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RESUMEN  

Introducción: la anemia drepanocítica es la anemia hemolítica congénita más 
común del mundo. Entre el 5 y el 15 % de la población mundial es portadora de la 
hemoglobina S. En Cuba es del 3,08 %, lo que representa un problema de salud 
pública.  
Objetivo: identificar la morbilidad y la mortalidad en la anemia drepanocítica en el 
Instituto de Hematología e Inmunología (IHI).  
Métodos: fueron estudiados todos los enfermos con seguimiento de al menos dos 
años en el IHI entre enero de 1973 y diciembre de 2009.  
Resultados: se incluyeron 411 pacientes, de ellos, 215 mujeres. El seguimiento 
medio fue de 17,8 ± 9,8 años. El promedio anual de crisis vasoclusivas dolorosas, 
ingresos hospitalarios e infecciones fue de 1,8; 1,7; y 1,2, respectivamente. Las 
crisis vasoclusivas dolorosas, el síndrome torácico agudo y las crisis hepáticas 
fueron las manifestaciones clínicas más frecuentes, con ligero predominio en las 
mujeres, pero sin significación estadística en los dos últimos. El número de 
hospitalizaciones y consultas médicas fue mayor en los grupos de edades extremas. 
Los valores hematológicos y bioquímicos estaban dentro de los rangos esperados 
para la enfermedad, excepto los leucocitos; no hubo diferencias entre los sexos. Se 
diagnosticaron 132 embarazos en 86 pacientes. No hubo muertes maternas y sólo 
5 muertes perinatales. La supervivencia global fue de 55 años. Las causas más 
frecuentes de muerte fueron las complicaciones hepáticas, accidentes vasculares 
encefálicos y la insuficiencia cardíaca.  
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Conclusiones: los pacientes fueron similares a lo descrito en la literatura, clínica y 
hematológicamente, excepto la frecuencia de complicaciones hepáticas que fue 
mayor. La probabilidad de supervivencia fue alta. Este estudio confirma la eficacia 
de los programas nacionales implementados en Cuba en el diagnóstico, 
seguimiento y tratamiento de la enfermedad.  

Palabras clave: morbilidad, mortalidad, anemia drepanocítica.  

 

ABSTRACT  
 
Introduction: sickle cell anemia (SS) is the most common congenital hemolytic 
anemia worldwide. The sickle cell trait (AS) comprises a range between 5 to 15 % 
of the world population. In Cuba it is 3,08 %, which represents a public health 
problem.  
Objective: identify morbidity and mortality in sickle cell anemia at the Institute of 
Hematology and Immunology (IHI).  
Methods: all patients followed at least two years at the IHI between January 1973 
and December 2009 were studied.  
Results: 411 patients with sickle cell anemia were studied (January, 1973 to 
December, 2009), 215 female. Mean follow-up was 17.8 ± 9.8 years. The average 
annual vasoocclusive painful crises, hospital admissions and infection were 1.8; 
1.7; and 1.2, respectively. Vasoocclusive painful crises, acute chest syndrome and 
hepatic crises were the most frequent clinical manifestations, with slight 
predominance in females, but not statistically significant in the last two. The 
number of hospitalizations and medical consultations was higher in extreme age 
groups. The hematological and biochemical values were within expected ranges for 
the disease except leukocytes; there were no differences between sex. One 
hundred thirty two pregnancies in 86 patients were diagnosed. There were no 
maternal deaths and only 5 perinatal deaths. Overall survival was 55 years. The 
most frequent causes of death were liver complications, strokes and heart failure.  
Conclusions: Patients were similar clinical and hematologically as described in the 
literature, except the frequency of liver complications which was higher. The 
probability of survival was high. This study confirms the effectiveness of national 
programs implemented in Cuba in the diagnosis, monitoring and treatment of the 
disease.  

Keywords: morbidity, mortality, sickle cell anemia.  

