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RESUMEN

Introduccion: La drepanocitosis es la anemia hemolitica congénita mas comdn del
mundo. Entre el 5y 15 % de la poblacion mundial es portadora de la hemoglobina Sy
en Cuba, la frecuencia es de 3,08 %, lo que representa un problema de salud publica.
Objetivo: Caracterizar el cuadro clinico, el perfil hematologico y la probabilidad de
supervivencia de los pacientes con drepanocitosis en el Instituto de Hematologia e
Inmunologia.

Método: Se realizo estudio descriptivo, longitudinal y retrospectivo, que incluyé todos
los enfermos seguidos, al menos dos afnos, en la institucion, entre enero de 1973 y
diciembre del 2009.

Resultados: Se incluyeron 599 pacientes (285 masculinos), 439 SS/SB°tal y 160
SC/SB*tal. El seguimiento medio fue de 17,6+9,5 anos. Predominaron los pacientes
entre 20 y 59 afos. Los eventos clinicos mas frecuentes fueron las crisis vasoclusivas
dolorosas, las infecciones, el sindrome toracico agudo y las complicaciones hepaticas.

Los valores de reticulocitos, plaquetas, leucocitos y hemoglobina fetal fueron

1

@) e |

Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://orcid.org/0000-0002-8727-5896
https://orcid.org/0000-0002-8727-5896
https://orcid.org/0000-0003-0880-9194
https://orcid.org/0000-0001-8382-1813
https://orcid.org/0000-0002-9909-3862
mailto:rchematologia@infomed.sld.cu

€CIMED Revista Cubana de Hematologia, Inmunologia y Hemoterapia. 2022;38(1):e1519

, EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

significativamente mayores en los pacientes SS/SB%al; no asi la hemoglobina total
que fue mayor en los SC/SB*tal. La probabilidad de supervivencia global de los
pacientes a los 45 anos fue de 69 %. Los accidentes vasculares encefalicos (17,5 %),
las complicaciones hepaticas (17,5 %) y las cardiacas (14,28 %) fueron las principales
causas de muerte.

Conclusiones: La distribucion demografica y por hemoglobinopatias, el cuadro
clinico, y el perfil hematoldgico fueron similares a los encontrados en pacientes de
otras regiones geograficas, excepto la frecuencia de complicaciones hepaticas que
fue mayor. La probabilidad de supervivencia fue similar con los mejores centros de
atencion en el mundo.

Palabras clave: drepanocitosis; eventos clinicos; mortalidad; hemoglobina S

ABSTRACT

Introduction: Sickle cell disease is the most common congenital hemolytic anemia in
the world. Between 5 to 15% of the world population is a carrier of hemoglobin S and
in Cuba, the frequency is 3.08%, which represents a public health problem.
Objective: To characterize the clinical picture, the hematological profile, and the
probability of survival of patients with sickle cell disease at the Institute of
Hematology and Immunology. Method: A descriptive, longitudinal and retrospective
study was carried out, which included all patients followed up for at least two years
at the institution between January 1973 and December 2009.

Results: 599 patients (285 male), 439 5S/SB°al and 160 SC/SB*tal, were included. The
mean follow-up was 17.6+9.5 years. Patients between 20 and 59 years old
predominated. The most frequent clinical events were painful vasocclusive crises,
infections, acute chest syndrome, and liver complications. The reticulocytes,
platelets, leukocytes and fetal hemoglobin values were significantly higher in the
SS/SBCtal patients, but not the total hemoglobin, which was higher in the SC/SB*tal.
The overall survival probability of patients at 45 years was 70%. Stroke (17.5%), liver
complications (17.5%), and cardiac complications (14.28%) were the main causes of
death.

Conclusions: The demographic distribution and by hemoglobinopathies, the clinical

events, and the hematological profile were similar to those found in patients from
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other geographic regions, except the frequency of liver complications, which was
higher. The probability of survival was comparable with the best care centers in the
world.

