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RESUMEN

Introduccion: La anemia drepanocitica es una enfermedad hereditaria que tiene mayor
prevalencia en la poblacidn afrodescendiente y ocurre debido a una alteracion genética que
ocasiona la presencia patoldgica de la hemoglobina S (HbS); es asi que la HbS se polimeriza y
genera alteraciones en la membrana de los glébulos rojos que toman una forma de hoz, y debido
a la forma particular que tienen los eritrocitos obstruyen los vasos sanguineos e interrumpen el
flujo de la sangre. La enfermedad descrita no tiene cura hasta el momento y los nifios con esta
afeccidn desarrollan sintomas desde los primeros meses de vida, por tanto, requieren controlarla

con tratamiento.

La enfermedad drepanocitica ocasiona varias complicaciones: hipertensién pulmonar,
accidente cerebrovascular, priapismo, calculos biliares, dafio en los érganos terminales, entre
otros; es importante tener presente que los examenes de laboratorio de rutina para estos

pacientes deben ser especificos a fin de lograr un diagndstico eficaz.

Objetivo: Analizar las alteraciones en los pardmetros del laboratorio en pacientes

afrodescendientes con anemia de células falciformes a nivel mundial desde 2011 a 2021.

Metodologia: Se realiz6 una revision bibliografica de tipo narrativo y descriptivo. La
poblacion seleccionada fueron hombres y mujeres afrodescendientes, mayores de 1 afio y
menores de 65 afios, con anemia de células falciformes y que presentaron alteraciones en los
parametros de laboratorio. El estudio se efectu6 mediante la busqueda exhaustiva de
investigaciones publicadas entre enero de 2011 a diciembre de 2021, para lo cual fueron
tomados en cuenta articulos de estudios retrospectivos, descriptivos, reporte de casos, casos
control, entre otros. Se recabaron 79 articulos, pero durante el proceso de depuracién fueron
seleccionados 23 que, posteriormente, se analizaron rigurosamente a fin de cumplir con los

criterios de inclusién propuestos.

Resultados: Se observo que entre el 82 % y 90 % de los estudios se realizd una biometria
hematica, esté o no el paciente atravesando una crisis vaso oclusiva; ademas, se obtuvo una
mayor prevalencia en valores elevados de la enzima LDH durante una crisis hemolitica.
Finalmente, otras de las pruebas que se considerd en el estudio fue el dimero D, se analiza que

de los estudios incluidos el 10 % de los pacientes presentan niveles elevado de dimero D durante
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una crisis vaso oclusiva, por otro lado, el 43 % de los estudios presentaron un porcentaje de
hemoglobina fetal mientras que el 30 % del total de los articulos seleccionados indico

porcentajes de HbS.

Conclusioén: La realizacion periddica de examenes de control como LDH, dimero D y
bilirrubinas tiene un impacto positivo en el seguimiento de los pacientes con anemia de células

falciformes, cuando los pacientes presentan complicaciones derivadas de la enfermedad.

Palabras clave: anemia drepanocitica, personas afrodescendientes, células falciformes,

crisis hemoliticas.
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ABSTRACT

Introduction: Sickle cell anemia is a hereditary disease that is more prevalent in the
afrodescendant population and occurs due to a genetic alteration that causes the pathological
presence of hemoglobin S (HbS); it is so that HbS polymerizes and generates alterations in the
membrane of red blood cells that take a sickle shape, and due to the particular shape that
erythrocytes have, they obstruct blood vessels and interrupt blood flow. The described disease
has no cure so far and children with this condition develop symptoms from the first months of

life, therefore, they need to be monitored with treatment.

Sickle cell disease causes several complications: pulmonary hypertension, stroke, priapism,
gallstones, end organ damage, among others; it is important to keep in mind that routine

laboratory tests for these patients should be specific in order to achieve an effective diagnosis.

Objective: To analyze alterations in laboratory parameters in patients of African descent

with sickle cell disease worldwide from 2011 to 2021.

Methodology: A narrative and descriptive literature review was conducted. The selected
population were men and women of African descent, older than 1 year and younger than 65
years, with sickle cell anemia and who presented alterations in laboratory parameters. The study
was carried out through an exhaustive search of research published between January 2011 and
December 2021, for which articles of retrospective, descriptive, case report, case control, among
others, were taken into account. Seventy-nine articles were collected, but during the purification
process, 23 were selected and subsequently analyzed rigorously in order to meet the proposed

inclusion criteria.

Results: It was observed that between 82 % and 90 % of the studies a blood biometry was
performed, whether or not the patient was undergoing a vaso-occlusive crisis; in addition, a
higher prevalence of elevated LDH enzyme values was obtained during a hemolytic crisis.
Finally, another of the tests considered in the study was the D-dimer, it is analyzed that 10 % of
the included studies show elevated levels of D-dimer during a vaso-occlusive crisis, on the other
hand, 43 % of the studies presented a percentage of fetal hemoglobin while 30 % of the total of

the selected articles indicated percentages of HbS.
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Conclusion: The periodic performance of control tests such as LDH, D-dimer and bilirubins
has a positive impact on the follow-up of patients with sickle cell disease, when patients present

complications derived from the disease.

Key words: sickle cell disease, people of African descent, sickle cell, hemolytic crisis.
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INTRODUCCION

La anemia falciforme, conocida también como anemia de células falciformes, anemia
drepanocitica o drepanocitosis, es una alteracion en la estructura de los eritrocitos adquiriendo
una forma alargada, con un extremo puntiagudo, muy similar a una media luna u hoz (en
condiciones normales los glébulos rojos son biconcavos); constituye un trastorno hemolitico
hereditario causado por una mutacion en los genes independientes de los cromosomas 16p13 y
11p15.5, que son encargados de codificar la cadena B-globina, una proteina localizada al interior
de los globulos rojos, que forma parte de la hemoglobina y cuya funcion es trasportar oxigeno

a todos los tejidos (Tirado y Zarate, 2017).

La hemoglobina A (HbA) en el adulto esta conformada por cuatro cadenas de aminoacidos:
dos a y dos B. Por el contrario, la hemoglobina S (HbS) tiene dos cadenas a y dos  anormales,
producido por una mutacion en el gen que codifica la cadena B, ubicado en el cromosoma 11.
Asi, el reemplazo de un nucleétido da como resultado la sustituciéon del acido glutdmico por
valina, hecho que ocasiona la polimerizacion de la hemoglobina que precipita, asi como un

cambio en la forma de los eritrocitos (Yalamanoglu et al., 2018).

