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RESUMEN

Introduccion: La drepanocitosis es nombre genérico que se asigna a un grupo de
alteraciones genéticas en las cuales se hereda el gen que codifica para la hemoglobina (Hb)
S. La misma constituye la anemia hemolitica determinada genéticamente mas frecuente en el
mundo, como expresion clinica del dafio crénico de oOrganos. Las alteraciones
cardiovasculares contribuyen a la morbimortalidad del paciente adulto con esta entidad.
Objetivo: Determinar las alteraciones del sistema cardiovascular en pacientes adultos con
diagndstico de drepanocitosis atendidos en el Instituto de Cardiologia y Cirugia
Cardiovascular desde julio 2015 a julio 2017.

Disefio metodoldgico: se realizé un estudio descriptivo, longitudinal, prospectivo. La muestra
guedd6 conformada por 69 pacientes, se cumplieron los criterios de inclusion y exclusiéon y se
utilizé estadistica descriptiva. Los resultados se presentaron en textos, tablas y gréficos.
Resultados: El grupo de edad mas afectado fue menor de 50 afios en un 52,2% mientras el
género femenino predomind en un 71%. El 33,3% de los pacientes presentaron alteraciones
electrocardiograficas, de ellas la isquemia miocardica se presentd en un 15,9%. Los valores
de score de calcio fueron normales en 56 pacientes. El 39,1% presentd alteraciones en el
ecocardiograma, donde la valvulopatia mitral se present6 en un 18,8%.

Conclusiones: La mayor proporcion de los pacientes con genotipo SS presentaron
alteraciones ecocardiograficas.
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SUMMARY

Introduction: Sickle cell disease is a generic name that is assigned to a group of genetic
alterations in which the gene coding for hemoglobin (Hb) S is inherited. It constitutes the most
common genetically determined hemolytic anemia in the world, as a clinical expression of
chronic organ damage. Cardiovascular alterations contribute to the morbidity and mortality of
the adult patient with this entity.

Objective: To determine the alterations of the cardiovascular system in adult patients
diagnosed with sickle cell disease treated at the Cardiology and Cardiovascular Surgery
Institute from July 2015 to July 2017.

Methods: A descriptive, longitudinal and prospective study was carried out. The sample
consisted of 69 patients. The inclusion and exclusion criteria were met and descriptive
statistics were used. The results were presented in texts, tables and graphs.

Results: The most affected age group was under 50 years of age in 52.2% while the female
gender predominated in 71%. The 33.3% of the patients presented electrocardiographic
alterations, of which myocardial ischemia occurred in 15.9%. The calcium score values were
normal in 56 patients. The 39.1% presented alterations in the echocardiogram, where mitral
valve disease presented in 18.8%.

Conclusions: The highest proportion of patients with SS genotype presented
echocardiographic alterations.

Keywords: sickle cell disease, cardiovascular alterations.

Introduccion

La drepanocitosis constituye la anemia  que corresponde a la anemia drepanocitica
hemolitica determinada genéticamente mas (AD) y condiciones heterocig6ticas combinas
frecuente en el mundo, es el nombre con otras hemoglobinas estructural vy
genérico que se asigna a este grupo de  cuantitativamente anormales que incluyen la
alteraciones genéticas en las cuales se hemoglobinopatia SC (HSC) y los dos tipos
hereda el gen que codifica para la  de SR talasemias (S/Rtal): SR 0y SR+ tal.”
hemoglobina (Hb) S. Estas alteraciones se .

o _ o El primer reporte de esta enfermedad en la
dividen segun su genotipo en homocigotico . o L

literatura médica se describi6 en un

estudiante de estomatologia de Granada
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Walter Clement, hecho por el cardidlogo
profesor de medicina James Herrick en 1910
introduciendo el término de sicklemia en el

reporte.?