Keywords: sickle cell disease; clinical events; mortality; hemoglobin S
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Introduccién

La drepanocitosis comprende un grupo de alteraciones genéticas autosomicas
recesivas caracterizadas por una hemoglobina anormal, denominada S. Incluye la
anemia drepanocitica (SS), la hemoglobinopatia SC (HSC), la S/B talasemia (S/B%tal y
S/B*tal) y otras.™

Se estima que cada afo nacen en el mundo mas de 330 000 nifos con
hemoglobinopatias (275 000 con drepanocitosis).("»%3) En Cuba el 3,08 % de la poblacion

es portador AS.®

El cuadro clinico se caracteriza por periodos asintomaticos solo definidos por la palidez
de piel y mucosas, ictericia de variada intensidad y visceromegalias; eventos agudos;
y manifestaciones clinicas asociadas al dano organico crénico con la evolucion de la

enfermedad.

Dentro de los eventos agudos, los mas frecuentes son las crisis vasoclusivas dolorosas
(CVOD), que representan el 90 % de los ingresos en sala de emergencia u
hospitalaria.®® El sindrome toracico agudo (STA) es la segunda causa de admisiones
hospitalarias.("”) El accidente vascular encefalico (AVE) es mas frecuente entre los
cinco y 10 anos de edad.® Las infecciones son una de las causas mas comunes de
hospitalizaciéon y de muerte, particularmente en la infancia, aunque la mortalidad por

infecciones ha disminuido notablemente en la actualidad.®
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Son multiples las manifestaciones clinicas que presenta la enfermedad y existe una
gran variabilidad clinica tanto entre los pacientes, como en un mismo paciente en

diferentes periodos de su vida.(10:11,12,13,14,15)

El prondstico y la expectativa de vida de los pacientes con drepanocitosis se han

elevado con el mejor conocimiento y manejo terapéutico de la enfermedad.(1¢:17)

El objetivo de esta investigacion fue caracterizar el cuadro clinico, el perfil
hematoldgico, y la probabilidad de supervivencia de los pacientes con drepanocitosis
admitidos en el Instituto de Hematologia e Inmunologia (IHI) durante el periodo 1973-
2009.

Método

Se realizo6 un estudio descriptivo, longitudinal y retrospectivo. Se incluyeron todos los
pacientes atendidos en el IHI con diagndstico de drepanocitosis seguidos en la

institucion al menos durante 2 anos.

Se respetaron los criterios de confidencialidad y los datos obtenidos se emplearon para
beneficio cientifico de interés institucional y de los pacientes. Dado que el estudio se
realizé a partir del analisis de la historia clinica, no fue necesario el consentimiento

de los pacientes para participar en la investigacion.

Para el estudio se agruparon las hemoglobinopatias en SS y SBtal, y en SC y SB*tal por

tener cuadros clinicos muy similares.

Se analizaron los resultados de los examenes complementarios en condiciones basales
del paciente, sin crisis, ni transfusiones de masa eritrocitaria en los tres meses
previos. Hasta el afo 2008, la hemoglobina se determiné por el método de la
cianometahemoglobina y el conteo de leucocitos y plaquetas en camara de Neubauer.
A partir de ese ano, ambos estudios se realizaron por contador hematologico

automatizado (Sysmex XS-1000i). Para el estudio de la hemoglobina fetal (HbF) se
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empleo el método de la desnaturalizacion alcalina (Betke)('® y para los reticulocitos

la tincion con azul brillante de crecilo.(

Como medida de resumen para los datos cualitativos se utilizaron las frecuencias
absolutas y porcentajes y para los cuantitativos la media y la desviacion estandar.

Para determinar la existencia o no de diferencias entre ambos tipos de
hemoglobinopatias, el sexo, los grupos de edad, y los eventos clinicos se utilizo la

prueba Chi Cuadrado de homogeneidad.

Las variables de laboratorio hematoldgicas y bioquimicas, asi como el promedio de
admisiones hospitalarias, consultas y transfusiones se compararon entre los tipos de
hemoglobinopatias y entre ambos sexos mediante la prueba t de Student para
muestras independientes. Estas mismas variables también se compararon entre los
grupos de edad mediante el Analisis de Varianza o ANOVA de un factor. En caso de
rechazar la hipotesis se realizaron comparaciones multiples mediante la prueba de
Scheffé.