Cuando la HbS alcanza un estado de desoxigenacion se polimeriza y forma estructuras
insolubles (cuerpos tactoides) que alteran la forma de los eritrocitos, asi como su rigidez a nivel
de la membrana eritroide. Como consecuencia de este fenémeno llega a obstruirse la
microcirculacién capilar, los glébulos rojos se tornan irregularmente adherentes y, en conjunto
con las células del sistema inmunitario, generan obstruccion vascular, dafios a nivel del
endotelio e inflamacidn. Los glébulos rojos con HbS contienen polimeros de hemoglobina que
se estancan en la microcirculacion debido a su forma rigida y, como consecuencia, provoca una

obstruccion capilar y afectaciones de los 6rganos vitales (Moraleda, 2017).

La drepanocitosis constituye asi la mas frecuente de las anemias hemoliticas hereditarias a
nivel mundial, es una alteracién genética, autosomica dominante o recesiva, en la que se
trasmiten genes mutantes de la hemoglobina. Las personas heredan ciertas anomalias como
consecuencia de una variante de hemoglobina. La clasificacion mendeliana refiere a cuando los

padres son heterocigotos de una variante anormal de hemoglobina, como la HbS, transfieren a

1



su descendencia dicha anomalia: el 50 % de los hijos son portadores de la enfermedad, el 25 %
son homocigotos y el 25 % restante pueden no desarrollar algin problema (Moraleda, 2017).
En este caso, los individuos homocigotos heredan un gen alterado de cada progenitor, no logran
sintetizar la cantidad normal de HbA vy sus eritrocitos tienen cantidades elevadas de HbS. En
cambio, los sujetos heterocigotos tienen cantidades inversamente proporcionadas de HbA y
HbS, sin sintomas de anemia, pero si trasmiten la alteracion a su descendencia. Un paciente
heterocigoto (hereda un gen alterado y otro normal) la cantidad de HbS es en promedio entre

30 a 45 % mientras que en alguien homocigoto puede ser hasta 95 % (Shah et al., 2017).

Una caracteristica esencial de las anemias hemoliticas es la destruccion variable del glébulo
rojo, que afecta el promedio normal de vida de 120 dias, provocando una hemodlisis
extravascular (Ayala et al., 2016). La anemia drepanocitica es morfolégicamente normocitica y
normocromica, cuando se realiza el frotis de sangre periférica se observan glébulos rojos en
forma de hoz y alteraciones morfolGgicas eritroides, como punteado basofilo y cuerpos de
Howell-Jolly. En este caso, la biometria hematica es esencial para el diagnéstico y control de
pacientes con drepanocitosis. Por lo general, el resultado de la hemoglobina esta entre 5 a 10
g/dL y se evidencia leucocitosis, reticulocitosis y trombocitosis; ademas, las pruebas
bioguimicas muestran niveles elevados de LDH debido a la hemdlisis. Resulta fundamental
hacer una electroforesis de hemoglobina, pues en los individuos con anemia de células

falciformes se observa una banda anormal de HbS (Marcheco, 2019).

Cabe indicar que el proceso inflamatorio de la enfermedad falciforme activa los leucocitos,
especificamente neutréfilos y monocitos, y el nivel de plaquetas es un predictor de la gravedad
de la persona; la trombocitopenia esta relacionada con el desarrollo del sindrome toracico agudo
(Suddle, 2019). Los pacientes que no presentan crisis alguna tienen niveles de hemoglobina
estables debido a que estdn en un estado estacionario de la enfermedad; en cambio, quienes
muestran mas episodios de hemolisis tienen niveles de hemoglobina mas bajos y, por ende, mas
posibilidad de desarrollar lesiones vasculares y dafios en los érganos: cardiopatias, hipertension

pulmonar, disfuncion renal y hepatopatia falciforme (Praharaj y Anand, 2021).

Finalmente, cabe indicar que la vaso oclusion llega a afectar a todos los 6rganos de quienes

padecen la enfermedad falciforme (EF). Puede producirse por infeccion, deshidratacion o



hipoxia y ocasionar que los eritrocitos en forma de hoz queden adheridos a los vasos sanguineos

e impidan que fluya correctamente la circulacion (Sundd et al., 2019).
1.1. Planteamiento del Problema

La anemia de células falciformes es un trastorno hereditario en el que los glébulos rojos no
presentan una forma biconcava y mueren apresuradamente, hecho que genera anemiay obstruye
el flujo sanguineo debido a la alteracion morfoldgica, sobre todo cuando se produce una crisis
drepanocitica, y desarrolla afectaciones agudas y cronicas en varios 6rganos (Svarch y Machin,
2020).

Ademas, las anemias hemoliticas tienen la caracteristica de evidenciar alteraciones en los
examenes de laboratorio, como el descenso variable de los niveles de hemoglobina, aumento
del nimero de reticulocitos, disminucion de los niveles de haptoglobina, incremento de la LDH,
hiperbilirrubinemia indirecta, mayor valor de creatinina sérica, niveles bajos de &cido folico,
entre otros (Cela et al., 2019).

Un dato importante a tomar en cuenta es que la anemia de células falciformes tiene mayor
prevalencia en individuos afrodescendientes, pero que producto de los procesos histéricos de
migracion y el comercio de esclavos se extendio a nivel mundial. De acuerdo a Freire et al.
(2018), de cada cuatro latinoamericanos uno se identifica como afrodescendiente en paises
como Venezuela, Colombia, Cuba, Ecuador, México, entre otros.

1.2. Justificacion

Segun la Organizacion Mundial de la Salud (OMS, 2022), cada afio alrededor de 300 mil
recién nacidos mueren por alguna anomalia congénita de origen ambiental, genético o
infeccioso, cuya prevalencia es mayor en familias de bajos recursos de paises en vias de
desarrollo, pues las mujeres suelen no tener un adecuado control prenatal. Ademas, anualmente
nacen aproximadamente 330 mil nifios con alguna hemoglobinopatia, de los cuales el 83 %

tienen anemia de células falciformes y el 17 % presenta casos de talasemia.

Con respecto al estudio de Ferndndez et al. (2012), la anemia drepanocitica afecta alrededor
del 5 % de la poblacion mundial y esta asociada a otras hemoglobinopatias, por lo que es ya

considerada como un problema de salud pablica, pues se estima que un 3,4 % de nifios menores



de cinco afios mueren por alguna hemoglobinopatia. Ademas, como fue mencionado
previamente, la HbS tiene mayor prevalencia en personas afrodescendientes: el 8 % de quienes

viven en Ameérica portan la enfermedad y el 25 % de ellos son heterocigotos (Moraleda, 2017).

