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Resumen

OBJETIVO: Caracterizar a los pacientes con diagndstico de anemia de células fal-
ciformes en una institucién de salud de alta complejidad del drea metropolitana de
Medellin, Colombia.

MATERIALES Y METODOS: Estudio observacional descriptivo, retrospectivo, realizado
de enero de 2013 a diciembre de 2017, que incluyé pacientes con diagndstico de
anemia de células falciformes. Para el andlisis de las variables cualitativas se usaron
frecuencias relativas y absolutas, mientras que para las cuantitativas con distribucion
normal se usaron promedio, mediana, media y desviacién estdndar y para aquéllas
con distribucién no normal, mediana y rangos intercuartilicos.

RESULTADOS: Se incluyeron 74 pacientes con anemia de células falciformes,
con mediana de edad al momento del diagnéstico de 3 afios, predominé el sexo
masculino con un 56.8% (n = 42); respecto al régimen de salud el 59.5% (n = 44)
pertenecia al contributivo, seguido del subsidiado con un 25.7% (n = 19). En cuanto
a las manifestaciones clinicas el 66.2% manifest6 un evento vaso-oclusivo, hemdlisis
crénica o ambas.

CONCLUSIONES: Se evidenci6 que los eventos vaso-oclusivos y la anemia moderada
fueron predominantes, lo que es de gran importancia para los profesionales de la salud,
porque de estos eventos deriva la mayor parte de las complicaciones infecciosas y no
infecciosas de los pacientes, asi como los requerimientos hemodinamicos al momento
de iniciar el manejo terapéutico.

PALABRAS CLAVE: Anemia de células falciformes; células sanguineas; hematologia;
hemodlisis.

Abstract

OBJECTIVE: To characterize patients with a diagnosis of sickle cell anemia in a highly
complex health institution in the metropolitan area of Medellin, Colombia.

MATERIALS AND METHODS: A retrospective, descriptive, observational study done
from January 2013 to December 2017 including patients with a diagnosis of sickle cell
anemia. For the analysis, relative and absolute frequencies were used for qualitative
variables, while average, median, mean and standard deviation were used for quantita-
tive variables with normal distribution and median and interquartile ranges for those
with non-normal distribution.

RESULTS: Seventy-four patients with sickle cell anemia were included, with a median
age at the time of diagnosis of 3 years, male sex predominated with 56.8% (n = 42).
Regarding the health regime, 59.5% (n = 44) belonged to the contributory system, fol-
lowed by the subsidized plan with 25.7% (n = 19). Regarding the clinical manifestations,
66.2% presented a vaso-occlusive events and/or chronic hemolysis.

CONCLUSIONS: Vaso-occlusive events and moderate anemia were predominant in
this study, which is of great importance for health professionals, because from these
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events derive non-infectious and infectious complications of the patients, as well as the
hemodynamic requirements when establishing therapeutic management.

Sickle cell anemia; Blood cells; Hematology; Hemolysis.

ANTECEDENTES

La anemia de células falciformes es la hemoglo-
binopatia mds importante en todo el mundo en
términos de frecuencia y efecto social, reciente-
mente reconocida como un problema de salud
publica por la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS)."Es un trastorno monogénico autosémico
recesivo, con dafio multisistémico, morbilidad
y mortalidad altas y elevada prevalencia en
algunas regiones de Africa, Asia y América.'??

En Estados Unidos el Centro para el Control y
la Prevencion de Enfermedades (CDC) estimé
que la anemia de células falciformes afecta a
aproximadamente 100,000 estadounidenses;*
ocurre en 1 de cada 365 nacimientos afroame-
ricanos y aproximadamente 1 de cada 16,300
nacimientos hispanoamericanos.*> Ademas, se
estima que 1 de cada 13 bebés afroamericanos
nace con el rasgo drepanocitico.*® Dos tercios
de los nacimientos de pacientes con anemia de
células falciformes ocurren en Africa subsaharia-
na, donde la malaria es endémica.® Sin embargo,
debido a la migracién poblacional, un ndmero
considerable de nifios con este diagnéstico
estdn naciendo en paises donde previamente la
anemia de células falciformes se consideraba
rara (por ejemplo, el norte y el oeste de Europa).®