El tiempo de supervivencia global se determino desde la fecha de nacimiento hasta la
fecha de la muerte o de la ultima noticia del paciente; el analisis se realizé mediante
el método de Kaplan Meier. Para la comparacion de las curvas de supervivencia entre
los tipos de hemoglobinopatias se utilizo la prueba de Breslow, teniendo en cuenta

que para ambas variables las curvas se cruzan.

El nivel de significacion para todas las pruebas de hipotesis fue de 0,05

Resultados
Se estudiaron 599 pacientes con drepanocitosis (439 SS/SB%al y 160 SC/SB*tal), 285

del sexo masculino. El tiempo medio de seguimiento fue de 17,6+9,5 anos.

Predominaron los pacientes entre dos y 59 anos (69,5 %) (p=0,012).

El evento clinico mas frecuente fue la CVOD (90,2 %), seguido por las infecciones (66,4 %),

el STA (53,6 %) y luego las complicaciones hepaticas (30,2 %) (Tabla 1).
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Tabla 1 -. NUmero y porcentaje de eventos clinicos por pacientes y hemoglobinopatias

Hemoglobinopatias

Evento SSEETal [ SCisBl o599 °
n % n % n %

CcvoD 395 90,0 145 90,6 540 90,2 0,09
Infecciones 309 70,4 89 55,6 398 66,4 0,000
STA 255 58,1 66 41,3 321 53,6 0,000
Ulcera maleolar 146 33,4 12 7,5 158 26,4 0,000
Litiasis vesicular 136 30,8 12 7,5 148 24,6 0,000
Crisis hepatica 109 24,8 7 4,4 116 19,4 0,000
Crisis aplasica 64 14,6 8 5,0 72 12,1 0,003
Secuestro esplénico 59 13,4 7 4,4 66 11,0 0,001
NACF 46 10,5 15 9,4 61 10,2 0,80
AVE 42 9,6 16 10 58 9,7 0,74
Secuestro hepatico 34 7,7 0 0 34 5,7 0,000
Crisis hepatica mixta 27 6,2 4 2,5 31 5,2 0,27
Priapismo 24 5,5 3 1,9 27 27 0,019
IRC 11 2,5 2 1,3 13 2,2 0,55

CHH 10 2,3 1 0,6 11 1,8 0,21

Nota: CVOD: crisis vasoclusiva dolorosa, STA: sindrome toracico agudo, NACF: necrosis
aséptica de la cabeza del fémur, AVE: accidente vascular encefalico, IRC: insuficiencia renal

cronica, CHH: crisis hiperhemolitica

Todos los eventos fueron mas frecuentes en los pacientes con hemoglobinopatia
SS/SB%al, con significacion estadistica en las infecciones, los STA, las Ulceras
maleolares, la litiasis vesicular, las crisis hepaticas, las crisis aplasicas, las crisis de

secuestro esplénico, y las crisis de secuestro hepatico.

La CVOD ocurrié fundamentalmente en los grupos de edades entre 2 - 19 y 20 - 39
anos, con significacion estadistica para el primer grupo; las infecciones disminuyeron
con la edad; la litiasis vesicular y la Ulcera maleolar se presentaron principalmente en
los grupos de edades intermedia. El STA fue mas frecuente en los pacientes entre 2 -
19 anos de edad. El priapismo predominé en los dos primeros grupos etarios. La
necrosis aséptica de la cabeza del fémur (NACF) fue mayor en los pacientes entre 40
y 59 afnos, con significacion estadistica. El resto de los eventos estudiados no tuvieron

relacion con la edad (Tabla 2).
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Tabla 2 -. NUmero y porcentaje de eventos clinicos por grupos de edad

Grupos etarios (afos)

Evento 2-19 20 - 39 40 - 59 60ymas P
n % n % n % n %
CcvoD 2652 | 40,7 | 2921 | 44,9 | 907 | 13,9 | 31 0,5 | 0,01
Infecciones 723 43,7 754 456 | 173 | 10,5 4 0,2 0,01
STA 552 60,3 273 | 29,8 | 84 9,2 6 0,7 | 0,00
Crisis hepatica 54 30,0 101 56,1 25 13,9 | O 0,0 | 0,48
AVE 40 51,3 26 33,3 12 154 | O 0,0 | 0,18
Ulcera maleolar 20 11,3 62 28,8 70 30,0 5 27,3 | 0,01
Litiasis vesicular 30 16,9 53 24,4 57 31,0 8 36,4 | 0,01
Crisis aplasica 27 15,3 19 8,8 26 14,1 0 0,0 0,06
Priapismo 24 52,2 20 43,5 2 4,3 0 0,0 0,03
Secuestro hepatico 14 33,3 22 52,4 6 14,3 0 0,0 0,63

