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Rasgo Sicklémico”

Por la Ihrac: Eva Svagcu™

Svarch, B, Rusgo Sickfomiro, Rev, Cub, Ped, 161 3 1971

Se analiza ol riesgo del vortader de sicklemia cuande estd sometide a2 diversas condiciones

smbienta’es  que pueden inducir <] fendmeno de faleiformacién en cllos, asi como =n

posible profilaxis ¥ tratamicnlo,

El vasgo sicklémico en una condicién
determinada  genédticamoente,  asinlomid-
tica v henigna, salve en cireunstancias
excepeionales, euyo diagndstico se reali-
za mediante la prueba de falciformacidn
de los eritrocitos v la clectroforesiz de
hemozlobina (Hhl. En cuante a csia
fltima, ¢l dingnistico no alele basarse
solimente en la presencia de dos ban-
das en las posiciones de las Hhs A y 5,
sing también e las concentraciones re-
lativas de ambaz para evitar la confu-
sibn con los pocos easos asintomdlicos
die 378 walasancmia, en la cual ambus
bandas estan presentes; la concentra-
cign de HIr A en la 5/8 walasancmia,
racamente excede el 30056, mientras en
el AS habitalmente o5 mavor de un
e, También  dehe
prucha de solubilidad para descartar
iz hemoglobinas que ocupan igual posi-
cign que la Hb 5 como la 1, G Filadel-
fia v olras

Tz exin
zo sicklé
hemeoslobing o normal, asi como el 1a-

realizarse lIa

encs hemataldsicos en ¢] ras-

co son normales, la cifra de

" Trabaje presentade en la I Jornady Ciea.
tiflica e la Fzeultad de Cieneia: Medicas, Ha-
bama, del 22 al 23 de febrera de 1973

o Institmo de Hematologin e Inmwnoloe
2ia. Apartads 2070, Ahalabans, Halana 8.

maio ¥ farma de lox glabalos rajos: no
existe reticnlecltosiz v la sobrevida el
erilrocito determinada por distintos me-
tados, ¢s normal. Son normales cuanti.
tativa v eunalilativamente los pro-
cesos anahdlices ¥ catabdlices relacio-
maedo: con ¢l hem, no existen alteracio-
nes del nimero o proporcidire de los
lencocitas, plagquetas v célalas de la
médula dsea. Lo resistencia osmdtica de
lo: glidhulos rojos en zeneral, e2 inter-
metdia entre 1 535 v o] AAL Fl examen
fisico 2 normal’.

i del rasgo sicklémice

La [recu
en Afriea, oseila entre ol 20 5 o] 4555,
segtin las dliferentes regiones, En Esta-
dos Unidos se presenta en une de cada
10 & 12 megrese. En nuestro pais es de
un 31% on la pohlacien zeneral®®,

Muchos estudioz <0 han hecho parea
determinar la ineidencian del rasgo en
diferentes edades, va que ona disminu-
ctin de la incidencia en relacién econ
ol annmrents de la edad, podria indicar
ur aumento de la mortalidad en ¢l por-
tador de Hb 5. Uno de estos trabajos,
realizado en una poblacian hospitalaria
seleccionada, no mostrd disminueidn de
la incidencia econ el aumento de da
edad™; sin embargo, We Cormick, e:-
wlo 2011 awtepsias, de lns cuales
indlividuns de Ta

tusli:
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raza negra, de mis de ur mes de edid
v 120 a portadores de Hb 5. encontrd
que en el 12,50 de los cazos el rasuo
fue el factor fundamental o contribuyvo
en lorma importante a la muerte, Lli-
ma o atencion que ol promedio de ed:l
en ambos grupos no era signifieativa-
mente diferente: 47,5 aios en los por-
tadores ¥ 474 en los contrales*. Alau-
nos aulores considerarr que las resulla-
do: de estos estudios ne son concluyen-
tes% por lo que no se puede asegurar

hasta ¢l momento, gue exista mortali-
dad selectiva atribuible al rasza, Sin
embargo, este problema, muy debatido
en la actualidad, es de gran importancia
dada la alia incidencia del rasge en al-
sanos paises, por lo que es necesario.
para llegar a conelusiones estadistica-
mente signilicativaz, el seguimiemo de
un gran nimero de individuos durante
muchos afios.

Un hechs innegable o5 que entre ol
sujeto normal AA v el homoeigotico
35, la diferencia, en lo gue respecta a
la presemcia de Hh 5 es cualitaiva,
mienlras que entre el AS v 35 &5 cuan-
Litiativa; [.ltli’dl‘.‘: planl::urs:z- erlomnees e
las mismas causas condicionantes de las
crisizs en el 55 son capaces de praducic
falciformucion en el AS s se llevan a
extremos no fisiologicos.

El fendmeno de la falcilormacion de-
pende de una variedad de factores in-
tra ¥ extracorpusculares gque incluyen
¢l tipo ¥ camtidad de Hb no S presente
e los hematies®, el nivel de enzimas
intraerilrocitarias®, la lension de oxi-
gemo, pH y osmolaridad de la sangre™?,
la temperatura™ y el travmatizmo®. Mu-
chos hechos clinicos ¥ patolosicos s
han reportade en relacidn con una va-
riacion de estos  [actores, Tundamen-
talmente con la disminucian de la 1en-
sion de oxizeno. Estos hechos clinicos
incluven infarto  esplénico™”,  alleru-
ciones renales" ', anemia hemelitica!' =,
muerte suhita™,
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culacidr estd muy prolongadoe retar-
dundo su retorno a sitioz con alta po..

Las condiciones de pH v osmolaridad
locales, también influven. Asi cs posi-
ble que a 3300 m de altura, donde la
pO: es de 530 mm Hg v la saturacian
de oxigeno de la sangre arterial, de
80% . pueda producirse falciformacion
en zonas secuestradas de la circulacion,
explicands los infartos esplénicos v en
olros orgaroes reportados en individoos
que realizaron vuelos a2 800-3 300 m
de allura en aviones no presurizados’.

Cierlo es que algunas de estas com-
plicaciones no estin bien documenta-
das, ya que ¢l diagnostico de rasgoe sic-
klémico no fue hecho con cerleza, pu-
diendeo tratarse de individuos portadores
de hemoglobinopatin SC o 5/8 talasa-
nemia®™, Clinicamente se han  citado
una serie de condiciones en las cuales
puede producirse la faleilormacién en
el smjeto AS. Ellas son:

Enfermedades cardiopulmonares

Smith y Conley reportan un easo d -
tetralogia de Fallot que preszntaba una
anvmia hemolitica compatible con una
hemoglohinepatia 5. 5'n embargo, ¢l
sunteitto en la saturacion artecial de oxi-
geno que se produjo después de la anas-
temaszis subeclaviopu!monar, tipe Bla-
lock, hizo desaparecer la ancmia, de-
mostrindose que el pacient: erp un
_A_S.'::-

Levin descrilie un cnfermo con insu-
Feiencia cardiaca por arteriorsclerosis
coronaria y rasgo sicklémico, que du-
rante un episodio de descompensacion
presemtd evideneiag clinieas de hemd-
lisis, ¥ en el cual se demosird secues-
tracion  esplénica  de  zlébulos rojos
marcalos

Tombién fue demnstrada In rapida
idestruecion de eritrocitos del fenotips
AS cuando se transfundieron a pacien-
tea ciamdticos AAY

R < P
MasroaAane 1974

Thompson rveporta el desarrollo de
inlarto esplénice en un eass porlader
de ruberculoss cavitada hilaveral.®®

D). presion respiratorin

Se han deserito accidentes durante o
después de la anestesia general en el
transcuréo de la eual el pl; de la san-
gre arterial puede disminuir considra-
blemente, entre 3% v 82 mm Hg, lo que
equivale a lo mue puede acurriv en una
altura de 5600 m, maz o menon®™ La
caunsa de esle hecho no se coroce hien.
atribuvéndolo algunos autores a la pre-
madicacién con atropina’ Otros proce-
dimientos utilizados durante ¢l acto qui-
virgico, como ol enfriamicnto y los tor-
nigquetes, pueden  producir faleiforma-
cion por cstasisa. Los accidentes durante
la anestesia parecen ser esp:eialmente
frecuentes en eirugia cardiovzsenlar.