De acuerdo al censo de poblacién y vivienda del Instituto Nacional de Estadistica y Censos
(INEC) 2010, en Ecuador la poblacion afrodescendiente era de 1.441.559, es decir 7,2 % del
total de habitantes; 74,4 % reside en zonas urbanas y 25,6 % en zonas rurales, principalmente
en provincias de Esmeraldas, Guayas, Napo, Imbabura y Carchi. Segun el estudio de Cuero-
Yajamin (2015), el 16 % de la poblacion afro del pais tiene rasgos drepanociticos, dato
sustentado por los autores en distintos estudios previos; en 2007, en Santo Domingo de los
Tsachilas se recolectd informacién de 205 pacientes y se demostré una prevalencia de
drepanocitosis del 8,3 %; en 2012, fue recaba informacion de 294 pacientes de 18 y 45 afios de

Esmeraldas, encontrandose una prevalencia de drepanocitosis del 2 %.

Ante lo mencionado, el presente trabajo pretendid aportar informacion sobre este tipo de
anemias y mejorar 0 actualizar sobre pruebas utilizadas en pacientes que padecen
drepanocitosis, personas que estudian dicha enfermedad y personal de laboratorio clinico. El
propdsito fue englobar todas las pruebas que deben realizarse en pacientes con anemia de células
falciformes durante una crisis hemolitica y durante su estado estacionario. Ademas se considero
la frecuencia con la cual se realizaban pruebas de laboratorio dependiendo del area, con el fin

de proporcionar informacién mas clara y tangible a cualquier persona interesada sobre el tema.
1.3. Pregunta de Investigacion

La principal complicacion que presentan los pacientes con anemia de células falciformes
(ACF) es la crisis oclusiva o vaso oclusion, lo que implica que deben tener atencion médica
inmediata. Por ende, es necesario que esté claramente establecido qué examenes de laboratorio
son importantes realizar para diagnosticar y prevenir complicaciones mortales en pacientes
diagnosticados con anemia de células falciformes, por lo que se plantea la siguiente pregunta
de investigacion: ¢cudles son las alteraciones en los pardmetros del laboratorio a tomar en

consideracién para pacientes afrodescendientes con anemia de células falciformes?



1.4. Objetivos

1.4.1.

Objetivo General

Analizar las alteraciones en los parametros del laboratorio en pacientes afrodescendientes

con anemia de células falciformes a nivel mundial desde 2011 a 2021.

1.4.2.

Objetivos Especificos

Describir los parametros del laboratorio que se alteran en pacientes con anemia de

células falciformes durante una crisis hemolitica.

Describir los pardmetros del laboratorio que se alteran en pacientes con anemia de

células falciformes sin crisis hemolitica.

Correlacionar el porcentaje de hemoglobina S y fetal en la electroforesis de hemoglobina

en pacientes con drepanocitosis con crisis y sin crisis hemolitica.

1.5. Delimitacion del Tema

La presente investigacion estuvo orientada a una revision narrativa de las alteraciones en los

parametros del laboratorio de pacientes con anemia de células falciformes a nivel mundial desde
2011 a 2021.

Los criterios de Inclusién aplicados fueron:

Fecha de Publicacion: Articulos cientificos publicados entre enero 2011 hasta diciembre
2021.

Idioma: Articulos en inglés, espafiol y portugués.
Tipo de Texto: Articulos cientificos con acceso abierto.

Titulo: Articulos relacionados con las alteraciones en los parametros del laboratorio en

pacientes con anemia de células falciformes a nivel mundial desde 2011 al 2021
Acrticulos pertenecientes al Q1, Q2 y Q3.

Tipo de Estudio: Articulos de estudios observacionales descriptivos trasversales y

analiticos de casos y controles.



— Etnia de los pacientes: Pacientes afrodescendientes.
— Edady sexo de los pacientes: hombres, mujeres y nifios desde un afio hasta los 64 afios.
— Criterios geograficos: Nivel Mundial.

En relacion con los criterios de exclusion, se considero:

Fecha de Publicacion: Articulos publicados antes del afio 2011.

Titulo: Articulos no relacionados con el tema de investigacion, Articulos que estudien

tratamientos de la enfermedad.

Acrticulos que pertenezcan al Q4 segun la clasificacién del ranking SClmago.

— Tipo de Texto: Articulos que solo contengan Abstract, Articulos incompletos, Articulos

que no sean de acceso abierto.

— Edad de los pacientes: Menores de un afio 0 mayores de 65 afios.

Etnia de los pacientes: Poblacidn caucésica o no afrodescendiente.



MARCO METODOLOGICO
2.1. Tipo de Estudio

El presente estudio estuvo fundamentado en una revision bibliogréfica narrativa, descriptiva
y retrospectiva. Fue de tipo descriptivo debido a que no es manipulada la informacién obtenida,
pues Unicamente se detallan los parametros de laboratorio de los pacientes con anemia de células
falciformes, y retrospectivo porque la informacion que se utilizé fue de articulos publicados
entre 2011 y 2021.

2.2. ldentificacion del Campo de Estudio

El campo de estudio de la presente investigacion esta relacionado con el area de hematologia
y bioguimica clinica.
2.3. Proceso de Revision Bibliografica

El proceso utilizado para la revision bibliografica narrativa estuvo sustentando en la
metodologia de Medina et al. (2010) y el diagrama de flujo propuesto por Moher et al. (2009)
que sugieren el uso de las siguientes fases: identificacion del campo de estudio, seleccion de

fuentes de informacidn, busqueda bibliogréafica, estrategias de busqueda, registro y el diagrama

de flujo descrito en la Figura 1.
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Statement de Moher et al. (2009), p. 3.



2.3.1. Seleccién de las fuentes de informacioén

Para la revision bibliografica narrativa fueron utilizadas las siguientes fuentes de

informacion:
e Fuentes primarias: revistas y articulos cientificos.
e Fuentes secundarias: bases de datos bibliograficas.
2.3.2. Busqueda bibliografica

El proceso de busqueda de informacion estuvo basado en la identificacion, depuracion,
seleccién y analisis de informacién de cada articulo relacionado con el tema, con base en

distintas fuentes expuestas en la Tabla 1.

