EDITORIAL

LA ANEMIA DREPANOCITICA; ENFERMEDAD CRONICA Y DOLOROSA.
¢ COMO PREVENIRLA?.

The sickle-cell anaemia; chronic and painful disease. ; How to prevent it?.

De acuerdo a la OMS la anemia afecta en el
mundo a mas de 1,600 millones de personas,
es decir casi el 25% de la poblacion mun-
dial,™¥ con mayor prevalecia en nifios en edad
preescolar. Aunque la anemia mas comun es
la ferropénica, la anemia de células falcifor-
mes o “drepanocitica” le sigue en importancia
debido al gran numero de complicaciones
que conlleva en quienes la padecen.

La Anemia Drepanocitica (AD) es el trastorno
hereditario mas frecuente, y es también la
anemia hemolitica mas comun en todo el
mundo. La enfermedad tiene una herencia
autosoOmica recesiva, que se caracteriza por
la presencia de hemoglobina anormal (S)
sustituyendo a la hemoglobina A que consti-
tuye casi el 100% en condiciones normales.
Las personas heterocigotas tienen hemoglo-
bina Ay también un cierto porcentaje de Hb S
(HbAS), mientras que las personas homoci-
gotas (Hb SS) padecen la AD.

La Hb S se supone que es una mutacion
adaptativa en areas endémicas de malaria en
Africa, puesto que el tener HbAS confiere
proteccion contra la enfermedad, aunque no
ocurre lo mismo con los homocigotos SS. La
mutacion ocurrié al sustituir un solo nucleoti-
do en el gen de la cadena beta de la hemog-
lobina, con lo que se cambio el acido glutami-
co (que normalmente deberia estar) por
Valina. Debido a este pequefio cambio, la
hemoglobina se gelatiniza cuando se desoxi-
gena; esto vuelve a los eritrocitos rigidos e
incapaces de pasar por la microcirculacion de
manera normal y desencadena todas las
complicaciones agudas de la enfermedad. El
dafio tisular acumulado genera también com-
plicaciones crénicas.?®

Las manifestaciones clinicas de la enferme-
dad son un espectro de fendmenos vasoclu-
sivos en diferentes organos, ocasionando
crisis de dolor, microinfartos y otras conse-

cuencias.® Aun en paises con recursos ilimi
tados como los Estados Unidos, hace cua-
renta anos, cerca del 15 por ciento de los
nifos que nacian con anemia de células falci-
formes morian antes de cumplir 2 afos y
muchos mas morian en la adolescencia. Hoy,
sin embargo, la esperanza de vida de las
personas con anemia de células falciformes
ha aumentado dramaticamente, y aunque
sufren de muchas complicaciones que dete-
rioran su calidad de vida, ahora existen mas
herramientas para ayudarlos,® como ser la
hidroxiurea que es un medicamento que
incrementa los niveles de hemoglobina fetal
en el flujo sanguineo y disminuye las compli-
caciones en estos pacientes.

A pesar de los avances hechos en los ultimos
afos, la enfermedad continua extendiéndose
en todo el mundo. Aunque la enfermedad se
origind6 en Africa, la migracion facilitada
inicialmente por la esclavitud llevo estos
genes a través de todo el mundo. Asi en
Estados Unidos un 10% de la poblacion
afroamericana es portadora del gen, mientras
que en América Latina y el Caribe 1% de las
personas de raza negra es portadora de la
hemoglobina S.

Lo grave del caso es que los portadores hete-
rocigotos son completamente asintomaticos,
por lo que en una poblacién con tan alto mes-
tizaje interracial como la de Honduras es facil
que dos portadores “sanos” decidan iniciar
una familia, para darse cuenta de su carga
genética hasta que tienen un hijo con Anemia
Drepanocitica.

Aunque es importante mejorar la calidad de
vida de los pacientes drepanociticos brindan-
do atencion oportuna y de calidad, previnien-
do infecciones, transfundiendo cuando se
requiere y proporcionando de manera conti-
nua la hidroxiurea, podria hacerse mas aun
brindando consejeria genética a los parientes
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de nifios afectados para detectar portadores
y orientarles sobre evitar formar parejas con
otros portadores. Mejor aun, podria exigirse
examenes de deteccion de Hemoglobina S
como requisito prematrimonial, como actua-
mente se hace con las serologias para VIH, a
fin de prevenir que mas nifios vengan al
mundo a enfrentarse con una enfermedad
cronica y dolorosa, como lo es la anemia de
células falciformes.

Motivados por todo esto, el grupo de Investi-
gacion en Drepanocitosis de la Escuela
Universitaria de Ciencias de la Salud en la
UNAH-VS llevé a cabo un estudio en la po-

blacion de Masca y Pueblo Viejo, Omoa
Cortés, comunidades garifunas cercanas a
San Pedro Sula, buscando la prevalencia de
pacientes con AD y personas portadoras del
gen de HbS del estado de portador, y buscan-
do nuevas alternativas a la prevencion aplica-
bles en nuestro medio.
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