Desde el punto de vista molecular, es una he-
moglobinopatia hereditaria causada por una sola
sustitucion de aminoacidos en el sexto residuo

de la subunidad beta (B)-globina (p. GluéVval),
que desencadena la produccién de hemoglobina
S (HbS)."78

En términos clinicos, la enfermedad se caracteri-
za por una lesién vascular progresiva que ocurre
en respuesta a la anemia hemolitica en curso,
vaso-oclusion y posterior lesién por isquemia-re-
perfusion.®?Los eventos isquémicos subclinicos
que comienzan en la primera infancia pueden
no reconocerse hasta que la disfuncién organica
o el dano tisular permanente haya ocurrido mas
adelante en la vida.? A medida que quienes cur-
san con esta enfermedad envejecen, corren mas
riesgo de padecer afecciones comérbidas que no
se habian visto previamente o que eran raras en
esta poblacion de pacientes.>'° Por ejemplo, el
dolor crénico, la diabetes mellitus, la obesidad
y la enfermedad renal en etapa terminal en la
anemia de células falciformes se ven con mas
frecuencia ahora que en el siglo XX.°

El diagndstico se basa en el andlisis de la he-
moglobina.” Por lo general, este andlisis incluye
la electroforesis o cromatografia de proteinas,
que son técnicas costo-efectivas y ampliamente
disponibles en todo el mundo; sin embargo, la
espectrometria de masas y el analisis de ADN se
utilizan cada vez mas."'2

Debido a que la anemia de células falciformes
es una enfermedad vigente en la actualidad
y mas para un pais como Colombia, que estd
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altamente influenciado por el influjo genético
proveniente de Africa subsahariana, el objetivo
de este estudio fue caracterizar a los pacientes
con diagno6stico de anemia de células falciformes
en una institucion de salud de alta complejidad
del area metropolitana de Medellin, Colombia.

MATERIALES Y METODOS

Estudio observacional descriptivo, retrospecti-
vo, que incluyd pacientes con diagndstico de
anemia de células falciformes atendidos en una
institucion de alta complejidad en Medellin,
Colombia, de enero de 2013 a diciembre de
2017. Los criterios de inclusion fueron: pacien-
te con diagnoéstico confirmado de anemia de
células falciformes mediante electroforesis de
hemoglobina y cuadro hematico. Se excluyeron
los pacientes con malignidades hematolégicas y
aquéllos con historias que no contaran con las
variables necesarias para el cumplimiento de los
objetivos del estudio.

La fuente de informacién fue secundaria, a través
de las historias clinicas. La unidad de analisis
fueron los pacientes con diagndstico establecido
de anemia de células falciformes. Para la recolec-
cién de la informacion se utilizé un formulario
disenado por el grupo de investigacion, donde
se reunieron las variables sociodemogréficas,
clinicas y de laboratorio de modo que fuera
posible dar respuesta a los objetivos del estudio.
La informacién recolectada se almacené en una
base de datos disefiada por los investigadores
para dicho fin; se hicieron revisiones periédicas
del diligenciamiento de la base de datos para asi
reducir los posibles errores.

Para el andlisis de los datos se utiliz6 el progra-
ma IBM SPSS version 24; se usaron frecuencias
relativas y absolutas para las variables cualita-
tivas, mientras que promedio, mediana, media
y desviacién estandar para las cuantitativas
con distribucién normal; mediana y rangos
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intercuartilicos para aquéllas con distribucion
no normal.

Esta investigacion se clasificé sin riesgo segtn la
resolucién 0008430 del Ministerio de Salud de
Colombia y cont6 con la aprobacion del Comité
de Etica de las instituciones participantes.