Tabla 1l

Bases de datos para la recopilacion de informacion

Bases de

Datos Sitio Web

Pubmed https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/
Scopus  https://www.scopus.com/search/form.uri?display=Dbasic#basic

Dialnet https://dialnet.puce.elogim.com/

http://webebsco.puce.elogim.com//ehost/search/basic?vid=0&sid=6e0a2ed4-

EDSCO 1 596-4326-8e6-480e8b8Fd61b%40sdc-v-sessmgro3

Scielo  https://scielo.org/es/

Springer

Journals https://springerlink.puce.elogim.com/

Para este proceso fueron planteados tres criterios de inclusion: articulos cientificos
publicados entre 1 de enero de 2011 y 31 de diciembre de 2021; articulos de acceso abierto
publicados en revistas cientificas de alto y mediano impacto (Q1, Q2 y Q3); que estén
relacionados con las alteraciones en los parametros del laboratorio en pacientes

afrodescendientes con anemia de células falciformes.


https://www.scopus.com/search/form.uri?display=basic#basic
https://dialnet.puce.elogim.com/
http://webebsco.puce.elogim.com/ehost/search/basic?vid=0&sid=6e0a2ed4-1526-4326-8e6b-480e8b8fd61b%40sdc-v-sessmgr03
http://webebsco.puce.elogim.com/ehost/search/basic?vid=0&sid=6e0a2ed4-1526-4326-8e6b-480e8b8fd61b%40sdc-v-sessmgr03
https://scielo.org/es/
https://springerlink.puce.elogim.com/

Por otro lado, los criterios de exclusion aplicados fueron tres: articulos publicados en fechas
diferentes a las establecidas; documentos que no estén relacionados con el tema de
investigacion, o que estudien tratamientos de la enfermedad; articulos de paga o incompletos

que no proporcionaron la informacion requerida.
2.3.3. Estrategias de busqueda

Se aplicé un lenguaje controlado con términos MeSH (Medical Subject Headings de la U.S.
National Library of Medicine) y términos DeCS (Descriptores en ciencias de la salud) a fin de
obtener resultados especificos. Los descriptores utilizados estuvieron relacionados a la anemia
de células falciformes y sus alteraciones en los parametros del laboratorio (Tabla 2).

Tabla 2
Términos MeSH y DeCS

Descriptores Términos

Sickle cell anemia
Hemolytic crisis
Lab test
Complications
MeSH Biochemical tests
Fetal hemoglobin
Hemoglobin S

Diagnosis

Anemia falciforme
Crisis hemolitica
Pruebas de laboratorio
Complicaciones

DeCs Pruebas Bioquimicas
Hemoglobina fetal
hemoglobina S

Diagnostico
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Tras haber realizado la busqueda bibliogréafica, la informacion recolectada fue almacenada
con la ayuda del gestor bibliografico Mendeley, herramienta que aportd la administracion

adecuada de los documentos obtenidos.
2.3.4. Registro de estrategias de busqueda y seleccién

La informacién recolectada fue depurada mediante matrices de busquedas que incluyen
titulo, cita, afio de publicacién, fuente o base de datos de origen de cada articulo. Asi, se
seleccioné todos los documentos que cumplian con los criterios de inclusion y fueron

almacenados ordenadamente en el gestor bibliografico Mendeley.
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SELECCION DE ARTICULOS

3.1. Criterios de busqueda

Los documentos recolectados fueron organizados en matrices, como puede observarse en el
Anexo 1, de acuerdo a la estrategia mencionada anteriormente. En la matriz esta detallado el

numero total de articulos de cada base de datos.

3.2. Pasos de depuracion y seleccion de la informacion

Para depurar la informacidn se aplico el flujo de Prisma propuesto por Moher et al. (2009)
y expuesto previamente en la Figura 1, el cual es util para simplificar el proceso de seleccion.
Inicialmente, se obtuvieron 345 documentos de distintas bases de datos: Pubmed, Scopus,
Dialnet, Scielo, entre otros. De este total se seleccionaron 79 articulos con base en el titulo de
cada uno (Anexo 2), se fue descartando articulos cuyo titulo no se enlazaba con el tema de
investigacion, fueron detectadas dos publicaciones duplicadas. Posteriormente, se prosiguié a
la verificacion de la declaracion de Strobe (Anexo 3); asi, si la documentacion no cumplia con
un porcentaje mayor o igual al 75 % era eliminada (los articulos que fueron eliminados y los
criterios de exclusion estan detallados en el Anexo 4), por lo que quedaron 38 articulos (Anexo
5). Finalmente, al emplear los criterios de inclusion la cifra se redujo a 23 documentos que
hicieron parte de la investigacion (Anexo 6) y que fueron almacenados en el gestor bibliografico
Mendeley.

3.3. Descripcion general de los articulos seleccionados para el estudio

Los documentos seleccionados contienen informacion relevante con respecto a las
alteraciones de los parametros de laboratorio de pacientes con anemia de células falciformes. El
35 % de articulos fueron publicados entre 2011 y 2016, mientras que el 65 % entre 2017 y 2021.
De los articulos escogidos, el 87 % se obtuvo de Pubmed, el 9 % de Scopus y el 4 % de Scielo.
Segun el indice de calidad SJR (SCImago Journal & Country Rank), el 48 % de los articulos
estan en el cuartil Q1, el 17 % en el cuartil Q2 y el 35 % en el cuartil Q3.
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RESULTADOS

Los articulos seleccionados estan publicados en revistas indexadas de alto impacto: World
journal of gastrointestinal pathophysiology, Hematology, American Society of Hematology.
Education Program y The Journal of international medical research, por lo que la informacion
es validada cientificamente. Cada articulo aportdé informacién relevante sobre las pruebas
aplicadas a pacientes con anemia de células falciformes ante una crisis vaso oclusiva o en un
estado estacionario de la enfermedad. Asi, una vez analizado cada estudio pudo establecerse
que las pruebas bioguimicas como LDH, ferritina, Dimero D, bilirrubina total, directa e
indirecta deberian incluirse en los exdmenes de rutina de los pacientes con anemia de células

falciformes.

