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A partir de quince casos con drepanocitosis que provenian de seis entidades federativas del sureste de la
Repuiblica Mexicana, se estudié un total de sesenta y siete parientes que se distribuyeron en lg siguien-
te forma: 19 homozigotos, 27 heterozigotos y 21 familiares sanos. Las manifestaciones clinicas predo-

minantes fueron: ictericia, cvisis de dolor abdoeminal u osteomuscular, hepatomegalia y es?fenomegalia.

Se observo anemta importante en la mayor parte de los homozigotos y valores de hemog

variaron de 70 a 98 por ciento.
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Hasta afios recientes (1973) sélo se habia informa-
do en la literatura médica nacional la -ocurrencia
de ocho pacientes con drepanocitosis o anemia de
células falciformes, independientemente de las en-
cuestas que con fines de identificar tal entidad, se
habian llevado al cabo previamente.’8 El objeto
de esta comunicacién es presentar la experiencia
de los autores al respecto y seftalar que este pade-
cimiento, en su forma homo o heterozigota, no es
raro en el sureste de la Repiiblica Mexicana.

349



Material y méiodos

De 1975 a 1980 se atendieron en la consulta ex-
terna de hematologia del Hospital General de Zona
“Mérida” del IMSS y en la consulta privada de
los autores, quince propdsita con drepanocitosis,
ve permitieron estudiar a un total de 67 indivi-
uos, distribuidos en la forma siguiente: 19 homo-
zigotos, 27 heterovigotos y 21 familiares sanos,

De todos se registro la historia clinica, haciendo
hincapié en el origen geografico de sus antecesores
y cuidadosa observacion de la existencia de rasgos
negroides, como color de la piel, cabello crespo,
nariz ancha, labios gruesos y otros. Se efectud bio-
metria hemdtica completa con cuenta de reticulo-
citos y plaquetas, determinacién de bilirrubinas,
glucosy, urea, creatinina y dcido drico en plasma
y examen general de orina, con las téenicas con-
vencionales. En tocdos se realizd la prueba de in-
vestigacion de drepanocitos.” En 3% se practico
electroforesis de hemoglobina en placas de acetato
de celulosa. a pH de 8.6, utilizando un aparato
Quick Scan de los Laboratorios Helena. En 27 su-
jetos se efectud determinacion de hemoglobina fe-
tal por el método de Singer.® Adem:s de los ha-
Hazgos clinicos y de las caracteristicas de la biome-
tria hemitica, los homozigotos se identificaron por
ta prueba de investigacvion de drepanocitos {uerte-
mente positiva y ¢l comportamiento tipico de la
electrotoresis de hemoglobina en 13 sujetos; y en
los scis restantes, Unicamente con la investigacion

de drepunocitos. confirmindose en ambos progeni-’

tores de dos de estos Gltimos, la caracteristica he-
terozigota, El origen forineo de la mayor parte de
los propdsita o la falta de colaboracion, impiclio
estudiar mayor ntmero de individuos y completar
la investigacion de algunos, como hubiera sido de-
senble,

Resuliados

Los diecinueve sujetos homozigotos con manifesta-
ciones clinicas, que constituyen el material de este
informe, estaban representados poi siete personas
del sexo masculino y fdoce del femenino, conpren-
didos entre cinco meses y 47 2ios de edad; doce de
ellos eran de diez afios 0o menos. Pertenecian a 15
familias cuyo sitio de origen, hasia donde pudo
investigarse, se sefala en ¢l cuadro 1. Cube acla-
rar que en un solo caso, ef padre habia nacido en
la Costa Chica del Estado de Oaxaca, la madre en
la ciudad de Campeche y la familia residia en la
actualidad en Mérida, ubicindose este caso parti-
cular en la localidad mencionada en Gltimo tér-
mino, Con la reserva del caso, por lo dilicil de la
anamnesis al interrogar ascendencia distante y por
el caricter subjetivo de la apreciacidn e rasgos
fisicos, en siete tamilias parecié probable la exis-
tencta e antecesores de la raza negra.

Las  manifestaciones clinicas predominantes,
cuando se vio a los pacientes por vez primera, se
yresentan en el cuadro 2. Los resuliados son simi-
!ares a lo intormado habitualmente, pero es inte-
resante comentar que en fas dos pacientes de ma-
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Cuoadro 1. Sitio de origen de las familias con miembros
que padecion drepanocitosis.

Nim. de
Estado Localidad familias
Yucatdn 4
Mérida
Boca
Tizimin (2)
Compeche 3
Cd. del Carmen (2)
Chompoton
Chiopas ' 3
Mazatan
Motozintla
Arriaga
Tabasco 2
Villahermosa
Quintana Roo 2
Chetumal
Petcacab
Veracruz 1
El Chape

Cuadro 2. Sintomas y signos maés frecuentes en
diecinveve sujetos homozigotos.

