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RESUMEN

La Ciudad de La Habana es una de las provincias con mayor frecuencia de portadores de Hemoglobina S. Se
estudiaron los pacientes pediatricos con Hemoglobinopatias SS, SC o Hemoglobinopatia S/B-Talasemia, con
sintomatologia, dispensarizados en los hospitales pediatricos de la provincia, en enero 1, 2008; en los municipios
La Habana Vieja, Centro Habana, Plaza de la Revolucién, Cerro y Playa, de la provincia de Ciudad de La Habana.
Se tomaron en cuenta los pacientes con estas afecciones dispensarizados en los hospitales pediatricos y en
el Centro Provincial de Genética Médica de Ciudad de La Habana, residentes en alguno de municipios objeto
de estudio. Todos fueron visitados para confirmar la informacién y fe de vida. Catorce nifios pacientes (46%)
tenian Hemoglobinopatia SS, tasa de prevalencia de 1,26 x 104 nifios de esas edades (1/7949); ocho (27%)
Hemoglobinopatia SC, tasa de 0,72 (1/13910); y ocho (27%) Hemoglobinopatia S/B-Talasemia, 0,72 (1/13910).
Los municipios La Habana Vieja y Centro Habana, presentaron la mayor tasa para Hemoglobinopatia SS, 3,24
y 2,68 x 104 respectivamente. El 60% eran varones. El 13% tuvieron un diagnéstico prenatal. Los nifios con
Hemoglobinopatia SS de 0-7 afios fueron 3, mientras que los de 8-14 afios, fueron 11. Los resultados muestran
disminuciéon de nifios con Hemoglobinopatia SS en los ultimos afios, que atribuimos a una disminucidén de los
nacimientos con dicha enfermedad.
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INTRODUCCION

monogénicas mas comunes en los seres humanos. Con las migraciones se mezclan las poblaciones humanas

y se introducen diferentes hemoglobinopatias en areas donde, antes, no eran endémicas. Hay dos tipos
fundamentales: las talasemias, que son defectos de sintesis, y las que constituyen variantes estructurales. Dentro 'Q
de estas Ultimas, las mas frecuentes son las hemoglobinopatias S. Es importante sefialar que, muchas veces, en
un mismo individuo se encuentra, una hemoglobinopatia por variante estructural y una mutacion en los genes
beta globinas causante de beta-talasemias (1). En Cuba, la hemoglobinopatia S o anemia falciforme constituye
un importante problema de salud, fundamentalmente, en las provincias de Ciudad de La Habana, Santiago
de Cuba y Guantanamo. Para la Ciudad de La Habana, la incidencia de nacidos vivos con hemoglobinopatias
SS (HbSS) durante el periodo 2000-2004, fue de 1,29 x 104 (1/7 780) mientras que la de nacidos vivos con
hemoglobinopatias SC (HbSC) fue de 0,68 (1/14 588) (2-4).
En Cuba, existe un programa de prevencion de las HbSS y las HbSC. A través de éste, se le indica a toda gestante
una electroforesis de hemoglobina, y de presentar la hemoglobina S o la C en cualquier combinacién genotipica,
se indica también la prueba al esposo. A las parejas de alto riesgo, se les ofrece diagndstico prenatal para
conocer el genotipo de la hemoglobina del feto, y de estar este afectado, puedan decidir sobre la continuacién
o no del embarazo. Todo este proceso va acompafiado de asesoramiento genético (2, 5, 6). A pesar de ser las
hemoglobinopatias uno de los padecimientos genéticos mas frecuentes en Cuba y de existir un programa de
prevencién con cobertura nacional, la informacidon acerca de la prevalencia de esta enfermedad, en edades
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pediatricas, es escasa. El objetivo del presente trabajo fue determinar la prevalencia de las hemoglobinopatias S
en nifios de 0 a 14 anos, en cinco municipios de Ciudad de La Habana.
SUJETOS Y METODOS