 

  

  

INTRODUCCION  

La anemia drepanocítica (AD) es la anemia hemolítica congénita más frecuente en 
el mundo;1-3 donde la frecuencia del estado de portador AS abarca un rango que 
oscila entre el 5 y el 15 %.3 Cerca de 70 millones de personas padecen de AD y el 
86 % de ellas se localizan en África Ecuatorial.4 También existe en el Medio Oriente, 
sur de Italia, norte de Grecia, sur de Turquía, provincias occidentales de Arabia 
Saudita y la India. Fue traída a Estados Unidos, América Central, el Caribe y 
algunos países de América del Sur por el comercio de esclavos.4  
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La crisis vasoclusiva dolorosa (CVOD) representa el 90 % de los ingresos en sala de 
emergencia u hospitalización.5,6 En los adultos e incluso en los niños, la frecuencia e 
intensidad del dolor pueden ser subestimadas, ya que en varias ocasiones no 
acuden al hospital y solo lo hacen cuando es muy intenso 7. En estudios realizados 
se ha observado que el 25-40 % de los lactantes y niños de corta edad con AD 
sufren cuando menos un episodio de dactilitis,8 y los pacientes de mayor edad 
presentan episodios repetidos de dolor abdominal o músculo-esquelético 7.  

El síndrome torácico agudo (STA) es la segunda causa de hospitalización y la 
primera de muerte en pacientes con AD. La etiología más frecuente en el niño es la 
infección y en el adulto, el infarto.9  

El accidente vascular encefálico (AVE) se debe a la oclusión de una arteria o a 
hemorragia3. Es más frecuente en la primera década de la vida; en el niño, la causa 
más frecuente es el infarto cerebral.10  

En la actualidad se plantea que pueden existir dos subfenotipos clínicos en la 
drepanocitosis. Uno caracterizado por hemólisis intravascular que produce 
vasculopatía sistémica por disminución del óxido nítrico, y clínicamente, por 
presentar úlceras maleolares, priapismo, hipertensión pulmonar, litiasis vesicular y 
AVE. En estos pacientes predominan la anemia y valores más elevados de 
reticulocitos, deshidrogenasa láctica, bilirrubina indirecta y hemoglobina (Hb) 
plasmática.3,11 En el segundo fenotipo predomina la oclusión vascular y se 
caracteriza por presentar CVOD, STA y osteonecrosis. Las cifras de Hb son mayores 
mientras que los reticulocitos, la deshidrogenasa láctica, la bilirrubina indirecta y la 
Hb plasmática tienen valores menos elevados.11  

El embarazo se asocia a la aparición de complicaciones de la enfermedad y puede 
poner a las mujeres en un riesgo adicional de complicaciones obstétricas. 
Históricamente, la mortalidad perinatal se ha informado tan alta como el 53 % para 
los bebés nacidos de mujeres con AD, pero la tasa se ha reducido drásticamente en 
las últimas tres décadas debido a una estricta atención hematológica, obstétrica y 
neonatal.11-13  

En 1973, la supervivencia media estimada de los pacientes con drepanocitosis fue 
de 14,2 años.14 Ya en el 1994 el promedio de sobrevida en el adulto era de 42 años 
en hombres y de 48 años en las mujeres.15 En el 2004, en el Instituto de 
Hematología e Inmunología (IHI) fue de 53 años.16  

En Cuba, el 3,08 % de la población es portadora de la hemoglobina S, por lo que 
representa un problema de salud pública y desde 1986 existe un Programa Nacional 
de Atención Integral de la Drepanocitosis.17  

El objetivo de esta investigación fue identificar la morbilidad y mortalidad en la AD 
en pacientes seguidos en el IHI durante un período de 36 años.  

  

MÉTODOS  

Se realizó un estudio observacional analítico, longitudinal y prospectivo. La 
población (N) estuvo conformada por 633 pacientes con drepanocitosis atendidos 
en el IHI en el período comprendido entre enero de 1973 y diciembre de 2009. La 
muestra (n) quedó constituida por 411 pacientes que cumplieron con los siguientes 
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criterios de inclusión: diagnóstico confirmado de AD y seguimiento por más de 2 
años en consulta.  

La información de las variables objeto de estudio se obtuvo de las historias clínicas 
mediante una planilla confeccionada al efecto. En los casos de fallecimiento se 
revisó el certificado de defunción y el resultado del estudio anatomopatológico, 
siempre que estuvieron disponibles.  

El proyecto de esta investigación fue aprobado por el Consejo Científico y el Comité 
de Ética de la institución. Dado que el estudio se realizó a partir del análisis de la 
historia clínica, no fue necesario el consentimiento de los pacientes para participar 
en la investigación. Se respetaron los criterios de confidencialidad y los datos 
obtenidos se emplearon para beneficio científico de interés institucional y de los 
pacientes.  