De los 23 articulos seleccionados, el 61 % incluyeron pacientes en estado estacionario y en
crisis vaso oclusivo por complicaciones derivadas de la enfermedad de células falciformes,
mientras que el 26 % trata solo de pacientes en estado de crisis y el 13 % detall6 datos de
pacientes en estado estacionario de la enfermedad. El proceso consisti6 en una lectura
exhaustiva de los documentos y, posteriormente, clasificar cada prueba de laboratorio realizada
en los pacientes y en donde se establece si cada parametro de laboratorio se ha elevado o
disminuido (Tabla 3, 4y 5).
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Tabla 3

Parametros de laboratorio que se tomd en pacientes con crisis hemolitica y en estado estacionario

Estado Parametros de Laboratorio
o T ]
N® Titulo del Articulo Pagfe'gfes(s) BH ALT AST FA GGT LDHBILLIRUBINAS CREA UREA TP TTP OTROS
Management of
liver Crisis vaso- ..
1 complicationsin  oclusiva i L ) 1 N N i ) Ferritina: 1
sickle cell disease
Hb
b
Hct N
Crisisvaso- |, No No
oclusiva  Retis 1 T <T3 - - 1 - - Prolongadc Prolongadc -
Acute and T,
chronic WB
2 hepatobiliary Ct
manifestations of Hb
sickle cell 1
disease: A review Estado Hct
. .|, No No Ferritina: N
Estacionari . N - - N - - - -
Retis 1 1 o1l
0
T,
WB
C1
Beta-globin gene RBC Haplotipos
haplotypes Crisis Vaso- N, en el grupo
3 among oclusiva Hb| - - - - - - - - - - de genes de
Cameroonians MC beta-
and review of the V|, globina
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Estado Parametros de Laboratorio
N° Titulo del Articulo del/los

Paciente (s) BH ALT AST FA GGT LDHBILLIRUBINAS CREA UREA TP TTP OTROS
global WB
distribution: is ct
there a case for a
single sickle RBC
mutation origin in N,
Africa? Estado  HbN
Estacionari MC - - - - - - - - - - -
0 V' N,
WB
C1
Prediccién de los I,—\Ilb Vll;?rzana
lactores deriese0  crisis vaso- WB X X o _ ] PCR >10
. oclusiva C 1, mg/dL,
compllcamongs Retis Dimero D
tromboembolicas 1 1

4 en pacientes con

anemia de células Hb
H . Nl
falciformes: Estado
. . . WB
lecciones Estacionari CN - - - N No? - - - - -
aprendidas para 0 .
I filaxi Retis
a profilaxis '
Hb
_ Crisisvaso- |,
Clinical, oclusiva WB =~ 1 T ° ! i N i i i i
laboratory, and C1
genetic risk
5 Hb
factors for Estado
thrombosis in Estacionari V\lIIB o Noo N - N - - - -
sickle cell disease 1
0 CN
o1
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N° Titulo del Articulo

Estado
del/los

Parametros de Laboratorio

Paciente (s) BH ALT AST FA GGT LDHBILLIRUBINAS CREA UREA OTROS
Hb
. L .
Crisisvaso- WB No | | 1 Troponina
oclusiva C1, 1 1
Troponin Retis
Elevation in 1
Sickle Cell Hb
Disease !
e W Mo Ne
o Cn f 1 No|
Retis
T
Hb
L
Crisis vaso- wB
Predictors of oclusiva S ;\l r1 ! 1 i
impending acute R eti’s
chest syndrome 1
in patients with Hb N
sickle cell ol
anaemia Estado .
. . WB No
Estac(;onarl CN, N T N No? -
Retis
T
Association of Hlb
HIV infection WiB
with clinical and  Crisis vaso- VIH
. CN - - 1 1 .
laboratory oclusiva N Positivo
characteristics of I
. . Retis
sickle cell disease R
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N° Titulo del Articulo

Estado
del/los

Parametros de Laboratorio

Paciente (s) BH ALT AST FA GGT LDHBILLIRUBINAS CREA UREA TP TTP OTROS
Hb
Esade W
stado
Estacionari CN - - - . No 1 N - - - V.I H
1 Positivo
0 of,
Retis
I C !
La lesion risis vaso-
hepética se asocia  oclusiva Hoy v ! 1 1 i i i BUNT
g con la mortalidad Estado
32 ::a‘léleur:;irmedad Estacionari Hb| N N - - N 1 N - - - BUN 1
falciformes 0
_ Hb PR T
. m
1
. oclusiva WB g
bacterial 1 Interleucin
1 infection in a-61
0 children with Hb PCR <10
sickle cell disease  Estado mg/dL,
and fever: a case- Estacionari V\l/B - - - - N - - - - - PCT N,
control study 0 CN Interleucin
a-6No1?
Investigation of RBC
1 Lipid Profile and Estado N, N o
1 Clinical Estacionari Hb | - - - N T No? - - - - Ferritina 1
Manifestations in 0 MC
SCA Children V N,
Comparative Dimero D
1 study of Crisis vaso- i o _ ) i i N Prolongad 1,
2 hypercoagulabilit  oclusiva 0 Fibrindgen
y change in o1,
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N° Titulo del Articulo

Estado
del/los

Parametros de Laboratorio

Paciente (s) BH ALT AST FA GGT LDHBILLIRUBINAS CREA UREA TP TTP OTROS
steady state and
durmg_vasoj _ Dimero D
occlusive crisis Estado N
among Sudanese  Estacionari - - - - - - - - - N N S
. - Fibrindgen
patients living 0
with sickle cell o1
disease
Association of Hb
coagulation 1,
1 activation with Crisis vaso- Retis Dimero D
3 clinical oclusiva 1, ! 1 i i i i 1
complications in WB
sickle cell disease CN
Epidemiological,
clinical, and
severity Hb
characterization .
L of sickle cell Crisis vaso- |, - - - - 1 - - - - - Ferritina 1
4 . i oclusiva WB
disease in a
. Ct
population from
the Brazilian
Amazon
Prevalence and
associations of
symptomatic Hb
1 renal papillary Crisisvaso- |,
5 necrosisinsickle oclusva WB | T C i 1 1 1 i i i
cell anemia c1t
patients in South-
Eastern Nigeria
1 Serum levelsof  Crisisvaso- Hb Cobre 1,
6 copper,zincand  oclusiva |, j j j i i } ZincNo |
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N° Titulo del Articulo

Estado
del/los

Parametros de Laboratorio

Paciente (s) BH ALT AST FA GGT LDHBILLIRUBINAS CREA UREA OTROS
disease severity WB
scores in sickle Cc1t
cell disease Estado Hb
patients in Benin Estacionari v i S i i i i Cobre N o
City, Nigeria WB 1, Zinc 1
0