Ictericia 17
Crisis de dolor abdominal u osteomuscular 16
Hepotomegalia 15
Esplenomegalia * 13

* Dos habfan sido esplenectomizados.

yor edad, de 37 v 28 unos, ¢! bazo no fue palpable,
como ocurre con frecuencia en esta edad? En estas
mismas pacientes se habfa efectuado colecistecto-
mia por cuadros sugestivos de litiasis vesicular, va-
rios afios antes de su estudio hematoldgico, Un
paciente presentd en unu etapa posterior, un cua-
dro de hemiplejia con recuperacion completa, no
encontrindose en ninguna ocasion alceras de las
extremidades inferiores. Llamé la atencion que
una sola ver se encontré el antecedente de tenden-
cia a procesos infecciosos, en una paciente que
habia cursado con ostecanielitis,

En el cuadro 3 aparecen algunos de los resulta-
dos pertinentes de la biometria hemaitica inicial,
asi como de las determinaciones de hemoglobina
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Cuadre 3. Dotes de laboratorie de los sujetos

homozigotos.
Valor Valor
minimo mdéximo
Hemoglohina (g/1) 52 103
Hematocrito 14 33
Reticulocitos {por 107%) 65 350
Hemoglobing § (%)* 70.7 8.3
Hemoglobina F (%)** 2.8 “17.0

* En 13 determinaciones.
** En 10 determinaciones.

§ y F. Cabe sefialar que en 16 de los 19 pacientes
la concentracién de hemoglobina fue de menos de
90 g/l v que de ellos, nueve presentaban valores
menores de 70 g/1. En todos se observaron en el
frotis de la sangre periférica, notorias alteraciones
de la serie roja, que inclufan puanteado basdfilo,
cuerpes de Howell Jolly y normoblastos, identifi-
cindose en 14 presencia de drepanocitos en forma
espontinea. En seis ocasiones, la proporcion de
hemoglobnia § fus de 90 por ciento o mayor, en
tanto que la F tue menor de 10 por ciento en cua-
tro ocastones, ) ‘

Se visualizd osteoporosis en los tres tnicos pa-
cientes en que se solicitaron radiografias de co-
lumna vertebral. Dos habian sido esplenectomiza-
dos a edad temprana, o

De los veintisiete portadores de la caracteristica
hemoglobina S, tnisamente tres exhibieron una
concentracidn de hemoglobina de 110 g/l 0 menor
y €l valor mids alto de reticulocitos observado fue
de 24.10-%, La hemoglobina § varié de 28 a
48 por ciento en estos pacientes.

Conclusiones

Es una creencia extendida que la drepanocitosis
s rara en nuestro pais. Generalmente se piensa
ademds que su ocurrencia estd limitada a ciertas
dreas bien definidas de la geografia mexicana,
como las costas de Guerrero, Qaxaca y Veracruz.
Los casos de esta serie son evidencia de que pue-
den identificarse familias con esta caracteristica
genctica, aun en sitios donde se suponia que no
existe. Es previsible que la facilidad actual para
desplazarse y la cada vez mayor frecuencia con
que familias enteras se trasladan de un sitio a
otro de la Repiblica Mexicana, determinen en
un future cercano, la ocurrencia de este padeci-
miento en lugares donde nunca antes se habia de-
tectado, Es de sefialar que en algunos casos fue
relativamente ficil, por la investigacién de los ori-
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genes de la familia o por la presencia de rasgos
tisicos propios de la raza negra, establecer desde la
primera entrevista un diagnéstico presuncional de
drepanocitosis, en tanto que en otras ocasiones y
sobre todo en dos de los casos oriundos de Yuca-
tin, el interrogatorio minuciose no Eroporcioné
datos que hicieran pensar en tal posibilidad.

Diferentes circunstancias impidieron estudiar en
forma amplia a las familias, consiguiendo en una
sola ocasion practicar estudios a una de ellas, cons-
titnida por 19 miembros, en la cual se confirmé el
caracter homozigoto de tres afectados, el heterozi-
goto en cuatro y el de normalidad en otros doce,
Es de interés comentar que si bien en la literatura
médica se encuentra que las manifestaciones clini-
cas usualmente no se hacen aparentes antes de
los seis meses de edad,’ esporidicamente se infor-
man casos aislados, como uno de los de esta serie,
que ya se detectd a la edad de cinco meses, que
presentan el cuadro clinico completo.1t

En nuestro pais Ia drepanocitosis no representa
afortunadamente un problema de salud puiblica,
lo que en ninguna forma libera al médico de lx
necesidad de identificarla, con los diversos propé-
sitos de contribuir a su adecuada atencién médica
Y proporcionar consejo genético en casos especifi-
cos. Las observaciones aqui presentadas también
ponen de relieve la conveniencia de efectuar pes-
quisas sobre las caracteristicas de la hemoglobina
en diversas estas dreas del pais. '
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