En Africa se estima que méas de 120 000

personas nacen cada afio con esta
enfermedad, mientras que en los Estados
Unidos el estimado es de 70 000 a 100 000
casos y mas de 2 millones de portadores de
hemoglobina S.® La forma mas frecuente de
drepanocitosis en Cuba es la anemia
drepanocitica, ademas por la prevalencia
del estado de portador sano que es de

3,08% constituye un problema de salud.”

En los Ultimos afios se han producido
adelantos sustanciales en el manejo de los
pacientes con drepanocitosis con la
implementacion de protocolos y normas para
su atencion integral tributando un incremento
en la esperanza de vida; aparejado a esto
existe un aumento en la prevalencia de dafio
cronico de o6rganos donde las alteraciones
cardiacas contribuyen a la morbimortalidad
del paciente adulto, teniendo vital
importancia el abordaje de este tema. Con la
realizacion del presente estudio se pretende
determinar las alteraciones cardiovasculares
en pacientes adultos con diagnéstico de
drepanocitosis atendidos en el Instituto de
Cardiologia y Cirugia Cardiovascular desde

julio 2015 a julio 2017.

Disefio metodolégico

Se realiz6 un estudio descriptivo longitudinal
prospectivo donde el universo estuvo
constituido por todos los pacientes con
diagnoéstico de drepanocitosis que acudieron
a la consulta de cardiologia, la muestra fue
seleccionada por meétodo aleatorio simple
guedando conformada por 69 pacientes. Se
los criterios de

cumplieron inclusion 'y

exclusion.

edad,

género, genotipo, presencia de alteraciones

Las variables estudiadas fueron:

en el electrocardiograma, score de calcio y

ecocardiograma.

Se procesara la informacion de forma
estadistica a través de una PC HP, con
sistema operativo Windows 8 y el programa
SPSS versién 21. Las variables cuantitativas
se expresaran por la respectiva media y
desviacion estandar de la media. Para el
analisis de las variables cualitativas se
utilizaran las frecuencias absolutas (nUmero)
y relativas (expresadas en porcentajes). En
el caso de la variable edad se realizara una
transformacién de la escala cuantitativa
continua a cualitativa por grupos etarios para
su analisis mas facil. Se obtuvo el
consentimiento informado de cada paciente
para realizar los estudios y participar en la
investigacion garantizandose la

confidencialidad de toda la informacion.

Resultados
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Grafico 1: Distribucion de los pacientes segun edad y

género.
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Predominaron las pacientes femeninas menos

de 50 afos en un 38%.

Grafico 2: Distribucion de los pacientes segin la

presencia de alteraciones EKG.
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El electrocardiograma patoldgico se presento

en los pacientes con genotipo SS en un 28%.

Grafico 3: Distribucién de pacientes con score de

calcio.
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El 81% de los pacientes tenian el score de

calcio normal.

Tabla 1: Distribucion de pacientes con

ecocardiograma y genotipo

SS SC SB Total

Ecocardiograma | No % No % No | % | No %

Normal 21 | 304 |18 | 261 | 3 | 43| 42 | 60.9
Patol6gico 23 | 333 | 3 4.3 1 1427|391
Total 44 | 637 | 21 | 304 | 4 | 57|69 | 100

. Fuente: Base de datos

El 23% de los pacientes con genotipo SS
presentaron alteraciones en el

ecocardiograma.
Discusion

En la drepanocitosis como consecuencia de

la  disfuncion  endotelial, proliferacién

vascular, estrés inflamatorio y oxidativo
causado por la hemodlisis y aumento de la
viscosidad sanguinea que favorece Ia
trombogénesis y oclusibn vascular, se
desarrolla una vasculopatia proliferativa que
junto a

la aparicion de isquemia Yy

microinfartos, produce dafios en la

circulaciébn cerebral, renal, esplénica vy

cardiopulmonar.®

La anemia en la drepanocitosis es bien

tolerada por el sistema cardiovascular
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durante largo tiempo, pero con el correr de
los aflos se afecta la funcién cardiaca y
aparecen una variedad de sintomas y signos
las anormalidades

similares a los de

ventriculares, disfunciones valvulares e

isquemia del miocardio, que plantean

diagndsticos y tratamientos dificiles.