Clinicamente fue reportads un casn
de trombosizs del seno lomg tudinal sn-
prrior, después der anestesia zeneral® v
varios cazos muertos.  durante corio
ticmpo después de ellr, por trombo:is
cerebral

Hipoxia ambicnial

Los zecidenies son roportados funda-
mentalmente en vuelos a 3 300 m de al-
tura o mas, en avinones no presurizados,
en los enales puede ser que infloyvan d-s-
favorablemente la pro‘ongada inmovili-
dad v la compresion abd:mimal produ-
cida por el elnturin de sepgu il d°
Thompson describie cinco cigos de infar-
to e:plénico, uno de los cusles presenté
derrame plearal, cavitacién del 16%ulo
inferior del pulmén izquierde con he-
moptizis ¥ abhsceso subfrénico,™

También se consideran potencialmer-
1e pelizrozos, ol boceo v los ejercicios
fisicos violentos a mas de 2500 m de
altura.
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No hay reportado vingin caso de AS
que hava presentado infarto esplénien,
volando en avién presurizado, a pesar de
que la presurizacion, ni awmr en los avio-
nes mias modernos, ¢s completa, equiva-
liendo Ta atmdslers en la calina, a una
altwra de 1325 a4 2 135 m.”

Hipoxic tisular localizada
Se produce [undamemalmente en ri-

fion, organc en ¢l cwal las condiciones

de la microe

ivculacion son tales, que
pucile producivse obstruecion vaseular
por eritroeitos faleiformes, aun con ten-
slones normales de oxigeno.

E:to ez debido a que en la médula re-
nal existen baja tension de oxigeno, pl
bajo o hipertonicidad, todos, Tactore:

conndicionantes de la faleiformacion. Las
consveuencias son: pérdida progresiva
de la capacidad para concentrar la ori-
na, " hemzturiat y suzeeptibilidad a la
infeceidn, espreia’mente en la mujer em-

harazada.”” También se cita el infarto
renal.’?

La alificuliad para concentrar la ori-
na e+ comuin para el 33, v al AS mejora
con trinsfusioses de sangre e el nino,
pero es irveversible en el adulto, lo gue
sugiere que cambios in"cialmente funeio-
nales evo'oeionen hacla alteraelonis or-
minicas, En un estudio realizads en ea-
diveres, inyeetondo una zolucidr de su'l-
fato de bario al 7.5% en la arteria re-
nal, se visualizaron los vasos rectzs. En
los sicklémicos, la caniidad vizuwalizada
estuve redurida ecasi a eoro, enconlrin-
dose alpunos pocos vasos dilatados y ex-
travasacion del contraste. En los porta-
dores, los vascs estaban disminuidos ¥
rodeados, algunos, de capilaves dilara-
dos, Lo= vazos recto: acompaian nor-
mlmente a ure 1490 de las nefronas yux-
tamedulares: esto explica la funcion glo-
merular normal. va que salo el 1476 o>
iz nefronas estaria involoerado en el
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Jirueesa, L!|_||,~||;|_r!|i1,;| n ﬂf:l'_- roeslipile, 10-
dlemne,

El aumento de la incidencia e le-
maturia en el rasgo sicklémico es inewe--
tionalile, o= clizico que e atribova con

maver freenencia al cinon bequierdo,

= lareo travecto de

puizis debida al n

la vena venal de ese lado pero ella no

hia zido encontrado por todos los au-
lore:'

El mecanismo por el cual se prodoee
mas [recnentemente piclonefriti= en o
mujer embarazada AR, =0 desconoee.™
La invidencia de otras infecciones no e-

diferente de las del grapo conteal,
fefeceianes

Predisponcn a b falelBormacion pur
la fiehee, acidosi= ¥ aumento del acea-
bolismo gque [recuentemente Lo acom-
paiian,

Cuando se trata de infeceiones pulao-

I=0tner IHII:'!II:" =1°F ""F".!I-ri-'

nares, el meea
el Tamhidn se citan otras alteraeio-

nes, no todas hien docomentadas com

priapisme, necrosis aseptiea de laoea-
hexa de] fomur, infaries en intesting J-1-
zada e hipof=f oo oenlares thee
sistema nervioso centril, Se o seqalals
que pusde existic algona relacion ente
aleoholismo v muerte =ibita en suje-
tos AS.