C1t
UGT1A1l
promoter Hb
polymorphism 1,

1 associated with Eslf:é?gr?ari WB S ) 1 i i i

7 serum bilirubin C,
level in Saudi 0 Retis
patients with 1
sickle cell disease

PCR >10
Hb mg/dL,
. Crisis vaso- |, Factor de
e T, o W Lo
L CN Willebrand

1 reactivity in )

o gl el g R <
occlusive crisis Estado Hlb F?c%ﬁ)ciLde
and steady state  Estacionari ’ - - - - N N - -

o WB _von
CN Willebrand
1
First evidence of . Hb Albumma
1 subclinical renal Crisisvaso- |, i i i i ' 1 N | en Orina 1,
9 tubular injury oclusiva  WB PCR>10
(OF) mg/dL
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N° Titulo del Articulo

Estado
del/los

Parametros de Laboratorio

Paciente (s) BH ALT AST FA GGT LDHBILLIRUBINAS CREA UREA TP TTP OTROS
during sickle-cell Hb Albumina
crisis E ItEStng o, N N N en Orina T,

S ac(;onarl WwB - - - - 1 ol - - PCR < 10
CN mg/dL
Cohort study of Hb
adult patients 1,
with WB
2 haemoglobin SC  Crisisvaso- C1, o i ) i i i i i Ferritina 1
0 disease: clinical oclusiva  Retis
characteristics 1,
and predictors of MC
mortality VN
Endocrine and
metab(_)hc_ _ Hb
complications in
2 children and _ Estgdo _ V\l/B Dimero D
1 ac_jolescents with  Estacionari Cr - - - - 1 1 - - - - Not
Sickle Cell 0 ’
\ _ PLT
Disease: an
Italian cohort 1
study
Hb
b
Clinical and Hct
2 laboratory profile Crisis vaso- |, ..
2 of patients with oclusiva WB 7 ! i i i i i Ferritina 1
sickle cell anemia C1,
PLT
1
Erythrocyte Hb
2 density in sickle  Crisis vaso- |,
3 cell syndromesis  oclusiva WB ! 1 i i i i i
associated with C1
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Estado

Parametros de Laboratorio
N° Titulo del Articulo del/los

Paciente (s) BH ALT AST FA GGT LDHBILLIRUBINAS CREA UREA TP TTP OTROS
specific clinical Hb
manifestations Estado 1, N o
and hemolysis Estacionari WB - - - - No| - - - - -
0 CN !
of

Nota. 1: Niveles elevados, |: Niveles disminuidos, N: Niveles normales. ALT: Alanina transaminasa, AST: Aspartato transaminasa, AU: Acido drico, BH:
Biometria hematica, CREA: Creatinina, FA: Fosfatasa alcalina, GGT: Gamma glutamil transferasa Hb: Hemoglobina, Hct: Hematocrito, LDH: Lactato

deshidrogenasa, MCV: Volumen corpuscular medio, PCR: Proteina C reactiva, PCT: Procalcitonina, PLT: Plaquetas, Retis: Reticulocitos, TP: Tiempo de
protrombina, TTP: Tiempo de tromboplastina parcial, Vit. B12: Vitamina B12, WBC: Gl6bulos Blancos.
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Tabla 4

Porcentaje de frecuencia de las alteraciones en los resultados de las pruebas

Crisis Vaso-oclusiva

Estado Estacionario

Pruebas de Re;t;l}:;jos Porcentaje de Pruebas de Rezllélltzgos Porcentaje de
Laboratorio Articulos Laboratorio Articulos
Pruebas Pruebas
Niveles 0 Niveles 0
Hb Disminuidos 90 % Hb Disminuidos 82%
Niveles 0 Niveles 0
Retis Elevados 35% Retis Elevados 35%
Niveles Niveles
WBC Elevados 75 % WBC Normales o 82 %
Elevados
Niveles 0 Niveles 0
PLT Elevados 10% RBC Normales 12%
Niveles 0 Niveles 0
CcMvV Disminuidos 10% CcMvV Normales 12%
Niveles 0 Niveles 0
ALT Elevados 25 % ALT Normales 24 %
Niveles Niveles
AST Elevados 35% AST Normales o 29 %
Elevados
Niveles 0 Niveles 0
FA Elevados 35% FA Normal 6%
Niveles Niveles
LDH Elevados 70 % LDH Normales o 76 %
Elevados
Niveles
Niveles 60 % Normales o 71 %
Bilirrubinas Elevados Bilirrubinas Elevados
Normates 20 % -
Crea Crea Niveles 29 %
Niveles 10 % Normales
Elevados 0
Niveles 0 Niveles 0
TP Normales 15% TP Normales 6%
Niveles 0 Niveles 0
TTP Elevados 15% TTP Normales 6%
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Crisis Vaso-oclusiva Estado Estacionario

Pruebas de Reztél;t:gos Porcentaje de Pruebas de Re(sjt;lltzgos Porcentaje de
Laboratorio Articulos Laboratorio Articulos
Pruebas Pruebas
Niveles Niveles
Ferritina Elevados 20 % Ferritina Normales o 12 %
Elevados
. . . Niveles
g'ltg mina Elllg\f;?jsos 5% Urea Normales o 6 %
Elevados
Niveles 0 Niveles 0
PCR Elevados 20 % PCR Normales 18 %
Niveles Niveles
Dimero D Elevados 10 % Dimero D Normales o 12 %
Elevados
Niveles Niveles
0, 0,
Fibrindgeno Elevados 5% Fibrindgeno Elevados 6%
Niveles Niveles
Cobre Elevados 5% Cobre Normales o 6 %
Elevados
Niveles 0 Niveles 0
Zinc Disminuidos 5% Zinc Elevados 6%
Niveles Niveles
0, 0,
Albimina  Elevados 5% Albimina  Elevados 6%

Nota. ALT: Alanina transaminasa, AST: Aspartato transaminasa, AU: Acido drico, BH: Biometria hematica,
CREA: Creatinina, FA: Fosfatasa alcalina, GGT: Gamma glutamil transferasa Hb: Hemoglobina, Hct:
Hematocrito, LDH: Lactato deshidrogenasa, MCV: Volumen corpuscular medio, PCR: Proteina C reactiva, PCT:
Procalcitonina, PLT: Plaquetas, Retis: Reticulocitos, TP: Tiempo de protrombina, TTP: Tiempo de
tromboplastina parcial, Vit. B12: Vitamina B12, WBC: Glébulos Blancos.
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Tabla 5
Porcentaje de Hemoglobina S y Fetal segun el estado del/los pacientes

Paciente(s) Paciente(s)
en Estado en Crisis
No Titulo Estacionario vaso oclusiva

% de %de %de % de
HbS HbF HbS HbF

1 Management of liver complications in sickle cell disease - - 80 % -

Acute and chronic hepatobiliary manifestations of sickle cell
2 . _ ) o - - 40 % -
disease: A review revision

Beta-globin gene haplotypes among cameroonians and
3 review of the global distribution: is there a case for a single - 7% - 5%
sickle mutation origin in Africa?