En el presente estudio predominaron los
pacientes menores de 50 afios y la mayoria
pertenecian al género femenino. Resultados
similares fueron encontrados por Zavala y
colaboradores donde predominé el sexo
femenino en un 56.5% y el grupo de edad
menores de 45 afios en 43.5%.° Por su parte
en un estudio observacional de 36 afos
sobre anemia drepanocitica en el Instituto de
Hematologia Machin y cols obtuvieron el
50,1% de pacientes entre 31 y 59 afios con

predominio del sexo femenino.’

Se observé predominio de los pacientes con

electrocardiograma normal no obstante
dentro de los alterados los méas afectados
fueron los de genotipo SS, estando en
relacion con la mayor frecuencia de este
genotipo en la poblacién cubana, asi como,
desde el punto de vista fisiopatoldgico esta
variante homocigoética tiene mas afectacion
con su consecuente alteracion en 6rganos

diana.

Estos resultados electrocardiograficos
concuerdan con hallazgos encontrados en

estudios internacionales donde plantean que

el uso de electrocardiograma es de poca
utilidad pues los cambios inespecificos de
ST-T y los signos de repolarizaciéon anormal

son comunes en estos pacientes.8

En este estudio hubo mayor prevalencia de
los pacientes con score de calcio normal; lo
cual puede estar en relacion con la menor
incidencia  en los pacientes con

drepanocitosis de factores de riesgo

coronario 'y por consiguiente menor

aterosclerosis, ya que las alteraciones
cardiacas en ellos desde el punto de vista
a disfuncion

fisiopatologico se deben

endotelial y dafio en la microcirculacion.

En cuanto al ecocardiograma, a pesar que la
mayoria de los pacientes presentaron un
estudio normal, en los adultos con genotipo
SS se
ecocardiograficas que en el resto; de ellas

observaron mas alteraciones
las mas frecuentes fueron las valvulopatias
dentro de estas la insuficiencia tricuspidea y

la hipertensién pulmonar.

La hipertension pulmonar representa una de
las principales complicaciones emergentes vy,
se considera como un factor de riesgo
independiente para muerte en la poblacién
con anemia de células falciformes. En esta
se elevan las presiones dentro del sistema
pulmonar, fendmeno que se caracteriza por
disfuncién endotelial y desequilibrio entre
vasodilatadores-vasoconstrictores, en

asociacion con hiperplasia progresiva del
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musculo liso y neointimal con obliteracion
subsecuente de la circulacion arteriolar. Este
incremento progresivo de la resistencia

vascular pulmonar lleva a disfuncion
ventricular derecha y reduccion del gasto

cardiaco.®

En correspondencia con el estudio Lunt
demostré en un 75% la alta frecuencia de
alteraciones cardiovasculares en pacientes
con drepanocitosis.'® Siendo similares estos
resultados a otros estudios donde con el
aumento de la esperanza de vida de los
mismos, se espera que un porcentaje mas
esta desarrolle

alto de poblacién

complicaciones crénicas.*

Estas complicaciones cardiovasculares
contribuyen a una disminucion considerable
de la capacidad funcional, cada una de ellas
en donde la

de forma independiente,

combinacion de estas constituye un

agravante clave del pronéstico.
Conclusiones

Los pacientes con drepanocitosis genotipo

SS fueron los que mas alteraciones
cardiovasculares presentaron, dentro de
ellas predominaron la insuficiencia

tricuspidea y la hipertension pulmonar.

Recomendaciones

Establecer protocolos de actuacion para el
manejo de las complicaciones cardiacas en

los pacientes con drepanocitosis.
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