Los exámenes complementarios se realizaron en condiciones basales del paciente, 
sin crisis ni transfusiones en los 3 meses previos a los exámenes. La hemoglobina 
se realizó por el método de la cianometahemoglobina y el recuento de leucocitos y 
plaquetas se realizaron en la cámara de Neubauer hasta el año 2008, que comenzó 
a utilizarse el equipo Mindray BC-3200. Para el estudio de hemoglobina fetal (Hb F) 
y los reticulocitos se emplearon los métodos recomendados en la literatura.18  

Se elaboró una base de datos en el programa SPSS 11.5.1, la cual fue procesada y 
analizada por medio de estadísticas descriptivas e inferencial. Desde el punto de 
vista descriptivo se calcularon frecuencias absolutas y porcentajes para las 
variables cualitativas; y la media y la desviación estándar para las cuantitativas. Se 
calculó la media y desviación estándar de ingresos y consultas por edades, del 
tiempo de seguimiento en años, del tamaño del bazo y el hígado por edades y de 
las variables hematológicas y bioquímicas por sexo. En las variables obstétricas se 
estimó el promedio de embarazos y otros indicadores cualitativos como son:  

- Parto por embarazadas = Total de partos realizados × 100 
Total de embarazadas  

 
- Interrupciones por embarazadas = Total de interrupciones realizadas × 100 

Total de embarazadas  

 
Para el análisis de las variables obstétricas se excluyó del análisis al sexo masculino 
(n= 196), así como del sexo femenino a las mujeres fuera del rango de edad fértil 
(n= 69). Para el análisis de la frecuencia de priapismo se excluyeron las mujeres 
(n= 215).  

Se aplicó análisis inferencial dado por pruebas de hipótesis de correlación lineal de 
Pearson (r) para identificar la relación entre las variables dependientes 
esplenomegalia y hepatomegalia con la edad (variable independiente); y análisis de 
varianza de una vía para identificar diferencias en las variaciones entre grupos 
(sexo,) de los resultados de pruebas hematológicas y bioquímicas (variable 
dependiente)  

En el análisis inferencial se empleó un nivel de significación prefijado (p≤ 0,05), y 
se consideró significativo cuando el valor probabilístico del error obtenido a partir 
de los datos fue menor que el p prefijado.  

Se analizó la probabilidad de supervivencia por el método de Kaplan Meier.  
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RESULTADOS  

La distribución por grupos de edades y sexo se muestra en la tabla 1.  

 

 
El tiempo medio de seguimiento fue de 17,8 ± 8 años.  

Las manifestaciones clínicas distribuidas por sexo se describen en la tabla 2. 
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El promedio anual de asistencia a consulta y el número de hospitalizaciones por año 
fue de 3,1 ± 2,1 y 1,7 ± 1,4, respectivamente, con predominio en los extremos de 
la vida: 2 a 8 años (3,9 y 2,1) y más de 60 años (3,5 y 1,0).  

En 309 pacientes se observó hepatomegalia (75,2 %) con una media de 1,8 cm, y 
la esplenomegalia se manifestó solo en 72 pacientes (17,5 %) con un promedio de 
0,5 cm. En el grupo de 2 a 18 años la esplenomegalia alcanzó 1,2 cm en promedio, 
y fue menor en los restantes grupos de edades, al igual que la hepatomegalia. Al 
correlacionar el tamaño del bazo y el hígado con la edad se observaron variaciones 
(p< 0,05) en sentido negativo: a mayor edad menor tamaño, más significativas en 
el bazo.  

Los valores de la Hb, reticulocitos, plaquetas, leucocitos y Hb F se muestran en la 
tabla 3. La determinación de creatinina y ALAT no se realizó en todos los pacientes 
pero los valores estuvieron dentro del rango de la normalidad. No se evidenciaron 
diferencias significativas entre los sexos en el comportamiento de las variables 
hematológicas y bioquímicas (p> 0,05).  

 

 

 
En 27 (6,6 %) pacientes se recogió el diagnóstico de aloinmunización, con 
predominio de anticuerpos contra antígenos del sistema Rh.  

En 146 mujeres en edad fértil hubo 132 embarazos; en 86 (58,9 %) se logró al 
menos un embarazo. Hubo un total de 81 partos (61,4 %), con 76 recién nacidos 
vivos (93,8 %). En el 38,6 % (n=,51) se interrumpió el embarazo; 25,5 % de ellos 
provocados y 19,6 % espontáneos. No hubo mortalidad materna y solo 5 muertes 
perinatales.  

La probabilidad de supervivencia global de los pacientes fue de 55 años y no hubo 
diferencias de la supervivencia entre los sexos (Fig.). 