Crisis hepatica mixta 12 36,4 15 45,6 6 18,0 0 0,0 0,85

NACF 9 5,1 17 7,9 34 | 18,5 1 4.5 | 0,01
CHH 6 42,.9 5 35,7 3 21,4 | 0 0,0 | 0,82
IRC 1 0,6 4 1,8 8 4,4 0 0,0 | 0,07

Nota: CVOD: crisis vasoclusiva dolorosa, STA: sindrome toracico agudo, AVE: accidente
vascular encefalico, NACF: necrosis aséptica de la cabeza del fémur, CHH: crisis

hiperhemolitica, IRC: insuficiencia renal cronica

Los valores de reticulocitos, plaquetas, leucocitos y HbF fueron significativamente mayores en
los pacientes con hemoglobinopatia SS/SB°al, no asi la hemoglobina total que fue mas elevada
en los SC/SB*tal, los valores de la creatinina y la ALT estuvieron dentro del intervalo de

referencia, pero se evidencié un valor superior de la creatinina en los SC/SB*tal (Tabla 3).
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Tabla 3 -. Promedio anual de las variables hematoldgicas y bioquimicas por

hemoglobinopatia
Variables hematologicas y Hemoglobinopatia
bioquimicas $S/58%al SC/sBtal P
(MediatDE) (MediatDE)
Hemoglobina (g/L) 80,6+14,0 109,9+27,0 0,000
Reticulocitos (X 10°3) 133454 67+41 0,000
Leucocitos (X 10°/L) 11,1£5,1 9,2+4,1 0,000
Plaquetas (X 10°/L) 346,7187,8 296,8+80,4 0,000
Hemoglobina fetal (%) 7,3846,0 3,9+3,5 0,000
Creatinina (umol/L) 67,1137 73,5+26,6 0,006
Alanino amino transferasa (Ul) 12,3+13,5 12,4£16,3 0,816

Nota: DE: desviacion estandar
Se observoé una elevacion de los valores de la creatinina (p=0,000) y ALT (p=0,000) con
el aumento de la edad, aunque siempre estuvieron dentro de los rangos normales de

referencia en todos los grupos etarios.

Durante el periodo estudiado fallecieron 63 pacientes (10,5 %), con una media de edad
de 34,4+19.8 anos. Ellos incluyeron 53 con hemoglobinopatias SS/SB%tal (12,1 %), y 10
del grupo SC/SB*tal (6,2 %).

Se encontro6 una probabilidad de supervivencia a los 45 anos del 70 % (Fig. 1A).
La probabilidad de supervivencia a los 45 anos de los pacientes con SS/SB%al fue del

69 %, ligeramente menor que el grupo con SC/SB*tal (p=0.73) (Fig. 1B).

Probabilidad de Supervivencia
° s

Probabilidad de Supervivencia
o P

o.
A % - - - B
o o 10
1po (afios)
Tiempo (afios)

Fig. 1 - Probabilidad de supervivencia global (A) de los pacientes estudiados con
drepanocitosis, y segun hemoglobinopatia (B).
El AVE y las complicaciones hepaticas fueron las causas mas frecuentes de muerte,

seguidas por las complicaciones cardiacas (Tabla 4).
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Tabla 4 -. Causas de muerte

