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RESUMEN:

Se realizo un estudio descriptivo, transversal y de
prevalencia para la determination de la frecuencia de la
hemoglobinopatia "S" (Hb S) en la poblacion de raza
negra que acudio al Hospital Salvador Paredes de
Trujillo, Colon, de Septiembre de 1990 a Marzo de 1991.

Se muestrearon a un total de 829 pacientes de dicha raza
distribuidos de la siguiente manera: 266 (32.09%)
correspondieron al sexo masculino y 563 (67.91%) al
sexo femenino; ElI mayor porcentaje de pacientes
estudiados estaba comprendido entre los 1 y los 29
anos de edad con 648 (78.17%) muestras. A todas las
muestras se les practico la prueba de induction de
drepanocitos con metabisulfito de sodio encontrandose
un total de 69 (8.32%) muestras positivas a las cuales
posteriormente se les realizaron hemolizados con
tolueno y luego la prueba de electroforesis de
hemoglobina en acetato de celulosa. De las 69 muestras,
54 (6.51%) presentaban alteraciones en sus patrones
electroforeticos correspondiendo 44 (5.30%) a la
hemoglobinopatia SA (Hb SA), 9 (1.08%) a la
hemoglobinopatia SS (Hb SS) y 1 (0.12%) a la
hemoglobinopatia doble heterocigota SC (Hb SC). Los
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15 casos restantes presentaron patrones electroforeticos
normales.

INTRODUCCION:

La hemoglobinopatia "S" (Hb S) es una enfermedad de
distribution mundial que afecta predominantemente a
la raza negra -

Es un trastorno hereditario que se transmite por medio
de un gen autosomico recesivo y que si%ue los patrones
estandares de las Leyes Mendelianas "***" Se considera
gue este gen para la sintesis anormal de hemoglobina es
el producto de una mutation genetica que ocurrio en el
continente Africano, en su region ecuatorial, dando
origen a dos haplotipos. El haplotipo Bennin sedisperso
hacia el continente Americano con el trafico de esclavos
en los siglos XVIII y XIXy el haplotipo Bantu se disemino
por las regiones de Arabia Saudita, India y ciertas

regiones de Grecia™®-

La primera description del padecimiento fue hecha por
Herick en 1910“* Posteriormente Diggs y col. hicie-
ron incapie en el caracter familiar del desorden ® y unos
anos mas tarde, Linnus Paulling y col, demostraron que
los hemolizados de estos pacientes tenian patrones
electroforeticos diferentes y que migraban mas
lentamente que aquellos de personas normales ™"
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La anormalidad, a nivel molecular, reside en la cadena
beta de la hemoglobina por lo que se le designa como
una alfa - 2 beta - 2 S; se encuentra en el pe~ptido triptico
digerido numero 26 y se debe a la sustitucion de acido
glutamico por valina en la position 6 de la cadena beta.
Estecambio produce una diferenciadebalance molecular
de -1 a 0 el cual es reponsable de su patron electrofore tico
anormal ™-

La desoxigenacion es el factor desencadenante para la
formation del globulo rojo (GR) drepanocitico o en
forma de hoz, To que se debe a una reorganization
paralela mas que eI|00|daI de la Hb S. Este hecho fue
comprobado por White™ Mur%ama Stesson y otros ™
mediante microscopia electronica *

La deformidad del GR y el aumento de la viscosidad
sanguinea observados en estos pacientes son los pilares
del fenomeno drepanocitico, responsable a su vez de las
manifestaciones clinicas de la enfermedad “*

Dichas manifestaciones pueden depender de cualquiera
de los organos y sisternas corporales, aunque casi todos
estos pacientes en algun momento de su vida, cursan
con episodios sintomaticos agudos denominados "cri-
sis"; a saber: (a) crisis dolorosas o vasoclusivas, (b)
aplasicas, (c) de secuestro gd) hiperhemoliticas y el (e)
sindrome toracico agudo™*AI2

Los recie~n nacidos estan protegidos del desarrollo de
estas crisis por su alto contenido de hemoglobina fetal
(Hb F), la cual comienza a desaparecer hacia el tercero
0 cuarto mes de vida, siendo entonces que comienzan a
aparecer las manifestaciones clinicas de la Hb S. Despues
de los dos o tres anos deedad estos pacientes mantienen
niveles de Hb de 6,5 a 10 mg/dl y un hematocrito de 20
a30vol %42

El manejo todavia esta encaminado hacia el manejo de
sosten y sintomatico de las CI‘ISIS guesto que, aungue se
han propuesto nuevas drogas™**-**-'™ aun no se cuenta con
una terapia que sea ideal, especifica, no toxica y capaz
de disminuir las manifestaciones clinicas de la
enfermedad y evitar el dano a largo plazo que ocurre en
estos pacientes (W.IMS$, IWM>,

MATERIALES YMETODOS:

Se efectuo un estudio descriptivo, transversal y de
prevalencia en el Hospital Salvador Paredes de Truijillo,
Colon, de Septiembre de 1990 a Marzo de 1991 inclu-
sive. El universo del estudio lo constituyeron todos los
pacientes de raza negra que acudieron a dicho centro en
busca de asistencia medica por cualq uier moti vo, y que

Despues de una breve explication del estudio, accedieron
voluntariamente a participar en el mismo.