Las complicaciones hepáticas fueron la causa más frecuente de muerte (n,=,10; 
19,6 %), seguidas por los AVE y las complicaciones cardiacas (tabla 4).  



Revista Cubana de Hematol, Inmunol y Hemoter. 2015;31(3):265-276 

  
http://scielo.sld.cu 

271

 

 

 

 



Revista Cubana de Hematol, Inmunol y Hemoter. 2015;31(3):265-276 

  
http://scielo.sld.cu 

272

DISCUSIÓN  

En este estudio hubo predominio del sexo femenino, contrario a lo esperado por el 
carácter autosómico de la enfermedad, por lo que no deben existir diferencias entre 
los sexos. La causa de este hallazgo no está clara pero posiblemente se relacione 
con la mayor estabilidad de las mujeres en consulta y que todas las embarazadas 
con drepanocitosis en la ciudad y las provincias vecinas son remitidas al IHI y gran 
parte de ellas continúan el seguimiento en la institución.  

La mayor frecuencia de enfermos se localizó en la etapa adulta al momento del 
estudio, lo cual se justifica por las características de este que incluyó 
fundamentalmente adultos con un tiempo prolongado de seguimiento. Además, la 
implementación del Programa Nacional de Atención Integral de la Drepanocitosis 
dirigido a la prevención, control prenatal, tratamiento protocolizado y educación de 
los enfermos y familiares, ha logrado disminuir de forma importante la frecuencia 
de nuevos diagnósticos y la mortalidad de los niños y los adultos jóvenes.  

La CVOD es el evento más frecuente en la AD,1,5,6,19 como se demostró en este 
estudio.  

Las infecciones bacterianas son muy frecuentes en pacientes con AD. La pérdida 
temprana de la función esplénica los hace muy sensibles a las infecciones 
bacterianas. En el niño pequeño predomina la infección por neumococos y fue la 
primera causa de hospitalización y muerte en la primera infancia hasta la 
introducción de la penicilina oral profiláctica20 y la vacuna contra el Streptococcus 
pneumoniae. En el niño mayor y en los adultos aparecen infecciones por 
microorganismos entéricos gram negativos.1 En el estudio se observó un promedio 
anual de casi dos infecciones por año, aunque solo 4 pacientes murieron por esta 
causa, lo cual se corresponde con la aplicación cotidiana e inmediata de medidas 
profilácticas y terapéuticas para la prevención y tratamiento de las infecciones.  

El STA fue la manifestación clínica más frecuente después de las CVOD en esta 
investigación (59,8 %), superior a lo descrito en otros estudios.21,22 En la literatura 
se señala que la mortalidad durante el evento puede ser del 10 al 12 % y 
representa el 25 % de los fallecidos en la AD,21,23 sin embargo, en esta serie 
representó solo el 3,9 % de las causas de muerte. Esta baja mortalidad por STA 
puede ser el resultado de la educación a pacientes y familiares en el diagnóstico y 
la asistencia rápida a la sala de urgencias de la institución y la atención médica 
altamente calificada y precoz.  

La frecuencia de úlcera maleolar (34 %) es comparable con lo reportado en países 
como Jamaica, pero muy superior a lo descrito en Estados Unidos.24,25 Llama la 
atención que en un estudio anterior realizado en la institución se encontró un 
número significativamente menor de esta manifestación clínica,16 lo cual pudiera 
estar relacionado con el incremento del número de pacientes incluidos y al aumento 
del promedio de edad que es proporcional a la frecuencia de aparición de las 
úlceras.26  

El porcentaje de pacientes con litiasis vesicular fue similar al encontrado en países 
desarrollados pero menor que la que se comunica en Jamaica.27  

En la AD se describen lesiones hepáticas producidas por la falciformación crónica en 
los sinusoides, sobrecarga de hierro, hepatitis viral o una combinación de estos 
factores,28 aunque la literatura médica casi no menciona las complicaciones 
agudas.28,29 En este estudio, 148 (36 %) pacientes presentaron alguna 
manifestación hepática aguda, para lo que no se tiene una explicación clara. En 
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otros estudios realizados en la institución no se ha encontrado una explicación 
lógica de este hallazgo.16,29  

El AVE se presenta entre el 6 y el 12 % de los pacientes con AD. En el grupo 
estudiado se observó un porcentaje semejante a lo publicado por otros 
autores.5,10,29  