Causas de muerte (n=63) n %
Accidente vascular encefalico 11 17,50
Hepaticas 11 17,50
Crisis hepatica 3 4,8
Insuficiencia hepatica 3 4,8
Crisis de secuestro hepatico 2 3,2
Crisis hepatica mixta 1 1,6
Sindrome hepato-renal agudo 1 1,6
Coma hepatico 1 1,6
Cardiacas 9 14,28
Insuficiencia cardiaca 5 7,9
Edema agudo del pulmén 2 3,2
Miocarditis intersticial difusa 1 1,6
COR pulmonar agudo 1 1,6
Infecciosas 5 7,93
Dengue hemorragico 1 1,6
Sepsis 1 1,6
Peritonitis fibropurulenta generalizada 1 1,6
Enterocolitis aguda pseudomembranosa 1 1,6
Meningoencefalitis bacteriana 1 1,6
Pulmonares 4 6,34
Sindrome toracico agudo 2 3,2
Tromboembolismo pulmonar 2 3,2
Hemoliticas 3 4,76
Sindrome hiperhemolitico 2 3,2
Reaccion hemolitica postransfusional 1 1,6
Otras 11 17,50
Insuficiencia renal cronica 3 4,8
Muerte sUbita 2 3,2
Secuestro masivo 2 3,2
Obstruccion abdominal 1 1,6
Fallo multiorganico 1 1,6
Sangramiento masivo 1 1,6
Crisis aplasica 1 1,6
Desconocidas 9 14,28

Discusion
Predominaron los pacientes con hemoglobinopatia SS/SB%tal, en correspondencia con
la incidencia de las hemoglobinas S y C en la poblacion cubana.® Contrario a lo
esperado por el caracter autosémico de la enfermedad, hubo un ligero predominio del
sexo femenino. En la poblacion cubana existe un discreto predominio de las

mujeres,?) pero también pudiera relacionarse con que todas las mujeres con
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drepanocitosis embarazadas son enviadas al IHI para la atencion multidisciplinaria del

embarazo y una parte de ellas continan su seguimiento en la institucion.

La distribucion por grupos de edad se justifica por las caracteristicas del estudio que
incluyé fundamentalmente adultos con un tiempo prolongado de seguimiento,
comparable con la poblacion general normal,?? y la expectativa de vida referida de
la enfermedad. (%)) Ademas, mediante la implementacion del Programa Nacional de
Atencion Integral de la drepanocitosis dirigido a la prevencién, control prenatal,
tratamiento protocolizado y educacion de los enfermos y familiares, ha disminuido la

frecuencia de la enfermedad y la mortalidad en las primeras edades de la vida.(?%:2")

La CVOD es el evento clinico mas frecuente en la drepanocitosis, como se demostro
en este estudio. En general no existen factores desencadenantes bien definidos, pero
la hipoxia por cualquier causa, la acidosis, la deshidratacion, una infeccion, la

menstruacion, el embarazo, o la exposicion al frio pueden precederla. (22

Los resultados del nimero de pacientes con CVOD se corresponden con la gran
variabilidad clinica que tiene la drepanocitosis, entre pacientes y en el mismo enfermo
en diferentes momentos de su vida. Esta caracteristica de la enfermedad se considera

que es el resultado de su compleja fisiopatologia.(?3:24)

Los enfermos SS/SB°tal tienen mas manifestaciones clinicas, lo que justifica el

predominio de las CVOD en estos pacientes. (1:25:26)

Las infecciones bacterianas son muy frecuentes en pacientes con drepanocitosis. La
pérdida temprana de la funcion esplénica los hace muy sensibles a las infecciones
bacterianas. En el nifio pequefo predomina la infeccion por neumococos,?”) y en el
nino mayor y adultos aparecen infecciones por microorganismos entéricos gram
negativos. En este estudio el nimero de procesos infecciosos fue similar a lo
comunicado en otros estudios."-%27:28) Fueron mas frecuentes en los SS/SB%%al, igual
que en publicaciones anteriores, porque el grado de inmunodeficiencia descrito es

mayor. 2
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El tercer evento clinico mas frecuente fue el STA en los pacientes estudiados, superior
a lo descrito en otros estudios.”3% La causa puede ser que todos los pacientes con
sintomatologia respiratoria acuden precozmente al médico y es mayor el nimero de
diagnosticos. En la literatura se sefala que representa el 25 % de los fallecidos en la
drepanocitosis.'-32) Fue mas frecuente en los pacientes 5S/SB%al, como esta descrito

en otros estudios. (7:30)