RESULTADOS

Se incluyeron 74 pacientes con anemia de
células falciformes, con mediana de edad al mo-
mento del diagnéstico de 3 anos (intervalo: 1-6),
29 pacientes no tenian la edad al momento del
diagnéstico, debido a que eran remitidos de otras
instituciones de salud; sin embargo, contaban
con los demés datos clinicos de la enfermedad y
por esto se incluyeron en el estudio. Predominé
el sexo masculino en 42/74; respecto al régimen
de salud 44/74 pertenecian al contributivo,
seguido del subsidiado en 19/74, especial en
7/74 y los demds pacientes no contaban con la
informacién (n = 3). Cuadro 1

En las historias clinicas solo se encontré el re-
porte del genotipo de la hemoglobina en 17/74
pacientes, de éstos, 8 tenian genotipo HbSC
heterocigoto, 6 genotipo HbSS homocigoto
y 2 genotipo HbSB, seguido del HbAs en un
paciente.

Todos los pacientes tenian diagndstico de anemia
de células falciformes, pero los pacientes que no
tenian la informacién acerca de la electroforesis

Cuadro 1. Caracteristicas generales relacionadas con anemia
de células falciformes

Raza negra 16 (21.6)
Antecedente familiar de anemia falciforme 35 (47.3)
Antecedente personal de betatalasemia 2(2.7)

* No son excluyentes.
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de hemoglobina que soporta el diagnéstico era
debido a que venian remitidos de otras institucio-
nes ya con el diagndstico, pero en sus historias
clinicas no estaba reportada la electroforesis.

En relacion con las medidas terapéuticas el 51/74
recibian hidroxiurea, 41/74 opioides; solo 14/74
habian recibido transfusiones en el Gltimo ano,
con mediana de unidades de 2 (intervalo: 1-3).

Los 74 pacientes requirieron asistir a consulta
de urgencias durante el periodo de estudio, la
mediana de consultas fue de 3, con RIQ de 1-9.
El 97.2% (n = 72) de los pacientes tenia reporte
de hospitalizacion en la historia clinica, debido
a las complicaciones de la enfermedad durante
el periodo de estudio.

Respecto a los antecedentes infecciosos durante
las hospitalizaciones, el principal agente etiol6-
gico identificado fue Mycoplasma pneumoniae
en un 66.6%, seguido de citomegalovirus, virus
de lainfluenza, Klebsiella pneumoniae 'y Salmo-
nella sp, todos con un 8.3%. Cuadro 2

Los pacientes con anemia falciforme tenian
registro en la historia de complicaciones aso-

Cuadro 2. Antecedentes inmunolégicos e infectocontagiosos

Antecedente Niam. (%)

Inmunolégico*

Vacuna meningococo 28 (37.8)
Vacuna influenza 16 (21.6)
Infeccioso por sistemas*
Nervioso 5(6.8)
Respiratorio 31 (41.9)
Gastrointestinal 7 (9.5)
Genitourinario 22.7)
Osteomuscular 5 (6.8)
Piel y faneras 2(2.7)

* No son excluyentes.

ciadas con la enfermedad, las principales fueron
el evento vaso-oclusivo y la hemdlisis crénica,
ambos en un 66.2% y solo 2.7% asplenia fun-
cional. Cuadro 3

En cuanto a la gravedad de la anemia, en 41/74
pacientes la enfermedad era moderada, seguida de
la severa en 16//4 y solo 17/74 mostraron anemia
leve. El tipo de anemia predominante fue macro-
citica normocrémica heterogénea. Cuadro 4

Respecto a los hallazgos en el extendido de san-
gre periférica el tipo de alteraciéon morfolégica
predominante fueron los drepanocitos en 35.1%
(n =26) seguidos de los macrocitos y dianocitos,
ambos en un 27% (n = 20).

