro) y abortos, relacionados con la
experiencia del operador, nimero de punciones necesarias y la via utilizada.1%:20

La aceptacion o el rechazo de un individuo, un grupo o una sociedad hacia el
diagnéstico prenatal y la interrupcion del embarazo de fetos afectados estan
determinados por las respuestas a las siguientes preguntas:

e ¢(En qué momento de la gestacion se considera al producto de la concepcion
como una persona con derechos?

e ¢Cudl es la importancia relativa de los derechos del feto comparados con los
de la madre?

e (Es la vida (cualquiera que sea su calidad) mejor que la ausencia de la vida?

Por supuesto, no existe ninguna garantia de que ambos miembros de la pareja
respondan de igual forma a estas preguntas, sino que pueden hacerlo de forma
muy diferente.!8

Cuando el feto resulta afectado, de inmediato surgen problemas con estas
definiciones.

¢Es aborto interrumpir el embarazo en el estado de embrién? Segun la lengua
castellana si, segun la embriologia no; en clinica se hablaria de un aborto: ées
aborto interrumpir el embarazo cuando el feto no es viable ni dentro ni fuera del
Utero?!8 ¢Es el embrion o el feto un ser humano en el momento del aborto?

Si ) homicidio

Mo — inconsistencia cientifica

Las respuestas a las interrogantes de cuando el feto se considera persona? o
écuando el feto se considera paciente, se encuentran entre las mas controvertidas
de la medicina moderna y constituyen grandes dilemas éticos relacionados con el
comienzo de la vida. Algunos consideran que desde etapas precoces de la gestacion
el embridn y el feto tienen un estatus moral y por lo tanto debe ser respetado como
una persona potencial. El reconocimiento del estatus moral del embrion y de sus
derechos como persona se encuentra en el centro de los grandes conflictos éticos
actuales.!8

De forma general podemos decir que el estatus moral del feto estda muy relacionado
con la decisién de los padres de aceptar o no al feto enfermo, pues este no tiene
capacidad para decidir. Resulta muy importante que el médico a pesar de sus
convicciones morales, no trate de influir de ninguna manera en la decisidén paterna.
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No son pocos los que acusan al diagndstico prenatal de ser una practica
eugenésica, porque se aborta el feto enfermo y se acepta el feto sano. Por eso,
algunos sectores acuden al concepto de "calidad de vida" para tratar de justificar o
no el aborto selectivo.!820

TRATAMIENTO

Aungue no hay ninguna cura para la anemia falciforme los médicos pueden prestar
considerable ayuda a quienes padecen la enfermedad, por lo que tendremos varios
tipos de tratamiento:

1. Preventivo
2. Especifico de la enfermedad

El tratamiento preventivo estd basado en el diagndstico prenatal que se explicd
anteriormente para evitar el nacimiento del feto afectado de la enfermedad.

No hay datos sistematicos que puedan ser usados como guia ponderal de manejo
de crisis dolorosa aguda en la paciente embarazada.??

En la CVO dolorosa la medida terapéutica mas importante es la hidratacién por via
oral o parenteral, segun la intensidad, la localizacién y las manifestaciones que
acompafan a la crisis (dolor abdominal, vémitos) se utilizan soluciones de dextrosa.
Los analgésicos mas utilizados en nuestro pais son la dipirona y el espasmoforte. El
uso de narcoticos en estos pacientes no es aconsejable.

La Hidroxiurea disminuye fendémenos vaso-oclusivo en pacientes con enfermedad
de células falciformes pero tiene accion teratogénica durante el embarazo (Fig. 4).

Ecografia orientadora

4 N

Cordocentesis

Biopsia
de la vellosidad
corial

Aminocentesis

Fig. 4. Estudios a realizar para el diagndstico prenatal.
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INDICACIONES DE LA TRANSFUSION

Se utilizan en la crisis aplastica y de secuestro, en las infecciones severas sobre
todo pulmonares y en la insuficiencia cardiaca, pulmonar o renal crénicas.
En la Hb SS se indican las transfusiones:?!.22

1. Para mejorar la capacidad de transporte de oxigeno de la sangre.

2. Anemia severa que produzca disnea, hipotensién postural, angina, insuficiencia
cardiaca, disfuncion cerebral.

3. Hipoxia aguda o crénica (PO2 < 70 torr).

4. Para mejorar la perfusion en la microcirculacidon y disminuir la proporcion de
hematies con HBS.

5. Infecciones graves.

6. Crisis vasooclusivas del sistema nervioso central (SNC).
7. Crisis de secuestro esplénica o hepatica.

8. Sindrome toracico agudo.

La exanguineo-transfusidon se aplica cuando es necesario disminuir de manera
rapida el porcentaje de Hb S a menos de 30,0 - 40,0 %. Es un método rapido se
extrae la sangre de una vena al mismo tiempo que se transfunde por otra. Se
recambian 500 mL y el total a recambiar es de 3,0 - 4,0 L. Si con una exanguineo -
transfusion no se logra el porcentaje de Hb S deseado se repite al dia siguiente.

Toda la sangre sera estudiada con la prueba de solubilidad para descartar el
donante AS y con las pruebas para el diagnéstico de sifilis, hepatitis B y C y VIH-
SIDA.

A toda paciente se le hara el fenotipo de sus hematies: ABO, Rh, Kell, Duffy, Kidd.
En la sangre del donante los mas importantes son: Sistema Rh, Kell, Duffy

El uso profilactico de la transfusién o exanguineo -transfusion se discute.?® Los que
apoyan este tratamiento aducen que al disminuir el porcentaje de Hb S disminuyen
los fendmenos vaso-oclusivos en la placenta, las complicaciones y la morbilidad y
mortalidad materna y fetal; otros no encuentran diferencias. Por otro lado, 22 % de
las mujeres transfundidas desarrollan alo-anticuerpos anti-eritrocitarios, algunos de
los cuales pueden causar anemia hemolitica del recién nacido.

En lo que se refiere a los métodos contraceptivos también existen controversias. Se
describen complicaciones con la utilizacidon de contraceptivos orales, progesterona
de depdsito y dispositivos intrauterinos; por lo que se aboga por la esterilizacion
quirurgica siempre que sea posible con paridad satisfecha y signos de enfermedad
descompensada.

Se concluye que es menester un alto indice de perspicacia y buen diagndstico para
obtener resultados 6ptimos en las pacientes embarazadas afectadas, de
enfermedad de células falciformes. Por lo que el seguimiento sera multidisciplinario
con obstetra, hematdlogo, intensivista y anestesiélogo.
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