La insuficiencia renal crónica (IRC) puede presentarse entre el 4 y el 20 % de los 
pacientes con AD, con una edad media de aparición de 23 años.30,31 En esta 
investigación, la IRC se presentó en una frecuencia menor a la reportada 
internacionalmente, pero muy inferior a la descrita en el estudio realizado en el IHI 
en 2004,16 lo que pudiera estar relacionado también con el incremento del número 
de pacientes incluidos, además de la detección temprana de microalbuminuria y el 
inicio de su tratamiento con los inhibidores de la enzima convertidora de la 
angiotensina.31,32  

La incidencia del resto de las manifestaciones clínicas fue similar a lo descrito por 
otros autores.33  

El promedio anual de consultas y hospitalizaciones fue mayor en las edades 
extremas. En la edad pediátrica se puede atribuir a que los niños ingresan más por 
eventos de la enfermedad más frecuentes en este grupo de edad, y por la 
responsabilidad de los padres en su atención médica. En el adulto mayor debe estar 
relacionado con el incremento de las manifestaciones clínicas secundarias a la 
disfunción orgánica crónica.  

La esplenomegalia tuvo una correlación inversa con la edad. Se conoce que en el 
bazo hay un proceso crónico de oclusión de los sinusoides esplénicos que conduce a 
la fibrosis y a la autoesplenectomía.1,33 Alrededor de los 6 a 8 años de edad el 
órgano deja de ser palpable.  

La hepatomegalia constituye un signo clínico prácticamente constante en la AD; 
casi siempre es consecuencia del proceso hemolítico crónico, de infecciones víricas 
por transfusiones y hemosiderosis.1 Es más frecuente en adultos; sin embargo, en 
este estudio se observó una disminución estadísticamente significativa con la edad, 
para lo cual no se cuenta con una explicación. La crisis de secuestro hepático es 
muy rara y menos severa que la crisis de secuestro esplénico del niño,1 como se 
observó en este estudio.  

Los valores de Hb, reticulocitos, plaquetas y Hb F fueron similares a lo descrito en 
otras series. Sin embargo, no se encontró leucocitosis, como se plantea en casi 
todos los estudios.1,5,33 La media de la ALAT y la creatinina estuvieron dentro de 
rangos normales. En general, las variables hematológicas y bioquímicas no 
experimentaron variaciones importantes según el sexo.  

Las transfusiones tienen indicaciones precisas y no están exentas de riesgos, entre 
ellos, la reacción hemolítica postransfusional por la aparición de anticuerpos contra 
antígenos de los eritrocitos del donante, proceso denominado aloinmunización. El 
porcentaje de pacientes aloinmunizados fue mayor a lo comunicado en países que 
utilizan técnicas de biología molecular en el inmunofenotipaje de las donaciones y 
los pacientes,34,35 pero menor comparado con la mayoría del resto del mundo. En el 
centro, desde hace mucho tiempo, se realiza inmunofenotipaje serológico ABO y del 
sistema Rh en todos los pacientes politransfundidos, lo que ha permitido disminuir 
notablemente el índice de aloinmunización en la AD.  
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Aunque se conoce la mayor frecuencia de complicaciones y mortalidad durante la 
gestación,12 no se prohíbe un embarazo deseado a la mujer con AD. La evolución 
del embarazo en estas pacientes fue muy buena. No hubo mortalidad materna y la 
perinatal fue muy baja. Estos resultados son muy superiores a lo descrito en otros 
países12,36 y es el fruto del trabajo conjunto de hematólogos, obstetras, 
intensivistas y neonatólogos.  

La sobrevida global fue de 55 años, similar a la alcanzada en centros médicos de 
gran desarrollo en el mundo.15,33,37 No hubo diferencias significativas en la 
sobrevida por sexo.  

El STA, la insuficiencia renal crónica, las infecciones y los AVE son las causas de 
muerte más frecuentes descritas en la literatura.33 Sin embargo, las complicaciones 
hepáticas fueron la primera causa de muerte en el presente estudio, para lo cual 
tampoco se tiene una explicación clara. Se recogió el diagnóstico de hepatitis B o C 
en 22 (5,3 %) de los enfermos, inferior a lo reportado en otros trabajos,27 lo que 
está en contra de la posible etiología viral clásica del fenómeno.  

Los resultados de este estudio confirman la eficacia de los programas nacionales 
aplicados para el diagnóstico, seguimiento y tratamiento de la AD en Cuba, así 
como la importancia de la atención integral por grupos multidisciplinarios altamente 
calificados en el manejo de la enfermedad y sus complicaciones.  
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