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INTRODUCCION 4

¢ Laintegridad del hematie depende de lainteraccion de'tres
unidades celulares, que |o capacitandparaskealizar sufuncion
primaria de transporte de oxigeno y CO2.

¢ Estastres unidades celulares son la hemaglobing, |a
membrana eritrocitaria, y 1os e ementos solubles
Intracel ulares (enzimas, coenzimas, ' substratos del
metabolismo de la gl ucosa) -

¢ Laalteracion de unade estas unidades celulares da lugar a
alteraciones en |as otras dos, dando como resultado un
acortamiento de |la vida media eritrocitaria (hemolisis)



INTRODUCCION .

+ |LaHemoglobinaes una molécula compl e aintegrada por dos
pares de cadenas polipeptidicas. Cada cadena estaligadaa un
hemo; un nticleo tetrapirrdlico (porfifina)ial que esta coordinado
un dtlomao de hierro. \ .

+ El tipo de hemoglobina esta determinadojpor lafraccion
proteica, llamada globina. Las cadengs s polipeptidicas o, B, 6, Y
constituyen las hemoglobinas humanas normales: hemoglobiina
A (dos cadenas o y dos [3), hemoglobina A2 (dos cadenas oy
dos 6) y lahemoglobinafetal F (doscadenas o y dosy).
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INTRODUCCION

¢ Laestructura espacia delahemoglobinay otrasde sus
propiedades mol ecul ares dependen de |a naturalezay sec:uenu a
de los amineacidos que constituyen |ascadenas. -

+ Las hemoglobinopatias son alteraciones cualitativas o
cuantitativas de la globina,secundarias a mutaci ones geneticas,
Cuya consecuencia puede ser una modificacion estructural
(hemaoglobinopatias estructurales) o una disminucion de la
sintesis de una cadena globinica estruettralmente normal
(talasemias).

¢ Lafrecuencia de Hemoglobinopatias en la poblacion mundial es
muy elevaday su distribucion geografica muy variable.



TIPO DE MUESTRA Y MATERIALES =

¢ Muestras frescas de sangre no
coagulada. L es anticoagulantes
recomendados son |os que
contienen EDTA, citrato o
heparina.
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Geles de agarosa

Esponjas tamponadas ——
Solucion de efilén-glicol y
Diluyentédelcalorante

Colorante Negre Amido r
Solucién hemoalizante

Aplicadores

Papeles de filtro

Solucion Decolorante

Sol uci6iiSalina, pipetas, gasas y Centrifuga
CamaralHumeda

SistemaHYDRASY S SEBIA

Densitometro / escaner capaz de leer geles
de 82x 51 mm 6 82 x 102 mm; 6 con un
filtreramarillo 0 el programa PHORESIS
paraescaner de sobremesa.



METODO |

¢ Las muestras fueron analizadas medianté el métodode”
el ectroforesis en gel de agarosa a pHalcalino (8,5); coné
Instrumento semiautomatico HY DRASIS, marca SEBIA, J
representadoipor |a empresa Bio-L ab. '

¢ Ladensitometria tiene una aplicacion;practica gemo ayuda
en lainterpretacion de los patrones electroforéticos o para
obtener una cuantificacion relativa precisa de las
hemoglebinas de interés: Programa PHORESIS.
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RESULTADOS |

+ El total dela poblacion estudiada fue de 4,396 pacienies. La
mismase clasifico por tipo de hemoglehinay grupes
etarios gue oscilaban entre neonates, lactantes de 1-3 meses,
3-6 meses, 6-12 mesesy nifios mayores de 1 afo. ) 4

¢ En nuestra casuistica, la electroforesiside hemoglobina
proyecto resultados normales en 1,165pacientes,
Incluyendo tanto a pacientes con H AA y AF, lo que
represento un 83.5%.
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RESUL TADOS (cont.) ey

& Se encontro una ineidencia global de Hemoglobinopatias de
16.5 % delos 1,396 pacientes estudiadesyde |os cuales se
detectaron:

— Portadores Heterocigotos de Hb S 185 pacientes (1.3.25%)
— Homocigotos de Hb S 18 pacientes (1.30%)

— Portadores Heterocigotos de Hb C 24,pacientes (1. 729%)

— Homocigotos de Hb C 1 pacientel(0: 07%)

— Doble Heterocigotos de Hb SC 3 pacientes (0.21%)

— El mayor porcentaje de Hemoglobinopatias se detecto en
pacientes mayores de 1 anoy el estudio no reflgo
valores mayores de 3.5% de H A 2.
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Tabla 1. Incidencia de Hemoglobinopatias en €l L abor atoriio/ Clinico
' del Hospital del Nine 2006-2008, por grupo etario 3