De todo lo anteriormente expuiesla s
desprembe que el roego sichldmien pue-
de ser oun problemas adicional co situa-
ciene: el nicas que predisponen a0 Lo

fendmenos tremboticss, Par otra parte,

en el maomento aetual solo puaede asega-
rarse que existe relacion divecta entree
enfermedad v rasezo e dos degainmes:

bazo v rinon,
Profifaxis v tratamicito

La profilaxis debe lipsitarss u evilar

arados extremns e hipoia, Fvitar la

ol
~
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ancstesia general, remplazandola por la
local o regional; cuanda esto no sea po-
sible, es necesario prestar especial aten-
cion a la exigenacién dz] paciente du-
rante v después del acto quinirgico. En
cirugia mayor, cspecialments en los pro-
cedimientos de by-pass cardiopulmonar,
e: conveniente realizar variaz exsangui-
neotransfusiones parciales para dismi-
nuir el porcentaje de Hb 5.*¢ Para cam-
plir con estos requisitos es, por supues-
to, indispensahle detectar el rasgo en
todos aguellos pacientes que van a ser
sometidos a una intervencidn quirdrgi-
ca. También se recomienda realizarlo
en la sanare utilizada para exsanguineo-
transfusién v err la mujer embarazada.

En lo que respecta a los viajes en
avion, la Asociacion Médica Aerosspa-
cial considera que el AS puede reali-
garlos cin peligre en aviones presuri-
zados, mientras que los desaconseja en
el 85 ¢ BCS

El wratamicnto del infurto esp'e
debe ser sintomitico™ ", salvo que exis-
lan signos progresivos de irritacion pe-
ritoneal, en euyo caso debe practicarse
la esplenectomia.® Se recomie=da el uso
de antibidticos por la alia frecuencia von
que se infectan secundariaments.®

La hematuria es habitualmente auto-
limiada, manteniéndoze de wire a siete
dias, pero se han citado cazos graves en
los que ha sido necesario przcticar la
nefrectomia.’* Esta debe evitarse en lo
posible, porque en ocasiones se repro-
duce la hematuria g partir de! otro
rinon,

{1 }

Tambigén se considera Wil en casos
graves, el dcido epsilon aminoeaproi-

SUMMARY

co, debiendo realizarse siempre un ple-
lograma descendente, después del trata-
miento per la posibilidad de obstruccion
de la pelvis renal por un coigule”

IMSCTUSTON

Entre los portadores de Hb 3. exiae
también, como en ¢l caso de los homoci-
goticos, un grupo de persomaz que no
sufre nunca de sintoma alguno, ¥ olro
zrupo en ¢l gqoe se deseriben alpunes de
los sintemas deseritos en el trabajo. Este
hecho puede relac’onarse con algunos
hallazgos de laboratorie, eomo es la ve-
lozidad de faleiformacidn disminuida en
algunos portedores de Hb 5 conoeidzs
por una prueba de solubilidad positiva
v una electroforesis de Hb tipicamente
AS. También se han deserito resultados
contradictorios sobre la fragilidad glo-
bular en los portadores de Hb 5. Alsu-
noz autores refieren que la curva se en-
cuentra entre las deseritas para indivi-
duos normales: v olros, reportam las ele-
vadas denire dz fas eurvas normales: cn
Cubia, er un estudio realizado en nifios
menores de 10 aftos de edad, hin shdo
enconiradas curvas elevadas con nivele:
de hierro sérico normales.

El alte contenido de hemoglobing fe-
tal, en les individuos portadores de Hb
5, pucde explicar la no aparicidn de a'-
zunp de los sintomas que e reportan
en individues con el rasgo.

Er resumien podemos deelr, que es ne-
cesario profundizar en el conocimiento
de los mecanizmos ¥ factores responsa-
bles de la aparicion de sintomas y en
veasiones, de la muerte en las personas
con el “razze sicklémica”,

Svarch, E. Sicklecell trair, Rev, Cub. Ped, 46: 2, 1974

An analvsis §s

node on the rizk of pativats carrving sickle-c:sll anemia when they are wmder

diverse environmen‘al conditions which may induce the sickling phenomenon in them, as
well as on the prophylaxis aned treatment of this dicenss,

R.C.P
BlanrcaBanie 1974
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