Las lesiones hepaticas en la drepanocitosis son multifactoriales; se describen lesiones
hepaticas producidas por la falciformacion crénica en los sinusoides, sobrecarga de
hierro, hepatitis viral o una combinacion de estos factores, pero la mayoria de la
literatura médica casi no menciona las complicaciones agudas, sin embargo, en este
estudio, su frecuencia fue superior a lo comunicado en los estudios revisados. (10-28:30)
La causa de este hallazgo no esta clara. La frecuencia de Hepatitis C referida en
pacientes con drepanocitosis en el IHI es de 14,1%,33 superior a la descrita en algunas
investigaciones, 3433 pero similar a la de otros grupos de trabajo.(¢:3”) En Cuba se
utiliza desde hace 25 afos la inmunizacion contra la Hepatitis B, y no representa un
problema de salud en la poblacion general. Por lo que las infecciones virales mas
frecuentes no parecen estar asociadas a la mayor cantidad de eventos hepaticos
encontrados en esta serie de pacientes. En estudios histopatologicos del higado de
enfermos con drepanocitosis en estado basal de la enfermedad tampoco se
demostraron alteraciones que justificaran la elevada frecuencia de complicaciones

hepaticas. 38

Las Ulceras maleolares se presentaron fundamentalmente en los SS/SB%tal, con menor
frecuencia que la descrita por otros estudios realizados en paises con bajos recursos
economicos, pero superior a poblaciones estudiadas en paises desarrollados. (-39 En
las consultas se realiza la profilaxis de esta complicacion mediante la educacion del
paciente en cuanto el cuidado de la higiene de la piel, uso de medias y calzado

adecuado, y reposo.

La litiasis vesicular tuvo una frecuencia similar a la que comunican otros trabajos,
también mayor en los pacientes SS/SB°al, igual a lo descrito en otras

investigaciones.(10:12)
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El diagnostico de crisis aplasica fue comparable con lo comunicado por otros
autores,®? pero llamoé la atencion que fue superior en los SS/SB%al, lo que debe estar
relacionado con los mayores valores de hemoglobina basal que tienen los pacientes
SC/SB*tal por lo que la disminucion de la hemoglobina durante la infeccion por el

parvovirus no es importante y exista un subdiagnostico de la crisis.

ELl AVE se presenta entre el 6-12 % de los pacientes con drepanocitosis,®3040)y en el

grupo estudiado se observé un porcentaje similar.

La frecuencia de NACF fue similar a lo encontrado por otros investigadores. (13:28)

El diagnostico de la insuficiencia renal crénica (IRC) en la drepanocitosis se realiza
entre el 4 -18 % de los pacientes, casi exclusivamente en el adulto. En este estudio
fue inferior a lo encontrado por otros grupos de trabajo!'>#", La utilizacion de la
hidroxiurea y de los inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensina en los
nifos con microalbuminuria, junto al adecuado manejo de la enfermedad y sus
complicaciones, pudieron influir en la menor frecuencia de afectacion renal en el

estudio.

El nimero de hombres con algun cuadro de priapismo referido fue inferior a lo
encontrado en otros estudios, " por la asociacion con la sexualidad de este evento,
el individuo no siempre ofrece informacion, lo cual produce un subregistro de su

diagnostico. Se present6 fundamentalmente en los enfermos con SS/SBC%tal.

La frecuencia de crisis hiperhemolitica fue parecida a la observada en otros grupos de
trabajo.“? El predominio en las hemoglobinopatias SS/SB%al es debido a la mayor

frecuencia de transfusiones que reciben estos pacientes.

El predomino significativo de las CVOD en las primeras décadas de la vida coincide con
lo encontrado por otros investigadores, ) y esta asociado con la mayor actividad fisica
desarrollada por los ninos y adolescentes, y el menor cuidado en evitar posibles
factores desencadenantes. La disminucion de las infecciones con la edad, es similar a