-

Portadores Portadores
Hb F Heter ocigotos Homocigotos Heterocigoto Homaocigotos *Dable Hb A2
Edades Hb AA >2% Hb AS Hb S sHb A?--HQ & Heter ocigotos >3.5% Total
8
Neonatos 0] 49 3 0] (0] \,‘ (0] (0] 0] 52 ‘I
1- 3 meses 0 41 6 0] 0 0] 0 0 47
3 - 6 meses 11 42 5 2 0 0 0] 0] 60
J
' o

6 - 12 meses 82 47 17 8 il (0] 0 0 155

> 1 afio 856 37 154 8 2 il 3 0 1082

Total 949 216 185 18 24 il 3 0 1396




Tabla 2. Por centajes de Hemoglobinopatias en el L aboratorie Cllnlco
del Hospital del Nifio,2006-2008, por grupo etareo

o
Portadores Portador,@s™ =, i
Heter ocigotos Homaocigotos Heter ocigotos Homocigotos *Doble Hb A2
Edades Hb AA Hb F >2% Hb S Hb S Hb C Hb C Heter ocigotos >3.5% Total
Neonatos 0% 3,51% 0,21% 0% 0% 0% 0% 0% 4%
1- 3 meses 0% 2,94% 0,43% 0% 0% 0% 0% 0% 3%
3- 6 meses 0,07% 3,00% 0,36% 0,14% 0% 0% 0% 0% 3,57%
o 4
#
6 - 12 meses 5,87% 3,37% 1,22% 0,57% 0,07% 0% 0% 0% 11,24%
> 1 afio 61,31% **2 65% 11,03% 0,57% 1,65% 0,07% 0.21% 0% 77,49%
Total 67,98% 15,47% 13.25% 1,30% 1,72% 0,07% 0.21% 0% 100,00%




Hemoglobina Nor mal y Hemoglobinopatias por grupo etaree...
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Prcentaje de Portadores de Hb Sy Homocigotos Hb S por
grupo etar eo.
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CONCLUSIONES

¢ Al analizar |os resultados de este estudio se.puede ohsenvar
como la hemoglobinopatia mas diagnosticada ha s doJa Hb
S en estado heterocigoto. Ju— -

L

¢ Labgaincidencia de la hemoglobinopatia C, es debidoe a
gue no se hacen estudios el ectroforeticaos en |a poblacion,
SINO pruebas de tamizaj e que no detectan este tipo . de
hemoglobinopatia, y Panama por su mezela de razas debe
tener unaalta incidenciade la misma.,

¢ Nuestra casuisticaen cuanto a pacientes neonatosy con
Hemoglobina A2 >3.5 % fue bajaoicasi nula, porque les
“MISMOS ya se estudian en depantamentos especializados en
nuestra I nstitucion: Departamento de Genéticay
Hematologia Especial respectivamente.
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CONCLUSIONES (cont.)

¢ Desde 1989 no se realizan estudios concretos sobre la
frecuencia de Hemogl obinopatias en nuestro pais, Y. este
Sseria un primer paso para obtener datos estadisticos real-esy
ver nuestra situacion actual . 4

L

¢ Aungue la Hemoglobina Fetal F no es tina
hemogl obinopatia en si, hemos observado un porcentae
considerable en ninos mayores de 1 ano gue oscilan entre un
8 a 10 %, rango que esta fuera de |os valores esperados.

" "'i.._

¢ Dados |es problemas de morbimortalidad gue conllevany la
posibilidad de instaurar tratamientos profilacticos
tempranos, consideramos necesarioque La Ley 4 del 8 de
enero de 2007 se aplique definitivamente en todas |as
Instituciones de Salud, anivel publico y privado, paraél
estudio de Hemoglobinepatias en todos | os pacientes
Neonatos.



RECOMENDACIONES N

¢ El Ministerio de Salud debe crear normas e ingresos, que pemmitan;
efectuar la Electrofioresis de Hemoglobina a la‘poblacioniinfiantil
en primer grado y alos sextos grado que no se les hayar redlizado,
esta toma de decision nos ayudaria a deteciar estadisticamente
valoresreales de Hemoglobinopatias Sy @ gue serianlasmas &
comunes en nuestra pobl acion. |

¢ Sedebe realizar un estudio sobre los valores verdaderos de
Hemoglobinafetal en nifios mayores de'iniano, para que estos
aumentos gue observamos en nuestra peblacion no se confundan
con desordenes hematol0gicos u otra patologia, y el misme debe
realjzarse contra una prueba de referenceia para que | os resultados
Sean mas confiables.
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Mas vale una gota de sangre, gue un mai:"
delagrimas...
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