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RESUMEN

Introduccion: La planificacion familiar en las gestantes con drepanocitosis contribuye
a disminuir el nimero de embarazos y la morbimortalidad materno fetal.

Objetivo: Analizar conceptos de planificacion familiar aplicables a la gestante con
drepanocitosis y proponer acciones de asesoramiento encaminadas a disminuir los
indicadores de morbilidad y mortalidad materna y fetal relacionadas con esta
enfermedad.

Métodos: Se realizd una revision de la literatura, en inglés y espafol, a través del sitio
web Pubmed y el motor de busqueda Google académico de articulos publicados en los
ultimos 5 afos, con analisis y resumen de la bibliografia revisada.

Andlisis y sintesis de la informacién: La gran mayoria de las pacientes con
drepanocitosis desconocen los conceptos de salud sexual y reproductiva, asi como de
planificacion familiar, por lo que muchas se convierten en mujeres con multiples
gestaciones que terminan en abortos, con alto riesgo de complicaciones severas y 2,5
veces mas posibilidades de muerte durante la gestacion y el puerperio que una
gestante no enferma. La aplicacion de un grupo de medidas encaminadas a dar a
conocer estos conceptos desde la consulta de hematologia, acercan a estas pacientes
y a su pareja a la toma correcta de decision sobre en qué momentos y cuantos hijos

tener.
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Conclusién: La planificacion familiar como proceso de atencion médica en la
drepanocitosis, con participacion directa del hematoélogo, como médico de asistencia
primario durante toda la vida de estas gestantes, contribuye a fortalecer la relacion
entre el trabajo del equipo asistencial, la pareja y disminuye la morbilidad y
mortalidad materna fetal.

Palabras clave: drepanocitosis; planificacion familiar; embarazo; gestantes.

ABSTRACT

Introduction: Family planning in pregnant women with sickle cell disease contributes
to reducing the number of pregnancies and maternal-fetal morbidity and mortality.
Objective: To analyze family planning concepts applicable to pregnant women with
sickle cell disease and propose counseling actions aimed at reducing the indicators of
maternal fetal morbidity and mortality related to this disease.

Methods: A literature review was carried out, in English and Spanish, through the
Pubmed website and the academic Google search engine of articles published in the
last 5 years, with analysis and summary of the reviewed bibliography.

Analysis and synthesis of information: The vast majority of patients with sickle cell
disease are unaware of the concepts of sexual and reproductive health as well as FP,
so many become women with multiple pregnancies that end in abortions, with a high
risk of complications severe and 2.5 times more likely to die during pregnancy and the
puerperium than a non-ill pregnant woman. The application of a group of measures
aimed at making these concepts known from the hematology consultation, brings
these patients and their partner closer to making the correct decision about when and
how many children to have.

Conclusion: Family planning as a medical care process in sickle cell disease, with
direct participation of the hematologist, as primary care physician throughout the life
of these pregnant women, contributes to strengthening the relationship between the
work of the healthcare team, the couple and decreases morbidity and fetal maternal
mortality.
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Introduccién

El desarrollo cientifico técnico ha logrado que la poblacion mundial alcance niveles
elevados de conocimiento de planificacién familiar (PF) y salud reproductiva. De
acuerdo con la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) y la Organizacion Panamericana
de la Salud (OPS), la salud reproductiva debe entenderse como el estado general de
bienestar fisico, mental y social, en todos los aspectos relacionados con el sistema
reproductor, sus funciones y sus procesos; es decir, es la capacidad de los individuos
y de las parejas de disfrutar de una vida sexual y reproductiva satisfactoria, saludable
y sin riesgos, con la absoluta libertad para decidir de manera responsable y bien
informada sobre el nUmero y momento para tener sus hijos y esta se logra mediante

la aplicacion de métodos anticonceptivos y el tratamiento de la esterilidad. ("2

Las mujeres que tienen el diagnostico de una enfermedad cronica hereditaria, en
muchos casos asumen el embarazo con el conocimiento de que ponen en riesgo de
complicaciones su vida y la del feto. Algunas no han alcanzado el suficiente
conocimiento o preparacion para entenderlo, mientras que otras, de manera
consciente y responsable, lo evitan o deciden tener hijos cuando la enfermedad esta
compensada. Son formas de comportamiento diferente ante la decision de tener hijos
y en qué momento, lo que resulta controversial y no siempre disponen de toda la
informacion necesaria, relacionada con la planificacion familiar. Son objetivos de este
trabajo, analizar conceptos de planificacion familiar aplicables a la gestante con
drepanocitosis y proponer acciones de asesoramiento encaminadas a disminuir los
indicadores de morbilidad y mortalidad materna y fetal, relacionadas con esta

enfermedad.

Métodos

Se reviso la literatura nacional e internacional en los idiomas espafnol e inglés. Se
tomaron los aspectos mas relevantes de las publicaciones con 5 afos o menos de
actualidad (67,5 %), pero también fue seleccionada literatura de mayor tiempo de
publicacion, por su valor histérico. Se utilizd como motores de busqueda a Google
académico, Scielo, Cochrane y Pubmed. Las palabras claves usadas fueron:
drepanocitosis, embarazo y planificacion familiar; con el objetivo de crear de un grupo
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de acciones a aplicar por primera vez en nuestro pais en este tipo de pacientes, desde
la especialidad de hematologia relacionadas con la planificacion familiar

Analisis y sintesis de la informacion

La promocion de salud en cuanto a la PF y el acceso a los métodos anticonceptivos,

tiene diversos beneficios para la poblacion, entre los que se incluyen:

- Apoya a las personas en la toma de decisiones bien informadas sobre su salud
sexual y reproductiva, entre ellas el ejercicio de su derecho a decidir sobre su
reproduccion, es decir, tener o no descendencia, el nUmero y el momento para

tenerla.®

- Contribuye a evitar hasta una tercera parte de las muertes maternas. La evidencia
demuestra que el acceso efectivo a métodos anticonceptivos mejora la salud
materna al prevenir embarazos no planificados y de alto riesgo, particularmente

en los extremos de la vida reproductiva.®

- Reduce el nimero de abortos. Estudios recientes demuestran que al atender tanto
la demanda en planificacién familiar como de servicios de salud materna, el

numero de abortos podria disminuir en cerca de tres cuartas partes. )

- Favorece la sobrevivencia de los recién nacidos y, por tanto, reduce la mortalidad
infantil como resultado de la ampliacién del espaciamiento entre nacimientos. En
paises en desarrollo, el riesgo de prematuridad y de bajo peso al nacer se duplica
cuando la concepcion ocurre dentro de los seis meses posteriores al Gltimo parto,
ademas los nifos que nacen dentro de los dos afnos siguientes al Ultimo parto,
tienen 60 % mas probabilidad de morir durante la infancia que quienes nacen

posterior a dos anos del Gltimo parto de su madre.®

- Mejora la condicion y el empoderamiento de las mujeres, ya que al poder controlar
su reproduccion, se les facilita su desarrollo personal e incrementa la posibilidad

de ingresar a la fuerza laboral.”

- Contribuye a la reduccion de la pobreza y a mejorar el desarrollo econdémico. Un
estudio realizado en 48 paises, estimo que el porcentaje de personas viviendo en
situacion de pobreza habria disminuido una tercera parte si las tasas de natalidad

hubieran bajado a cinco por mil habitantes en la década de los ochenta.®
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- Disminuye los costos asociados a la atencion médica.®

Contribuye a la sostenibilidad ambiental, ya que el crecimiento poblacional
acelerado ejerce fuerte presion sobre los recursos naturales. La planificacion
familiar es una de las intervenciones mas costo-efectivas para preservar el

equilibrio del ambiente para las generaciones futuras.(®)

En el contexto juridico e institucional, la PF en pacientes con enfermedades cronicas
no transmisible, especificamente las que tienen caracter hereditario como la
drepanocitosis, contribuye a la proteccion no solo de la paciente y la familia, sino
también de los indicadores de salud, que contribuyen al desarrollo del pais, como

morbilidad y mortalidad materno fetal.

El embarazo es el esfuerzo bioldgico mas grande que sufre la mujer durante toda su

vida y en las pacientes con drepanocitosis, este esfuerzo se multiplica.

La drepanocitosis es un sindrome que incluye a todas las anemias hemoliticas
secundarias a la presencia de hemoglobinas S por lo que tiene un caracter genético,
hereditario, inflamatorio crénico sistémico y trombofilico, con expresion clinica en los
homocigéticos (Hb SS) y dobles heterocigoticos (Hb SC), caracterizado por una
vasculopatia proliferativa, que rinde un tributo silencioso a los indicadores
"mortalidad materna indirecta” y "morbilidad materno-fetal”, a partir de la alta
frecuencia de complicaciones relacionadas con los eventos que caracterizan a la
historia natural de la enfermedad, principalmente relacionado con los efectos
secundarios de la anemia cronica sobre los sistemas cardiorrespiratorio, hepatico,
renal asi como el sistema nervioso central ademas de los fendmenos vasoclusivos que
involucran a todo érgano y sistema, incluida de forma primordial la placenta y que

pueden interferir con la evolucion favorable del embarazo.(1%:11.12)