Se realizd un estudio descriptivo de corte transversal, para determinar la tasa de prevalencia de las
hemoglobinopatias SS, SC y S/B-Talasemia en el grupo de edad desde cero a 14 afos, en los municipios La
Habana Vieja, Centro Habana, Plaza de la Revolucion, Cerro y Playa, de Ciudad de La Habana. La muestra estuvo
constituida por el grupo de pacientes afectados por los tipos de hemoglobinopatias antes mencionados, que hasta
el primero de enero de 2008, se atendian en los servicios de hematologia de los hospitales pediatricos “William
Soler”, “Centro Habana” y “Juan Manuel Marquez”, y que hasta esa fecha, residieron en alguno de los cincos
municipios incluidos en el estudio. En la muestra se incluyeron también, los nifios afectados por alguna de las
hemoglobinopatias antes descritas, residentes de los municipios sefalados, que no eran atendidos en ningun
servicio de hematologia, y que fueron detectados a través de los registros de estudios prenatales positivos, hecho
que se justifica, generalmente, por ser asintomaticos.

Se excluyeron los nifios que el primero de enero de 2008 tenian mas de 14 anos, los residentes de otros
municipios o provincias no sefialados en el estudio, y los fallecidos antes del primero de enero de 2008.

Para la obtencion de los datos fueron revisados los registros médicos de los servicios de hematologia de los
hospitales pediatricos de la provincia, y los registros del laboratorio de biologia molecular del Centro Nacional de
Genética Médica.

Todos los pacientes identificados fueron visitados. Mediante una planilla confeccionada al efecto, se recogieron
los siguientes datos: identificacidon del paciente y de los padres, tipo de hemoglobinopatia confirmada posterior
al nacimiento, fecha de nacimiento, servicio de hematologia donde se atiende, municipio de residencia, y datos
de localizacion.

Requerimientos éticos: EI Comité de Etica del Centro Nacional de Genética Médica aprobé el proceso seguido,
el que asegurd la autonomia de los pacientes y la confidencialidad de la informacidn. Todo ello se hizo constar en
el modelo de consentimiento informado entregado al paciente, previo a la entrevista durante la visita, el cual fue
debidamente firmado.

Operacionalizacion de las variables:

- Tipo de hemoglobinopatia: clasificada como: SS, SC y S/B-talasemia.

- Tasa de prevalencia: dada por la proporcién de casos afectados de 0-14 afios, hasta el primero de enero de
2008, en base al total de dicha poblacién, por 10 000.

- Edad: Segun afios cumplidos se dividieron en dos grupos: de 0-7 y 8-14 anos

Los datos de la poblacion total de nifios de cero a 14 afios, y por municipio, se obtuvieron de los departamentos
de estadistica de las direcciones municipales de salud respectivas, y fue la siguiente:
- Centro Habana: 22 381
- Habana Vieja: 15 417
- Plaza de la Revolucién: 23 807
- Playa: 27 819
- Cerro: 21 855

RESULTADOS

Se identificaron un total de 30 casos con hemoglobinopatias S, para una tasa de prevalencia general de 2,7
por 10 000 nifos de cero a 14 afios. Por municipios, La Habana Vieja presentd la mayor tasa de prevalencia
general (8/15 417 para 5,18 por 10 000) y el Cerro la mas baja (3/21 855 para 1,37 por 10 000). Por tipo de
hemoglobinopatia, la HbSS fue la que aport6 el mayor nimero de casos (14 para un 46,7% del total) para una
prevalencia general de 1,26 por 10 000. La Habana Vieja fue, de los municipios estudiados, el de mayor tasa de
prevalencia (3,24 por 10 000) (Tabla 1).

De acuerdo a la distribucidn por grupos de edad, nueve nifios (30%) tenian de cero a siete anos y 21 (70%) de
ocho a 14 afios. El grupo mas numeroso correspondié a la hemoglobinopatia HbSS y al grupo de edad de 8-14
afios con 11 nifios para un 52,4% (Tabla 2).

DISCUSION

Es de gran importancia destacar que debido a la utilizaciéon adecuada de las fuentes de informacion, el nimero de
nifios afectados encontrados constituye un valor muy préximo al namero real de personas afectadas que existen
en la edad pediatrica, lo cual dard una confiabilidad aceptable para la determinacién de la tasa de prevalencia
de dichas hemoglobinopatias en la edad pediatrica no obstante se debe tener en cuenta que siempre existiria un
sesgo, dado por aquellos nifios con HbSS, HbSC o Hb S/B-Talasemia, que por ser asintomaticos no hayan sido

74



Vol. 5, No. Especial, 2010 VI Jornada Nacional de la Ciencia-ELAM 4y 5 de febrero de 2010

diagnosticados. En el caso de los dos primeros tipos de hemoglobinopatias, es muy poco probable que ocurran,
pues el programa de prevencion contempla la deteccion de practicamente todas las parejas de alto riesgo. Sin
embargo, para los S/B-Talasémicos no ocurre lo mismo, ya que hasta el momento, no esta establecido ningun
programa prenatal por el cual los nifios sean diagnosticados, o los padres sean detectados como pareja de alto
riesgo, por lo que el diagndstico se realiza en el nifio o adulto que tenga presente algin sintoma de la enfermedad,
o que incidentalmente, los padres sean identificados como pareja con riesgo.Otro sesgo de los resultados podria
estar dado, porque el paciente se atendiera en otro servicio fuera de los mencionados.

La diferencia del niUmero de afectados entre los municipios incluidos en el estudio no fue tan amplia, no obstante
para el municipio Cerro, coincidiendo con lo hallazgos de Beltran y colaboradores, la tasa de prevalencia es una
de las mas bajas. Segun lo descrito en ese estudio, ello podria deberse a que practicamente la totalidad de la
poblacién del municipio es oriunda de Ciudad de La Habana y no un resultado de las migraciones provenientes de
provincias con una alta frecuencia, tanto de la HbS como de la HbC (7).

Contrario a lo planteado antes, tanto La Habana Vieja como Centro Habana, son municipios receptores
de inmigrantes, y en su mayoria, estos son descendientes de personas negras o mestizas provenientes
fundamentalmente de regiones como Santiago de Cuba y Guantanamo donde la frecuencia de portadores, tanto
de la HbS como de la HbC, son de las mas altas en el pais (8, 9)

El hecho de que la mayor tasa de prevalencia en los cinco municipios esté representada por los individuos

que presentan el tipo de hemoglobinopatia HbSS, se explica por la frecuencia del gen Bs en las provincias
occidentales que oscila entre un 2,12% y 3,04%; a diferencia del gen Bc que tiene una frecuencia de 0,7% en
la poblacion general. Ello determina, que la probabilidad de matrimonios de dos individuos portadores AS, es
mucho mayor que los de aquellos en que uno es portador de HbAS vy otro de HbAC. Para el caso de la HbS/B-
Talasemia la probabilidad también es mucho menor. Segun los informes consultados, la frecuencia de portadores
de B-Talasemia es de 0,6% (10).
Como se observa en la Tabla 2: El hecho de que sélo nueve nifios portadores de hemoglobinopatias nacieran
después del afio 2000 se explica porque, a partir de ese afio, el Programa de Prevencion de Anemia Falciforme,
logra erradicar dificultades que impedian un eficiente funcionamiento. Particularmente, en el 2003 se implementa
el asesoramiento genético a nivel del area de salud. Esto aumentd el nimero de parejas detectadas de modo
precoz como parejas de alto riesgo, propicio la posibilidad de realizar un diagndstico prenatal, y por consiguiente,
un mayor nimero de estas parejas tuvieron la oportunidad de decidir sobre el curso de su embarazo en aquellos
casos cuyo feto se encontraba afectado. No obstante, aun persisten algunas limitaciones en el cumplimiento
del programa ya que dos nifios nacidos después del 2000, sus padres no fueron detectados como pareja de alto
riesgo.

Contrario a lo que pudiera esperarse se encontrd, para el grupo de cero a siete afos, el mismo nimero de casos
con HbSS y HbSC, a pesar que se conoce, que la incidencia de la primera es tres veces mayor que la segunda. La
HbSS, se comporta de forma general con mayor severidad que la HbSC, y es por ello que la mayoria de las parejas
con fetos diagnosticados con esa hemoglobinopatia, deciden con mayor frecuencia por la interrupcion terapéutica
del embarazo, lo que podria justificar el resultado encontrado (4).

CONCLUSIONES

La Habana Vieja presenta la mayor tasa de prevalencia para las tres hemoglobinopatias, seguido por Plaza de
la Revolucién y Centro Habana; la mayoria de los nifios afectados, son hijos de parejas que no conocieron dicha
afectacion durante la gestacion, por tanto no tuvieron la posibilidad de decidir por la interrupcion o continuidad
del embarazo; los nifios nacidos con HbSS y HbSC que tienen edades comprendidas entre 0-7 afios, representan
un bajo porcentaje con respecto al total de los afectados con dichas hemoglobinopatias, lo cual pudo estar influido
por el hecho de una mayor eficiencia en las acciones del programa de prevencion a partir del 2000.

Resulta atil conocer la prevalencia de pacientes pediatricos con Hemoglobinopatias S, porque favorece la toma
de decisiones de las autoridades sanitarias.

Q
W

Salud

Panorarma Cuba



Panorama Cuba y Salud

Beltran et al. Hemoglobinopatias SS, SC y S/p-talasemia... Vol. 5, No. Especial, 2010

Tablal. Tasas de prevalencias de las hemoglobinopatias S por 10 000 nifios entre 0 y 14
aflos, en cinco municipios de Ciudad de La Habana, hasta el 1 de enero de 2008.

Namero de casos (tasa de prevalencia por 10 000)

Municipio Poblacion HbSS HbSC Tg:gsséﬁ]_ia TOTAL
Centro Habana 22 381 6 (2,68) 1(0,45) 0 (0) 7 (3,12)
La Habana Vieja 15417 5 (3,24) 1 (0,65) 2 (1,30) 8 (5,19)
Plaza de la Revolucion 23 807 1(0,42) 3 (1,26) 4 (1,68) 8 (3,36)
Playa 27 819 1(0,36) 2 (0,72) 1(0,36) 4 (1,44)
Cerro 21 855 1(0,46) 1 (0,46) 1(0,46) 3(1,37)
TOTAL 111 279 14 (1,26) 8 (0,72) 8 (0,72) 30 (2,7)

Leyenda: HbSS: hemoglobinopatia SS; HbSC: hemoglobinopatia SC; HbS: hemoglobinopatia S/B-Talasemia.
Fuente: Departamentos de estadisticas de las direcciones municipales de salud, servicios de hematologia de los hospitales
pediatricos y del Centro Nacional de Genética Médica. Afio 2007.

Tabla2. TDistribucion de nifios con Hemoglobinopatias S, segin grupos etarios, en
los cincos municipios en enero de 2008.

Hemoglobinopatias

s 0- 7 afos ** 8- 14 aiios ** Total *

SS 3(21,4) 11 (78,6) 14 (46,6)

SC 3 (37,5) 5 (62,5) 8 (26,7)
S/B- Talasemia 3 (37,5) 5 (62,5) 8 (26,7)
Total 9 (30%) 21 (70%) 30 (100,0)
Fuente: Datos de la investigacion. * Por ciento calculado en base al total por columna, ** por ciento en base al
total por fila.
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