La fuente de datos la contituyeron los mismos pacientes
mediante un instrumento especialmente disenado para
ello. Se obtuvo por medio de venopuncién una muestra
de 5 ml de sangrea la que posteriormente se le practicaba
la prueba de induction de drepanocnos (Metodo
modificado de Doland y Castle) %22 Despues de agregar el
metabisulfito de sodio, las muestras eran "leidas" con
microscopio de luz a los 10 minutos, a la primera hora
y a las 24 horas. A las muestras que resultaron positi vas
para esta prueba se les realizo hemolizados con tolueno,
siguiendo la tecnica convencional, y se refrigeraron
para luego ser enviadas a Tegucigalpa donde se les
practico la electroforesis de hemoglobina en acetato de
celulosa a un ph de 8.4 a 8.6, utilizando tiras con
capacidad para 8 problemas.

RESULTADOS:

Se muestrearon un total de 829 pacientes de raza negra
de los cuales 563 (67.91 %) eran del sexo femenino y 266
(32.09%) del sexo masculino. La mayoria de los pacientes,
648 (78.17%), se encontraban entre los 1y los 29 aftos de
Edad (Grafica #1).

Distribution de la poblacion estudiada segtin edad
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NOTA: La prueba de X2 para la distribuci6n de la muestra segiin sexo y
edad arroj6 los siguientes resultados:

X2 observada = 31.73; X? te6rica: 15.50
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A todas las muestras obtenidas se les practico la prue-
ba de induction de drepanocitos con metabisulfito de
sodio, obteniendose un total de 69 muestras (8.32%)
positivas. De estas, 44 (5.30%) correspondian al sexo
femenino y 25 (3.02%) al sexo masculino, y 43 (5.19%)
casos se encontraban en los rangos de edad de 1 a 19
aftos.

CUADRO No. 1

Distribucidn de la poblacion estudiada segin sexo y
la prueba de metabisulfito de sodio.

r\\\'Md{:S Positivos Megativos | Total
| % ; ) | ) i ;
o P ey
SEXO S| No | % Na % No | %
I ' '
FEMENING | 4 5,30 519 6261 534 67,91
I 1
MASCULING | 28 | 3.02 | 241 2807 264 208
[
TOTAL & 13 | 760 9168 830 | 100,00

* MdeS: Metabisulfito de Sodio.

Posteriormente, a todas la 69 muestras positivas para el
metabisulfito de sodio, se les practico hemolizados con
tolueno los cuales fueron refrigerados y enviados a
Tegucigalpa donde se les efectuo la electroforesis de
hemoglobina.-

De los 69 hemolizados enviados para electroforesis, 54
(78.26%) resultaron con patrones electroforeticos
anormales compatibles con Hb S y 15 (21.74%) con
patrones. normales. Este Gltimo dato nos indica que la
deformidad observada en los GR despues de la
administracion del metabisulfito de sodio fue
sobrevalorada (Cuadro # 2).

De los 54 casos positivos por electroforesis de hcmoglo-
na, 44 (81.48%) correspondia a Hb SA, 9 (16.67%)
correspondieron a Hb SS y 1 (1.85%) correspondio a la
alteracion doble heterocigota Hb SC (Cuadro # 3).

DISCUSION:

A nivel mundial la frecuencia de Hb S varfa segun las
regiones estudiadas; a nivel global esta oscila entre un
8yun20%.EnlosEstadosUnidosdeNorteamerica, lugar
donde se han estudiado las series mas grandes, se ha

CUADRO No. 2

Distribucidn de la poblacion metabisulfito de sodio
positiva segun resultado de electroforesis de

hemoglobina.

ELECTROFORESIS
DE HEMOGLOBINA NUMEROD L
HOMOCIGOTO 9 13.04
HETEROCIGOXTO) 45 65.22
NORMAL 15 | 21.74

TOTAL ' 69 ' 100.00

CUADRO# 3

Distribucion de la poblacidn estudiada con
hemoglobinopatia determinada por electroforesis
segiin grupos de edad.

Hb| HbSA Hb 55 HeSC | TOTAL

RANGO | : !