La anemia hemolitica crénica y las crisis vasoclusivas son las manifestaciones clinicas
mas frecuentes y evidentes de la drepanocitosis; ocurren en cualquier érgano y
evolucionan al dafo cronico irreversible, durante todo el transcurso de la vida de esta

paciente, el embarazo y después de este. El caracter obstructivo de los drepanocitos
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en la microvasculatura, provocan injuria de reperfusion a nivel del endotelio vascular
y al dafo crénico de 6rganos no solamente en la morfologia sino también en la funcion
de los mismos, factores sustanciales a tener en cuenta en el momento de que estas
pacientes decidan tener descendencia. La anemia hemolitica que presentan como
parte de su cuadro clinico, hace que exhiban valores de Hb de 60-80g/L,
principalmente en las pacientes SS o SB°al con lo cual se compromete la oxigenacion
materna con stress cardiopulmonar mantenido, aun cuando sea la hemoglobina
habitual con la que viven; existe hipoxia intrauterina, y por tanto trastorno de la
oxigenacion fetal, lo que provoca en muchos de estos fetos retardo en el crecimiento,
abortos espontaneos, por trombosis e hipoxigenacion placentaria, posibles muertes
fetales por circulares de cordon posterior a crisis vasoclusivas; nacimientos prematuro

y otras causas de muertes perinatales. (1314

La fisiopatologia de la enfermedad favorece las condiciones para la aparicion de
complicaciones mayores como crisis vasoclusivas dolorosas frecuentes, crisis hepatica,
sindrome toracico agudo o crisis vasoclusivas del sistema nervioso central, las que
hacen de esta enfermedad una entidad que incrementa en 2,5 veces la posibilidad de

muerte materna y fetal en relacion con las gestantes sanas y su descendencia.('>16)

Durante el tiempo que dura el embarazo, el sistema de la hemostasia modifica la
expresion de sus 4 componentes, ya que incrementa la actividad y concentracion de
sus proteinas. También las complicaciones obstétricas como la sepsis urinaria, la
eclampsia, el crecimiento intrauterino retardado, el bajo peso al nacer, el obito fetal
son complicaciones que pueden desencadenar eventos vasoclusivos severos hasta
desequilibrar el sistema de la hemostasia y generar eventos tromboembolicos severos.
La reactividad del endotelio vascular previamente danado antes del periodo
preconcepcional, establece un mecanismo permanente de exposicion del subendotelio
por la injuria de reperfusion silente, y con ello el desequilibrio entre la hemorragia y
la trombosis, con mayor tendencia a la enfermedad tromboembolica venosa. Toda
esta autoagresion, es parte del cuadro clinico de la enfermedad, aunque depende del

genotipo y de la severidad clinica que muestre.(17,18)
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También el sistema plaquetario aumenta su actividad a expensas del incremento de
la adhesividad por sobreexpresion y activacion de las moléculas de adhesion; asi como
la inhibicion del complejo mitocondrial V, lo que genera una mayor adhesion
agregacion plaquetaria; de hematies, leucocitos y otras proteinas procoagulantes que
junto al proceso inflamatorio relacionado con la activacion del Hem, justifican la
tendencia a la trombosis, con compromiso severo de odrganos dianas como el
pulmon. 7718y de ahi la mayor frecuencia de STA dentro de las complicaciones durante

el proceso obstétrico.

El sistema de la coagulacion aumenta la concentracion y actividad de los factores, por
lo que aumenta la produccion de trombina, la cual escinde al fibrindgeno y se
producen los mondomeros de fibrina que posteriormente polimerizan y forman el
coagulo friable, el cual se estabiliza por la accion del factor Xlll y del inhibidor de la

fibrindlisis activado por trombina (IFAT).(?2

Mientras todo esto sucede, el sistema de la fibrindlisis se activa y a través del
plasminogeno, la plasmina y el sistema mononuclear fagocitico, logran eliminar el
coagulo formado y a su vez la perpetuidad de la obstruccion vascular, con la liberacion
de marcadores bioldgicos que indican la activacion de la coagulacién y la accion del
sistema de la fibrindlisis, como el dimero D. De no suceder todo este mecanismo, las

complicaciones tromboembolicas pueden provocar la muerte de estas pacientes. ?3)