Prediccion de los factores de riesgo de complicaciones
4  tromboembdlicas en pacientes con anemia de células 84% 8% 78% 5%
falciformes: lecciones aprendidas para la profilaxis

Clinical, laboratory, and genetic risk factors for thrombosis in

5 : . 44% 52% 67% 4,7%
sickle cell disease

6 Prec_jlctores del smdromg toracico agudo inminente en 7.6 % 5 04
pacientes con anemia de células falciformes
Interleukin 6 as a marker of severe bacterial infection in

7  children with sickle cell disease and fever: a case-control 89,7 % - 86.1% -

study
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Ne Titulo

Paciente(s) Paciente(s)
en Estado en Crisis
Estacionario vaso oclusiva

% de %de %de % de
HbS HbF HbS HbF

8 Investigation of Lipid Profile and Clinical Manifestations - 103% - 7,8 %
UGT1AL promoter polymorphism associated with serum 0 i 0

9 bilirubin level in Saudi patients with sickle cell disease 135% 12.7%
Cohort study of adult patients with haemoglobin SC disease:

10 o - X . - - - 21 %
clinical characteristics and predictors of mortality
Endocrine and metabolic complications in children and 0 0

1 adolescents with Sickle Cell Disease: an Italian cohort study 633% 157% - i

12 Clmlgal and laboratory profile of patients with sickle cell i 406 % 062 %
anemia

13 Erythrocyte density in sickle cell syndromes is associated 8.3% i 6.3%

with specific clinical manifestations and hemolysis

Tras el andlisis realizado se pudo corroborarse que 20 de los 23 articulos expusieron datos

de pacientes en estado de crisis vaso oclusiva; en el 90 % de casos se efectud una biometria

hematica y, principalmente, se detectan valores disminuidos de hemoglobina; en el 35 % de

pacientes se observo un aumento en los niveles de reticulocitos; el 75 % tuvo niveles elevados

de glébulos blancos y neutrofilia. Por otro lado, en las pruebas bioquimicas se identificé una

prevalencia del 70 % de indices elevados de LDH durante una crisis hemolitica; también, se

evidencio que en el 60 % de casos las bilirrubinas estan con valores elevados, sobre todo la

bilirrubina no conjugada.
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Por otro lado, 17 de los 23 articulos exponen informacion de pacientes en estado estacionario
de la enfermedad (sin crisis hemolitica): en el 82 % de los casos es ejecutada una biometria
hematica que evidencia valores disminuidos de hemoglobina; el 12 % de pacientes tienen
valores normales de glébulos rojos; al 82 % de individuos se les realiz6 el contaje de glébulos
blancos y de este porcentaje el 50 % tuvo valores elevados y el otro 50 % valores normales; en
el 76 % de los estudios se realizé la prueba de LDH, de este porcentaje el 85 % de casos
presentaron resultados normales y apenas el 15 % evidenciaron niveles elevados de LDH (Tabla
4),

Finalmente, se pudo corroborar que en el 43 % de los estudios fue realizada una
electroforesis de hemoglobina para determinar la hemoglobina fetal y que el 30 % indicé valores
de HbS; estos datos se encuentran expuestos en la Tabla 5 en donde se detalla los porcentajes
de HbS y HbF.
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DISCUSION

Los objetivos planteados para el presente trabajo fueron cumplidos en su totalidad, porque
describieron los parametros alterados de laboratorio de pacientes con anemia de células
falciformes durante una crisis hemolitica y sin crisis. Ademas, se estableci6 la correlacién del

porcentaje de hemoglobina Sy fetal con el estado del paciente.

Sin duda, las complicaciones que se manifiestan en la enfermedad de células falciformes
son cuantiosas, pues la gravedad estd determinada por el genotipo de la hemoglobina de la
persona. Es asi que existe mayor prevalencia de sujetos heterocigotos que tienen un porcentaje
de hemoglobina S de 30 a 40 % aproximadamente; sin embargo, cuando el individuo tiene un
genotipo homocigoto HbSS, el porcentaje de hemoglobina S puede alcanzar el 90 % (Ngo et al,
2012).

La mayoria de pacientes que presentan la enfermedad mantienen un estado estacionario,
debido al seguimiento médico y casi todos siguen un tratamiento, eso depende también del tipo
de clasificacion mendeliana que presenta el paciente, pacientes homocigotos tienen mas
posibilidades de desarrollar complicaciones de la enfermedad, mientras que la probabilidad de
que una complicacion se desarrolle en pacientes heterocigotos es menos probable. No obstante,
esto no es un impedimento para desarrollar futuras complicaciones, pues la forma de los
eritrocitos les facilita a adherirse a los vasos sanguineos de los érganos, causar obstruccion,
dafio y en consecuencia el paciente experimenta una crisis vaso oclusiva. Por esta razén es
sustancial tomar en cuenta las pruebas de laboratorio que deben implementarse como examenes

de rutina a los pacientes que viven con la enfermedad.

De acuerdo con el estudio de Shah et al. (2017), las altas concentraciones de HbS son el
principal causante de complicaciones en pacientes con drepanocitosis, ante la adherencia que
tienen los eritrocitos, pues este hecho produce un déficit en la irrigacion sanguinea y

desencadena una hemolisis.

Ngo et al. (2015) y Dos Santos et al. (2017) afirman que los niveles de hemoglobina fetal
son predictores de la enfermedad: un cuadro clinico critico comprende una concentracién menor
del 5 %, pero si el porcentaje es mayor o igual a 20 % hay menor riesgo de desarrollar una crisis

hemolitica. Por otro lado, en el estudio de Srisuwananukorn et al. (2020) evidencia que los
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individuos con genotipo HbSS (homocigotos), al realizar las pruebas hematoldgicas, muestran
niveles bajos de hemoglobina, un recuento excesivo de glébulos blancos y porcentajes

disminuidos de hemoglobina fetal.