DISCUSION

Respecto a la edad al momento del diagndstico,
en el estudio realizado por Cesar y su grupo'®en

Cuadro 3. Otras complicaciones asociadas con la
enfermedad

Tipo de complicacién*

Hepatobiliares 23 (31.1)
Vasculares 17 (23)
Pulmonares 17 (23)
Neuroldgicas 16 (21.6)
Cardiacas 11 (14.9)
Renales 7 (9.5)
Disfuncién multiorganica 3 (4)
Infecciosas
Bacteriemia 34
Gastroenteritis 2(2.7)
Mononucleosis 1(1.3)
Neumonia 20 (27)
Sinusitis 1(1.3)
Priapismo 34)
Osteonecrosis 12 (16.2)

* No son excluyentes.
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Cuadro 4. Valores del cuadro hemdtico de los pacientes con anemia falciforme

e i | wa

Hemoglobina (g/dL)

Hematocrito (%)

Volumen corpuscular medio (fL)
Hemoglobina corpuscular media (pg)
Concentracién media hemoglobina corpuscular (g/dL)
ADE (%)

Plaquetas 10°/pL

Leucocitos 10%/pL

Neutrdfilos 10°/pL

Neutréfilo (%)

Eosindfilos 10%/uL)

Eosindfilos (%)

Basdfilos 10°/uL

Basdfilos (%)

Linfocitos 10%/pL

Linfocitos (%)

Monocitos 10%/pL

Monocitos (%)

poblacién brasilena fue de 2 afios, dato compa-
rable con el de este estudio, en el que para esta
variable el dato fue de 3 afios.

En este estudio se incluyeron 74 pacientes con
predominio del sexo masculino (56.8%), dato
similar al reportado por Badawy y colaborado-
res,"*en el que el 59% (n = 20) eran de este sexo,
mientras que respecto a la raza, Badawy y su gru-
po'*reportaron un 91% (n=31) y en este estudio
solo un 21.6% (n = 16) era de raza negra; en la
investigacion realizada por Cesar y su grupo'
reportaron un 10.6% (n = 13) de pacientes de
raza negra. Por su parte, Zavala y colaboradores'
reportaron un 56.5% para el sexo masculino.
Rosales y su grupo'® reportaron un 7.2% de raza
negra y un 62.3% de sexo masculino.

Respecto a los antecedentes de inmunizacion,
el 37.8% habian recibido la vacuna contra el

8.3 7.4-9.8
24.7 21.1-30
94 85.2-106
29 25.8-35
33.5 32.6-34
24 20-26.5
402 310-476
12 9-15

5 4-7
58 50-67.4
0.1 0.1-0.3

1 0.65-4.5
0.1 0.0-0.1
0.1 0.05-0.15

3 2-4

31 19.9-39.2

1 0.9-1

7 5.3-9.1

meningococo y el 21.6% contra influenza; en
el estudio de Rosales y colaboradores, el 68.1
y 1.4% habia recibido estas vacunas respecti-
vamente.

En el estudio realizado por Zavala y colabora-
dores'® reportaron que el 75% tenia antecedente
familiar de anemia falciforme, mientras que en
este estudio se reportd para esta misma variable
en el 47.3%. Rosales y su grupo'® reportaron
para esta misma variable un 71.6%.

En un estudio Badawy y su grupo' reportaron
los genotipos HbSS, HbSC y HbSB con 85.3%
(n =29), 8.8% (n=3)y 5.9% (n = 2), respec-
tivamente; en cambio, en este estudio solo se
encontré el reporte del genotipo de la hemo-
globina en el 22.9% (n = 17) de los pacientes,
de éstos el 10.8% (n = 8) tenian genotipo HbSC
heterocigoto, el 8.1% (n = 6) genotipo HbSS ho-
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mocigoto y genotipo HbSB 2.7% (n = 2), seguido
del HbAs enun 1.3% (n = 1).

En relaciéon con las medidas terapéuticas, el
68.9% (n = 51) recibia hidroxiurea y el 55.4%
(n =41) opioides, datos que difieren con el estu-
dio realizado por Badawy y su grupo,'* en el que
el 100% (n = 34) tenia indicacién terapéutica de
hidroxiurea. El tratamiento con hidroxiurea ha
mostrado buenos resultados, ya que disminuye
la frecuencia de crisis oclusivas o dolorosas, lo
que lleva a la disminucién de la necesidad de
transfusion; en los paises de bajos recursos este
tratamiento adn requiere mas estudios.'”