la poblacion normal donde el nimero de eventos infecciosos es mayor en las edades
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tempranas de la vida por la inmadurez del sistema inmune. El diagndstico de litiasis
vesicular y uUlcera maleolar segun los grupos de edad fue similar a lo que se comunica
en la literatura.('%12,30) E| STA fue mas frecuente en el primer grupo etario, en
correspondencia con la mayor frecuencia de las infecciones respiratorias secundarias
a la inmunodeficiencia caracteristica de los nifos.®" Aunque se describe una mayor
frecuencia del AVE en los nifios entre cinco y 10 afos, @304 no se encontro diferencia
entre los grupos de edad. Esto puede estar determinado por las caracteristicas de la
muestra con una gran mayoria de adultos. El priapismo predominé en adolescentes y
adultos jovenes, coincidente con el inicio de la sexualidad, posiblemente por brindar
mayor informacion."¥ La NACF fue mas frecuente en los pacientes entre 40 y 59 anos,
contrario a lo que se describe en otros trabajos en los que predomina en la
adolescencia tardia y adultos jovenes.('3) Este resultado quizas esté relacionado con
pacientes con edad mas avanzada que llegan a la institucion con diagnostico de NACF
de tiempo de evolucion para recibir tratamiento especializado por ortopedia, vy

permanecen en las consultas de la institucion definitivamente.

El resto de los eventos clinicos no tuvieron relacion con la edad.

Los valores de reticulocitos, plaquetas, leucocitos y HbF fueron mayores en los
pacientes con hemoglobinopatias SS/SB8%al y de la hemoglobina total en los SC/SB*tal,
igual a los resultados de otros investigadores.(?7-28:39) E[ valor superior de la creatinina
en los SC/SB*tal, contrario a lo descrito en la literatura, pudiera estar determinado
por el menor niUmero de pacientes incluidos en este grupo y a que no todos los

resultados de los estudios bioquimicos se encontraron en las historias clinicas.

Se observd un aumento con significado estadistico de los valores de la creatinina y la
ALT con la edad, lo cual debe estar en relacion con el dafo organico cronico que se

describe en la enfermedad. (19:41,30)

La probabilidad de supervivencia alcanzada por los pacientes incluidos en este estudio
es comparable con la obtenida en paises o grupos de trabajo con mucha experiencia
en la enfermedad, 3244 y superior a paises con similares condiciones socioeconémicas

que Cuba.“5:46)
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La morbilidad, las complicaciones graves, y el dano organico cronico son mucho mas
frecuentes en los enfermos SS/SB0%al,(1:23:25.30) |0 que justifica la mayor mortalidad en

este grupo.

El STA, la IRC, las infecciones y los AVE son las causas de muerte mas frecuentes
descritas en la literatura.32446) Los AVE y las complicaciones hepaticas fueron la
causa mas frecuente de muerte, seguidas por las cardiacas. La elevada frecuencia de
fallecidos por complicaciones hepaticas debe relacionarse con la mayor incidencia de
los eventos hepaticos en la muestra estudiada, que como se explico anteriormente no
se encontro una explicacion en la bibliografia revisada. (10:21,30,37,46) Un resultado similar
fue encontrado en Santiago de Cuba,*) lo que sugiere que este hallazgo puede ser

general en el pais y no exclusivo del IHI.

Una posible causa, no estudiada hasta la fecha en la institucion, es la enfermedad
autoinmune hepatica, que se describe en un 17 % de las complicaciones del higado en
la drepanocitosis,“® aunque su frecuencia en la poblacion general es de 1,5-3 casos
por 100 000 individuos/afo.“?

El STA fue la quinta causa de muerte en los pacientes incluidos en este estudio,
contrario a lo comunicado en la literatura.(32:446) Esto es el resultado de la educacion
continuada de pacientes y familiares, que asisten rapidamente al servicio de urgencias
ante cualquier cuadro agudo respiratorio, y la administracion rapida del tratamiento

adecuado.

Los resultados de este estudio, son la experiencia de un Unico centro y no deben
extrapolarse directamente a todo el pais, sin embargo, segin el departamento de
estadistica del Ministerio de Salud Publica, el promedio de edad al morir de los
pacientes con drepanocitosis en Cuba en el 2009 (34,5+16,5 anos) fue similar al

encontrado en este trabajo.

La distribucion demografica y por tipos de hemoglobinopatias, el cuadro clinico, y el
perfil hematoldgico fueron similares a los encontrados en pacientes de otras regiones

geograficas, excepto la frecuencia de complicaciones hepaticas que fue mayor. La
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probabilidad de supervivencia fue alta, comparable con los resultados de grupos de

trabajo de mucha experiencia en el seguimiento de la enfermedad.
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