Otros cambios considerados fisiologicos, que involucran al sistema cardiovascular,
renal o endocrino se producen en toda gestante, pero en estas pacientes, pueden

convertirse en factores desencadenantes de complicaciones durante el embarazo.?4

En la paciente con drepanocitosis, no basta la intencion de tener un hijo. Es necesario
ademas haber recibido atencion médica especializada preconcepcional en la cual se
identifiquen los principales 6rganos dianas en peligro de descompensacion, y de hecho
la toma de decisiones en cuanto a tratamiento profilactico, transfusional o
medicamentoso, para lograr una estabilidad lo mas cercana posible a lo normal y

mantener ese status durante todo el proceso obstétrico.®)
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La planificacion familiar en este tipo de pacientes, a criterio particular de los autores
es un proceso que va mas alld no solo de la intencion de programar cuando
embarazarse o cuantos hijos tener sino también de la anticoncepcion a utilizar; lo
que crea consecuencias, por lo que incluye ademas la participacion extensa de la
familia que convive o no con la gestante con drepanocitosis; la vigilancia permanente
ante las posibles crisis o complicaciones obstétricas que pudieran presentarse tanto
en la madre como el feto. Por esta y otras razones ya sean de indole educacional,
religiosa, econdmica o social, la PF en este tipo de gestante incluye la instruccion bien
asesorada incluso en el periodo en que esta embarazada, aun cuando reconocemos
que la planificacion familiar es previa al periodo gestacional, pero consideramos que
en muchas ocasiones estas pacientes se embarazan con un periodo intergenésico
extremadamente corto, obviando el lapso de tiempo en el cual se puede realizar el
proceso de planificacion familiar. Ejemplos tenemos a diario y complicaciones no
siempre resueltas también, por lo que la informacion adecuada, profunda, clara y
extendida a la pareja debe ser lo mas amplia posible, en virtud de evitar el fallo de

la misma.

La planificacién familiar en Cuba es todo un proceso que involucra no solo al nivel
primario de atencion médica, sino que ofrece y aplica sus pautas al nivel secundario
y terciario de atencion, con la creacion y programacion de estas consultas en el seno
de un equipo multidisciplinario, aunque no siempre acuden ambos miembros de la

pareja.(2¢)

La insuficiente participacion de los hombres en la PF, aceptada y asumida a su vez por
las mujeres, alude al contexto sociocultural donde deben reconocerse y valorarse las
relaciones de género, para planificar y gestionar acciones y prestaciones de salud,
especificamente en el campo de la SSR. Las mujeres desean que sus companeros
sentimentales se involucren y se informen mas en cuanto a PF y a la crianza de los
hijos. Ello provoca reflexionar si podrian ser también los espacios de consejeria y
consulta de planificacion familiar (CPF), propicios para la modelacion consciente de
los constructos de género desde la actuacion de profesionales formados para estas

competencias.?)
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Algunas de las funciones fundamentales que realizaran los especialistas capacitados
en el programa de planificacion familiar@®), ajustado al perfil del hematoélogo para

evaluar a la paciente en edad fértil con drepanocitosis, se mencionan a continuacion:

- Identificar a las pacientes adolescentes (entre 15 y 19 afos) asi como a las
pacientes mayores de 35 anos, que por genotipo y severidad clinica clasifican como

alto riesgo reproductivo preconcepcional (RRPC).

- Informar a las pacientes en edad fértil, sobre las implicaciones que puede tener la
descompensacion de la enfermedad que padecen durante el embarazo; y en este
sentido ofrecer orientacion sobre la disponibilidad de métodos anticonceptivos

seguros y eficaces, mientras se modifica el riesgo.

- Realizar acciones de promocion y educacion para la salud con las pacientes y sus
parejas, en aspectos de sexualidad y paternidad responsable, ofreciendo
informacion sobre métodos anticonceptivos, mecanismos de accion, modo de uso,
beneficios y efectos adversos, promoviendo los mas efectivos y la entrega de

preservativos.

- Reevaluar y dar consulta de seguimiento a las pacientes con drepanocitosis en edad

fértil, que decidieron usar un método anticonceptivo.

- ldentificar los riesgos reproductivos preconcepcional ademas de su enfermedad
genética (periodo intergenésico corto; las edades extremas, las enfermedades de
transmision sexual, antecedentes obstétricos desfavorables, etc), y dar orientacion

e indicar tratamientos segun la causa.

- Determinar, eliminar o minimizar el dafo cronico en drganos diana (cerebro,
corazon, rifon, higado, etc.) secundario a complicaciones propias de la

enfermedad o al tratamiento.

- Notificar el fenotipo eritrocitario, estado de aloinmunizacién y establecer una

politica transfusional acorde a los resultados.

- Evaluar el estado nutricional pregestacional y corregirlo si deficiencia.
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- Analizar la presencia de otras comorbilidades(asma bronquial, diabetes mellitus,
cardiopatias, hipertension, enfermedades reumatoldgicas y su influencia sobre la

estabilidad clinica de la paciente.

- Estimular a elevar el crecimiento profesional, laboral y salarial que favorezcan

mejores condiciones y calidad de vida.

De estas acciones depende que muchas de las complicaciones obstétricas o
hematoldgicas, que se presentan de forma frecuente en esta gestante doblemente
vulnerable se eviten. Reconocemos que las crisis vasoclusivas, la intensificacion de la
anemia, el sindrome toracico agudo (STA), la crisis hepatica, la temida crisis del
sistema nervioso central, la necrosis aséptica de la cabeza femoral, la
aloinmunizacion, etc., muestran un cortejo sintomatico que puede conducir a la
pérdida del embarazo, incluso con la vida del binomio. La anemia y embarazo
coinciden frecuentemente durante la atencion prenatal. El embarazo, como etapa
donde se produce una rapida division celular y desarrollo de 6rganos, es uno de los

periodos con mayor demanda en el ambito nutricional de la vida de una mujer. (29,30,31)

La drepanocitosis también implica un grado de desnutricion que provoca

complicaciones fetales como el bajo peso al nacer y la prematuridad.(32:33)

La malnutricion materna es una condicion que permite la colonizacion de la vagina
por infecciones polimicrobianas que alteran el pH vaginal, y favorece el desarrollo de
una flora anaerdbica con aumento de la virulencia de gérmenes que se encuentran en
la vagina. El 90 % de los liquidos amnioticos de gestantes malnutridas carece de
actividad antimicrobiana; que permite la infeccion fetal, y reafirma la relacion
existente entre desnutricion materna y una de las principales causas de prematuridad:

los procesos infecciosos. (3435

La atencion preconcepcional debe iniciarse como minimo seis meses antes de la
planificacion de un embarazo deseado. Muchas son las complicaciones que, en mayor
o menor medida, ocasionan aquellos factores de riesgo que no se atenlan antes de

comenzar el proceso reproductivo. 3637
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Estas consideraciones unidas al trabajo del nivel primario de atencion médica,
necesitan ser tenidas en cuenta para iniciar en el pais “desde la consulta de
hematologia”, un programa de planificacion familiar en la gestante con
drepanocitosis, el cual no existe actualmente y que nos aportaria informacion valiosa
para la valoracion de nuevas posibilidades terapéuticas, la evaluacion de las ya
establecidas, y la programacion de insumos necesarios segun la severidad de su cuadro
clinico. La consulta de PF Y RRPC desde la vision del hematélogo, al disponer de un
listado de pacientes en edad fértil con decisién expresa de embarazarse en algun
momento, permitira eliminar el factor sorpresa; profundizara no solo en lo que el
cuadro clinico exhibe, sino buscar las manifestaciones silentes que preparan al
organismo para que durante el embarazo presente una mayor tendencia al
desequilibrio y a las complicaciones que ponen en peligro la estabilidad del binomio

materno fetal, ademas de educarla a ella y su familia en salud reproductiva.

Consideraciones finales

El patron reproductivo obliga a poner en primer plano de atencion, la necesidad de
que las futuras madres acudan a las consultas de riesgo preconcepcional y
planificacion familiar, acompanadas ademas de su pareja. Estas consultas constituyen,
junto con la atencion especializada en el caso de pacientes con enfermedades cronicas
no transmisible, la triada sobre la que debe descansar el proceso de atencion médica
de las gestantes con drepanocitosis. Cualquiera de los riesgos que ellas presenten
puede ser eliminado, modificado o atenuado si son atendidas oportunamente y
orientadas por especialistas calificados. Por ser este el primer llamado en Cuba a
incrementar y mantener la asistencia de las mujeres con drepanocitosis a la consulta
de planificacion familiar, consideramos que sea un estimulo al resto de los servicios
de hematologia y obstetricia del pais, en el afan de incrementar los conocimientos de
salud reproductiva en las pacientes y familiares, con lo que contribuimos a mejorar

los indicadores de calidad de vida, morbilidad y mortalidad materno fetal.
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