Badawy y colaboradores' reportaron una me-
diana de 8 hospitalizaciones y RIQ de 6-9 y a
sala de emergencias una mediana de 7 y RIQ
de 5-9; en comparacion con este estudio, en
el que todos los pacientes (n = 74) requirieron
asistir a consulta de urgencias, con mediana de
3 yRIQ de 1-9, donde el 97.2% (n = 72) de los
pacientes tenfa reporte de hospitalizacién por
complicaciones propias de la enfermedad. Lo
anterior contrasta con el estudio de Rosales y
colaboradores, ' que report6 hospitalizacién del
64.7% de la poblacién incluida en su estudio.

El evento vaso-oclusivo y la hemdlisis fueron
las principales complicaciones reportadas en
este estudio, ambas con un 66.2%, Rosales y
su grupo'® reportaron un 64.4 y 21.9% para
evento vaso-oclusivo y hemdlisis crénica, res-
pectivamente. La posible razén por la que en
este estudio hubo un porcentaje mayor de estas
complicaciones, en especial para la hemdlisis,
es que se incluyen la hemdlisis crénica, como
las crisis agudas de hemdlisis, mientras que en
los demas estudios se hace la distincién entre
crisis y hemdlisis crénica.

Respecto a otras complicaciones, en la actual
investigacion se reportaron hepatobiliares, pul-
monares y cardiacas en un 31.1, 23 y 14.9%,

respectivamente. Pilay su grupo'®realizaron un
estudio comparativo entre poblacién cubana y
santalucense en el que reportaron un 7 y 9% de
complicaciones cardiacas, respectivamente y
un 7 y 5% de hepatobiliares, respectivamente,
mientras que para las pulmonares reportaron un
4% en ambas poblaciones.

En cuanto a las complicaciones, el trabajo rea-
lizado por Cesar y su grupo' reporté priapismo
en un 23% de los pacientes, en comparacion
con el 4% del presente estudio.

En este estudio se reportd que la severidad de la
anemia fue moderada en el 64% (n = 41) de los
pacientes, seguida de la severa con un 23.4%
(n =15), mientras que Cesar y su grupo'® repor-
taron una severidad media, intermedia y severa
enun 57.5, 33.5 y 9%, respectivamente.

CONCLUSIONES

La anemia de células falciformes se ha posicio-
nado como una enfermedad de alto impacto en
el mundo, siendo un problema de salud puiblica,
puesto que sus indices de mortalidad y morbilidad
se han incrementado con los afos. Este trabajo
establece un precedente para que las caracteris-
ticas de los pacientes con esta hemoglobinopatia
sean manejadas de manera mas adecuada para
realizar un diagndstico oportuno y a partir de esto
establecer un tratamiento certero y efectivo. Al
tener en cuenta la fisiopatologia de la enfermedad,
se evidenci6 que los eventos vaso-oclusivos y la
manifestacion de anemia moderada fueron predo-
minantes, lo que es de gran importancia para los
profesionales de la salud, porque de estos eventos
derivan la mayor parte de las complicaciones
infecciosas y no infecciosas de los pacientes,
asi como los requerimientos hemodindmicos
al momento de iniciar el manejo terapéutico.
Asimismo, se logr6 evidenciar que en nuestra
poblacién hay mayor nimero de complicaciones,
ingreso a urgencias y necesidad de hospitaliza-
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cién en comparacién con estudios similares, lo
que lleva a cuestionar la efectividad del diagnos-
tico oportuno, seguimiento y tratamiento en esta
regioén. Por tanto, caracterizar tantas variables
sociodemograficas por la influencia migratoria
que tiene la enfermedad, asi como las variables
clinicas es clave en el manejo adecuado de la
anemia falciforme, lo que es decisivo para que el
personal de salud evite o, en su defecto, maneje
las diversas complicaciones y manifestaciones
clinicas provocadas por esta enfermedad y de esta
manera se reduzca la mortalidad y morbilidad
que trae consigo.
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