EDAL Na, [ % |Ne.| ® Mo, % Na, L
)| . o . (0,00 . o .rf: 00 |0 . *.1'1-:1«:-. 0 . 0000
oz 1 1.85 | © |00.00 | O | Oh0O| 1 1.85
03 14 | 2593 3 556 | 0 | O0O0D |17 | 3149
04 13 24.07 4 741 0 0000 | 17 | 31.49
05 7 | 1296 | 2 170 | 1 1,85 10 | 18.51
04 4 741 | 0 |0000 | O | DODO| 4 471
o7 0| 0000 o 0000 | O 0000 O | DOOD
04 0| OO0 D 0000 | O poon| o 00.on
09 g 926 | O (0DOD (O | 0OOD) 5 9.26

FOTAL BT 8148 9 16.47 1 185 54 | D000

NOTA: Ol: de 0 a6 meses O6: de 30 a 39 anos
02: de Ta 12 meses O7: de 40 0 49 afios
03:de | a % afios 08: de 50 2 59 afos
(i de 100a 11 afios (9: de 60 afios ¥y mds

05: da 20 & 29 afios

Estimado qge un 7.4% de la poblacion negra padece la
enfermedad >%9-
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En Honduras los unicos tres estudios realizados al
respecto, incluyendo el presente, arrojan datos de
frecuencia que oscilan entre los 6.5 y 14% dependiendo
del area y de los grupos de edad estudiados "** Es
importante hacer notar que estos resultados son com-
patibles con los de la literatura mundial por lo que debe
aceptarse a la Hb S, y todas sus implicaciones, como un
problema real de salud que afecta a uno de los grupos
etnicos mas importante del pais.

Las personas que padecen la enfermedad tienen una
menor capacidad para enfrentarse con su medio
ambiente debido a que, por la misma naturaleza del
padecimiento, cursan con alteraciones del crecimiento
y desarrollo, son mas suceptibles a ciertas infecciones,
mantienen niveles muy bajos de hemoglobina y en gene-
ral, tienen una menor espectativa de vida que la
poblacion general“>-

Si bien es cierto que no existe todavia un tratamiento
ideal definitivo, tambien es cierto que existen una serie
demedidaspreventivas simples que ayudan a prevenir
la morbi-mortalidad y retrasan el dano cronico que la
enfermedad le impone al individuo; entre estas las mas
importantes son : (a) educacion, (b) higiene personal y
ambiental, (c) prevention de la deshidratacion y el
stress, (d) suplemento constante de acido folico, (e)
profilaxis con penicilinabenzatinica u oral, (f) profilaxis
con vacuna antineumococcica en menores de 6 anos, (g)
tratamiento antimalarico en areas endemicas, (h)
antibioticoterapia vigorosa ante las infecciones y en los
casos mas severos, (i) elevation de los niveles de Hb F
por medio de dosisbajas con antineoplasicos™#1519.20

La poblacion de raza negra de Honduras se encuentra
distribuida principalmente en el Litoral Atlantico de
pais.

En el Dpto. de Colon, mas de la mi tad de las personas de
esta raza se encuentran en la ciudad de Trujillo, cabece-
ra departamental, y el resto se distribuye en 8 centros
poblacionales, de menor importancia demografica a lo
largo de la costa conformando un total de
aproximadamente 13,000 habitantes de raza negra ?

Aunque la muestra no es facilmente traspolable a la
poblacion general de esta raza, debido a que la
distribucion de edad y sexo de la misma no es
necesariamente igual a la poblacion general por haber
sido tomada de personas que acudieron

Espontaneamente al Hospital, el tamafio de la misma
(829 muestras) la hace representativa siendo un buen
indicativo de la frecuencia de la Hb S en este grupo
racial. Ademas, ni el sexo ni la edad son variables que
influyen en la frecuencia y/o prevalencia de este
padecimiento -

Se observa en los resultados que el mayor porcentaje de
las muestras corresponden a mujeres en edad
reproductiva y a ninos entre los 1 y los 9 anos con 547
(65.98%) muestras. Esto es debido a que son subgrupos
poblacionales objetosdeprogramas priori tariosdeSalud
Publica en el pais por lo que son los que mas uso hacen
del sistema de salud.

Un dato que debe ser mencionado es la diferencia que se
registro entre el porcentaje de positivos para la prueba
de muestreo de metabisulfito de sodio (69 muestras
para un 8.32%) y los positivos para la prueba de
electroforesisdehemoglobina (54 muestras para 6.51%).
Esto pone de manifiesto la sobrevaloracion que se hizo
de la deformidad de GR al agregarsele el agente
reductor, metabisulfito de sodio, y ser observadas al
microscopio de luz.

Por ultimo cabe mencionar que el resultado de frecuencia
para la Hb S (6.51%) obtenido en esta investigation es
compatible con los resultados de las series mas grandes
realizadas en los Estados Unidos de Norteamerica las
cuales reportan porcentajes entre los 7 y los 8%, pero
gue a su vez es desproporcionadamente bajo cuando se
compara con los unicos dos estuios previos realizados a
este respecto en nuestro pais los cuales reportaron
frecuencias de 13 y 14% @%?V_Esta diferencia puede
debersealosdiferentescriteriosdeselecciondernuestras
utilizados por los diferentes estudios. Aun asi, seria
adecuado que se realizara un estudio unificado a nivel
nacional, en la poblacion de raza negra, con pautas y
supervision brindadas por el Ministerio de Salud para
establecer definitivamente la frecuencia de la Hb S en la
poblacion Garifuna del pais.
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