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RESUMEN

La drepanocitosis con sus diferentes variantes es la anemia hemolitica congénita méas frecuente en
el mundo y esta dada por la presencia de la hemoglobina (Hb) S es la mutacion de la Hb. Esta
mutacién es una variante estructural de de la Hb del adulto (HbA) que se hereda como un rasgo
mendeliano. La Hb S se asocia a otras alteraciones de la Hb ; las méas frecuentes en Cuba son la C
(hemoglobinopatia SC) y la B talasemia que puede ser SB® o SB+. En un estudio internacional
del 2013 se encontraron 1211 datos de 435 referencias, con ellos se determind que el 51 % de los
enfermos se encuentran en Africa, 23 % en Asia, 17 % en América, 9 % en Europa y menos de
1 % en Oceania. En muchos paises de América Latina y el Caribe representa un problema de salud
publica. Sin embargo existen pocos datos de su prevalencia y mucho menos programas de
atencion integral. En Cuba existe un programa de diagnostico prenatal y de atencion integral que
se lleva a cabo en todo el pais. Existen pocos datos sobre la mortalidad en estos pacientes lo que
refleja la subestimacion que los servicios de salud hacen del diagndstico, seguimiento, educacion
y tratamiento de los pacientes con drepanocitosis. Como un primer paso para saber dénde y como
distribuir los recursos de la salud publica es necesario conocer el niUmero de enfermos que existen
en cada pais. El objetivo principal de esta investigacion es realizar un registro nacional para
determinar el nimero de enfermos con drepanocitosis que existen en el pais, caracterizar los
diferentes tipos de drepanocitosis y su frecuencia en el pais, describir de forma demografica los

enfermos en cuanto a edad, sexo y lugar de seguimiento, determinar la expectativa de vida de los

-
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enfermos que seria actualizado anualmente. Esto traeria como consecuencia tener un conocimiento h
pleno de la drepanocitosis en Cuba y las provincias donde prevalecen y mejor distribucion de los

recursos.
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Introduccion

La drepanocitosis con sus diferentes variantes es la anemia hemolitica congénita mas frecuente en el
mundo y esta dada por la presencia de la hemoglobina (Hb) S que es la mutacién de la Hb. Esta
mutacion es una variante estructural de de la Hb del adulto (HbA) determinada por un cambio de
aminoacido en la posicion 6 de la cadena B de la globina que se hereda como un rasgo mendeliano.
La Hb S se asocia a otras alteraciones de la Hb; las méas frecuentes en Cuba son la C
(hemoglobinopatia SC) y la B talasemia que puede ser SB® o SB+. En un estudio internacional del
2013 se encontraron 1211 datos de 435 referencias, con ellos se determind que el 51 % de los
enfermos se encuentran en Africa, 23 % en Asia, 17 % en América, 9 % en Europa y menos de 1 %
en Oceania. En muchos paises de América Latina y el Caribe representa un problema de salud
publica, sin embargo existen pocos datos de su prevalencia y mucho menos programas de atencion
integral. En Cuba existe un programa de diagndstico prenatal y de atencion integral que se lleva a
cabo en todo el pais, aungque no se conoce exactamente el nimero de pacientes que existen en el pais
a pesar de que por medio del diagnostico prenatal se conoce el niUmero de embarazos de riesgo vy el
numero de interrupciones de los fetos afectados. EI programa prevee enviar los nifios que nacen con
la enfermedad a los servicios de hematologia que existen en todo el pais pero no existe un registro

nacional de estos pacientes.

OBJETIVOS

General: Determinar el numero de enfermos con drepanocitosis que existen en el pais
Especificos:

— Caracterizar los diferentes tipos de drepanocitosis y su frecuencia en el pais

— Describir de forma demogréfica los enfermos en cuanto a edad, sexo y lugar de seguimiento

— Determinar la expectativa de vida de los enfermos
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MATERIALES Y METODOS

Universo serén todos los pacientes con drepanocitosis del pais y la muestra estard conformada
por todos los pacientes que se atienden en los diferentes servicios de Hematologia o afines a
partir de su diagnostico. Los datos se recogeran a partir de entrevista individual o revision de
historias clinicas y estos seran: sexo, tipo de hemoglobinopatia, fecha de nacimiento y provincia
donde se atiende.

Posteriormente los datos se incrementaran con la fecha de fallecimiento y cusa de la misma. Los
datos se recogeran en una planilla Excel. Se elaborard una base de datos en el programa SPSS
version 15.0 donde sera vertida toda la informacién obtenida y se realizara el procesamiento

estadistico.

RESULTADOS ESPERADOS

El gen de la hemoglobina Hb S se disemind en América Central, el Caribe y algunos paises de
América del Sur a través del comercio de esclavos que provenian fundamentalmente de Africa
occidental y central.

Se planteas que para el 2050 habra mas de 400 000 recién nacidos con drepanocitosis

En la actualidad, sin tratamiento, no se encuentran con mucha frecuencia enfermos en paises
subdesarrollados porque muchos nifios mueren en los primeros afios de la vida. La sobrevida en
esta parte del continente es de 20-30 afios mientras que en EU es de mas de 45 dependiendo del
lugar, las facilidades de acceso a un centro de salud y la educacion de los padres.

En los paises subdesarrollados los avances en la economia, la higiene, la nutricion y en la salud
publica en general y el control de la malaria han disminuido considerablemente la mortalidad en
lactantes y nifios pero a pesar de la disminucion de la malaria en el mundo puede tomar muchas
generaciones hasta que el alelo de HbS alcance frecuencias cercanas al cero por lo que los costos
del tratamiento de la enfermedad van a aumentar considerablemente en las proximas décadas.
Esta es una propuesta de implementacién por lo que aun no contamos con resultados. Sin
embargo, creemos que tendrd muchos impactos: cientifico, social y econdmico pues tendriamos

un conocimiento pleno de la incidencia de enfermos en el pais, los diferentes tipos de
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hemoglobinopatia, la expectativa de vida, las provincias donde mas prevalecen y asi poder h

distribuir los recursos con la consiguiente mejoria de la calidad de vida de los enfermos.
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ANEXO 1
INSTITUTO DE HEMATOLOGIA E INMUNOLOGIA

Registro Nacional de drepanocitosis

N°. HC: Fecha llenado inicial de la planilla: |__|__J/|_|_1__|_|
N° de serie:
Paciente:
ler apellido 2do apellido Nombres
Fecha de nacimiento: Sexo: Femenino [0  Masculino [J

Carnéde Identidad: | | | | | | | | | | | |

Tipo de hemoglobinopatia:

Provincia donde se atiende:

Hospital:

Fecha de fallecimiento:

Causa de fallecimiento:

Fecha de actualizacion anual de los datos:

Investigador que llena los datos:



