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Resumen

Los globulos rojos contienen aproximadamente 500-600 millones de moléculas
de hemoglobina, en el caso del adulto la que predomina es la hemoglobina A
(HbA) formada por 4 cadenas polipeptidicas, 2 cadenas alfa y 2 cadenas beta,
ademas del grupo hem formado por hierro y protoporfirina. Los defectos en la
molécula de hemoglobina o hemoglobinopatias pueden ser alteraciones en la
sintesis completa o parcial de las cadenas de hemoglobina, en la cual su
estructura quimica esta controlada genéticamente; la patologia recibe el nombre
segun la cadena en la que se encuentre el déficit. En el caso de la hemoglobina
S hay una sustitucion en el aminoacido numero 6 de una de las cadenas beta,
en el cual el acido glutamico es sustituido por valina, modificando asi su
estructura y por lo tanto alterando el organismo que porta este defecto. El rasgo
drepanocitico ocurre cuando una persona hereda un gen de hemoglobina S de
uno solo de los padres, siendo portadores heterocigotos de la enfermedad; a
diferencia de la enfermedad drepanocitica o0 anemia de células falciformes, en la
cual son heredados dos genes de hemoglobina S, uno de la madre y uno del
padre, siendo asi pacientes homocigotos provocandoles graves consecuencias
en su salud. La mayoria de los pacientes con rasgos drepanociticos son

portadores asintomaticos, o presentan sintomas leves de la enfermedad, suelen
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ser sintomaticos en situaciones de hipoxia; y es por eso de suma importancia
identificar a tiempo la presencia de esta alteracion en la molécula de
hemoglobina, para evitar asi una posible anemia de células falciformes en los
hijos de los portadores con las posibles complicaciones que presenta la

enfermedad.

Palabras clave: anemia, hemoglobina S, induccion de drepanocitos, portadores.

Introduccién

La hemoglobina humana es una metaloproteina que posee una estructura

cuaternaria, derivada de la formacion de 4 subunidades de proteinas globulares.

La importancia de las hemoglobinopatias en el ambito de la salud publica ha
suscitado un acelerado desarrollo de tecnologias para su analisis en el
laboratorio, particularmente de procedimientos diagnosticos y precisos. Existen
mas de 1500 variantes de hemoglobinas, pero no todas tienen significacion
clinica, las mas relevantes son las talasemias en las que hay un déficit de sintesis
de cadenas de globinas y las hemoglobinopatias estructurales, y de ellas la mas
importante es la Hemoglobina S, drepanocitosis o anemia de células

falciformes.*

En 1949, Pauling descubrié que en la anemia falciforme habia una alteracion en
la molécula de hemoglobina; esta enfermedad se encuentra con frecuencia en

personas de raza negra y su mestizaje.’

Es la hemoglobinopatia estructural mas frecuente y causada por la sustitucion

de un aminoacido (acido glutamico) con carga negativa por otro de carga neutra
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(valina), originada a su vez por la sustitucion de la base timina por adenina en el

sexto coddn del gen de la B-globina, localizado en el cromosoma 11."

Puede expresarse en cuatro formas clinicas diferentes:

« Forma homocigota o anemia falciforme (HbSS): La mutacion afecta a los
2 alelos del gen correspondiente a la cadena B (B° B®). El paciente
presenta un 75-95% de HbS, y un 5-15% HbF, presenta graves sintomas
clinicos.

« Forma doble heterocigota HbS-Talasemia (HbS-Tal): En el mismo
paciente coexisten 2 alelos anormales, uno para la HbS y otro para B-
talasemia (BS/ B*'). Si la sintesis a nivel del gen talasémico es nula (B°-tal)
la cantidad de HbS sera practicamente la misma que en estado
homocigoto (70-90%). Si por el contrario solo presenta una disminucion
en el gen talasémico (B*-tal) se observa la existencia de HbA (10-30%),
HbS (60-85%), y una pequefia proporcién de HbF (5%). También son
formas graves, aunque en general no tanto como las formas homocigotas
y predominan en el area mediterranea mas que en la raza negra.

« Forma doble heterocigota HbS-HbC (HbSC): Coexisten 2 alelos
anormales, uno codifica la sintesis de HbS y el otro la sintesis de HbC (3%/
B°). No existe HbA, existen cantidades similares de HbS y HbC (50%). La
expresion clinica suele ser menos grave.

« Forma heterocigota o rasgo falciforme (HbAS): La mutacion afecta a uno
solo de los alelos (B” BS). El paciente tiene un 30-40% de HbS y suele no

presentar manifestaciones clinicas.®

Como consecuencia de la mutacion, cuando la hemoglobina se desoxigena,
sufre un proceso espontaneo de polimerizacion formando un gel cristalino. Cada
polimero esta formado por 14 haces longitudinales de deoxi-Hb que se disponen

formando un cuerpo tactoide, estructura cilindrica insoluble y rigida. Debido a
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estos polimeros se incrementa la rigidez celular y se distorsiona la membrana

del eritrocito, adoptando este la forma caracteristica del drepanocito.®

Estos hematies deformados no pueden atravesar normalmente Ia
microcirculacion de los tejidos, son hemolizados y eliminados por los macréfagos

del sistema mononuclear fagocitico.

Ademas de su escasa deformabilidad, produce aumento de la viscosidad
sanguinea, facilita la formacion de microtrombos y la oclusion de los pequefios
vasos; en el proceso de la oclusidén vascular también tiene un papel importante
la adhesion de los drepanocitos al endotelio vascular lesionandolo y provocando
un desequilibro entre vasodilatacion y vasoconstriccion a favor de esta, los
granulocitos liberando citosinas, las plaquetas trombospondina y los reticulocitos

presentando ligandos de adhesion facilitando este proceso.®

Las manifestaciones clinicas de la drepanocitosis son consecuencia de la falta
de entrega de oxigeno de los eritrocitos falciformes a los tejidos ocasionando

hipoxia tisular.?

Objetivo

Identificar de manera oportuna en personas portadoras la presencia de
hemoglobina S, para evitar la unidon entre los mismos y esto lleve como
consecuencia la procreacion de hijos homocigotos con anemia de células
falciformes, provocandoles principalmente anemia hemolitica, entre otros

padecimientos.

Metodologia

26
Cuarto Congreso Nacional de Tecnologia (CONATEC 2021)
Colegio de Técnicos Académicos de la Facultad de Estudios Superiores Cuautitlan - UNAM



acnicog
e e,

'--_i"ﬁi a_%;& o -
1 3 MEMORIAS DEL CONGRESO NACIONAL DE TECKOLOGIA (CONATEC) £

e8] 3 ;
Eg\‘fp“ iy Aifio 4, No. 4, septiembre 2021 - agosto 2022 ®
UMNADN FES CUAUTITLAN
CUAUTITLAN UMNAM

Materiales a utilizar:
o Portaobjetos
e Cubreobjetos
o Aplicador

¢ Parafina fundida

Muestra biologica:

Sangre total con anticoagulante EDTA

Reactivo:
Se prepara una solucion de metabisulfito de sodio al 2% con 0.5 ml de agua
destilada y 0.05 g de metabisulfito de sodio (Na2S20s). Es de suma importancia

que se prepare al momento del que se vaya a utilizar.

Técnica:

En el portaobjetos se colocara 2 gotas del metabisulfito de sodio al 2%, después
se agrego una gota de sangre total con EDTA y fueron previamente mezclados
con el aplicador; una vez realizado el procedimiento, tomar una pequefia porcién
con la orilla del cubreobjetos y se colocara con mucho cuidado sobre el

portaobjetos para evitar la formacién de burbujas.

Se sellara las orillas del cubreobjetos con la parafina fundida y posteriormente

se observara a los 15, 30, 60, 120 minutos y 24 horas.

Resultados
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Figura 1. Presencia de hemoglobina S en portadores de acuerdo a edad.

Casos positivos Casos negativos

Figura 2. Casos positivos a induccién de drepanocitos en el periodo de marzo-

septiembre 2021.
Discusion

La dispersién geografica del gen BS no permanecié circunscrita al Africa, sino

que se extendio por lo menos a partes circundantes del Mediterraneo.
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Durante la época colonial el Puerto de Veracruz fue uno de los principales puntos
de entrada al comercio y a miles de esclavos robados de Africa para su posterior
venta, de los cuales se obtuvo un mestizaje de indigena-caucasico africano,
heredando asi el defecto de hemoglobina S en Veracruz, siendo asi que pudiera

manifestarse aun en su descendencia.

Conclusion

1. La prevalencia en Centro Diagndstico Hatver del rasgo drepanocitico, lleva a
considerar la importancia de que la induccién de drepanocitos debera ser incluida
en la biometria hematica de manera rutinaria y la electroforesis de hemoglobina

en caso de que presente induccion de drepanocitos positiva.

2. Detectar pacientes con rasgo drepanocitico ayudara a evitar o mejorar el
manejo clinico de pacientes homocigotos los cuales presentan la enfermedad

severa por anemia, hemolisis y crisis vasooclusivas.
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