Segun Alkindi et al. (2021), cuando los pacientes presentan niveles elevados de LDH y un
recuento elevado de leucocitos tienen mayor predisposicion a desarrollar complicaciones de
anemia de células falciformes. Por el contrario, al observase un aumento ligero en los niveles
de bilirrubinas, LDH y en la proteina C reactiva (PCR), constituye un indicador de que la
persona esta en estado estacionario y posiblemente podria desarrollar una crisis hemolitica. De
igual manera, el estudio de Alkindi et al. (2020) indica que, al subir los niveles de la LDH, PCR

y bilirrubinas y al reducirse la Hb existe mayor probabilidad de sufrir una hemolisis.

Por su parte, Da Guarda et al. (2020) manifiesta que es importante tener en cuenta las
pruebas del perfil lipidico para el cribado de los pacientes, pues segun su estudio cuando los
pardmetros del laboratorio se encuentran alterados, estos se asocian directamente a
complicaciones cardiovasculares y a un mayor riesgo de desarrollar una crisis hemolitica en

pacientes con drepanocitosis.

Por otro lado, Abdelgadir et al. (2020) y Ataga et al. (2012), concuerdan que durante el
estado estacionario las personas mantienen niveles elevados de dimero D, que es un predictor
de una coagulacion anormal, y existe un aumento considerable ante una crisis vaso oclusiva.
Asi también, el estudio de Emokpae et al. (2019) establece que el nivel elevado de cobre se
observa en pacientes mediante una crisis vaso oclusiva, a diferencia de quienes transitan por un
estado estacionario de la enfermedad. Ademas, los valores de zinc en el suero de los pacientes
con crisis hemolitica son bajos en relacion con quienes no presentan un cuadro de crisis. Es asi
que el indice de cobre estd asociado directamente al estado de la enfermedad, pues los niveles

bajos son predictivos de hemadlisis.

Las personas con enfermedad de células falciformes pueden permanecer por varios afios en
un estado estacionario, por lo que periddicamente deben realizarse chequeos de rutina: los
examenes de laboratorio no van a tener por lo general valores normales en los parametros
hematoldgicos debido a la enfermedad. En ese sentido, de acuerdo al analisis de los articulos

seleccionados, el 82 % de pacientes tienen niveles bajos de hemoglobina.
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Con respecto a los niveles elevados de reticulocitos se evidencia en pacientes con y sin crisis
hemolitica: pueden presentarse debido a la anemia drepanocitica, pero hay que considerar que
esta anemia es de tipo hemolitica y que la reticulocitosis constituye un mecanismo de

compensacion de la médula Gsea.

Por otro lado, las pruebas de aspartato transaminasa, ferritina, fibrindgeno, albimina,
creatinina y urea no evidencian mayor cambio entre personas con y sin crisis. En cambio, en las
pruebas de bilirrubinas el 58 % de pacientes en estado estacionario presentd niveles normales
(principalmente se tomd en cuenta los niveles de bilirrubina no conjugada al ser comun en
pacientes con drepanocitosis) y el 42 % restante un nivel moderadamente elevado, lo que puede
relacionarse con una complicacion hepatica. Cabe indicar que el 100 % de individuos que

transcurren una crisis presenta niveles elevados de bilirrubina no conjugada.

Al tomar en cuenta los niveles de lactato deshidrogenasa puede notarse una gran diferencia
en los valores de pacientes que enfrentan una crisis hemolitica y aquellos estables. Dicha
disparidad se debe a que la LDH es un marcador de hemdlisis: la enfermedad de células
falciformes produce una hemodlisis intravascular debido a la obstruccion que ocasionan los
gldbulos rojos, la LDH sea un examen indispensable en pacientes con drepanocitosis (Stankovic
y Lionnet, 2016).

En los estudios analizados también se realizaron pruebas de coagulacion de los cuales el 15
% de los pacientes durante una crisis vaso oclusiva, presentan tiempos prolongados de
coagulacion y en el 6 % de pacientes en estado estacionario, los resultados indican tiempos
normales o poco elevados. En ningln caso hay una diferencia significativa entre los niveles de
tiempo de protrombina, de tromboplastina parcial y fibrindgeno. Por otro lado, con relacion al
porcentaje de HbS y fetal que fue correlacionando con el estado de los pacientes, 73 % de los
articulos indican el porcentaje de HbS o fetal, y de esta cantidad solo el 24 % de estudios detalla

porcentajes durante una crisis hemolitica y en estado estacionario.

Finalmente, al comparar los estudios se observa una diferencia en la mayoria de los
pacientes en el porcentaje de hemoglobina fetal durante una crisis vaso oclusiva y en estado
estacionario, hecho que concuerda con la investigacion de Ngo et al. (2015) y de Dos Santos et

al. (2017), quienes exponen que el porcentaje de la hemoglobina fetal es un predictor de la
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enfermedad de células falciformes, mientras mas alto el porcentaje de hemoglobina fetal menor
va hacer el riesgo de desarrollar una complicacién relacionada con la anemia de células

falciformes.
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CONCLUSIONES

Los autores de los 23 articulos establecen la importancia de seleccionar y aplicar
correctamente las pruebas de laboratorio, dado que son de vital importancia para el seguimiento
de cada paciente. También, sostienen que deben realizarse pruebas especificas para identificar
las complicaciones relacionadas a la anemia de células falciformes que, a su vez, constituyen

una prediccion de la enfermedad.

Las pruebas hematoldgicas son indispensables para el seguimiento de los pacientes con
drepanocitosis. En ese sentido, pocos estudios reportaron valores completos de las biometrias
hemaéticas y no se logré obtener valores precisos de los globulos blancos, del contaje de

plaquetas ni de reticulocitos.

Es indispensable realizar la prueba de lactato deshidrogenada a cada paciente de manera
periddica, pues tiene un impacto positivo en el desarrollo de las complicaciones derivadas de la
anemia de células falciformes; al igual que la prueba de dimero D, que ayuda indicando si existe

algun trastorno en la coagulacion.

Los sujetos con anemia de células falciformes presentan mayor porcentaje de hemoglobina
fetal cuando cursan una etapa de crisis hemolitica y menor nivel cuando estan en un estado

estacionario.

Los pacientes con genotipo HbSS (homocigotos) tienden a ser mas propensos a desarrollar
complicaciones de la enfermedad de células falciformes a diferencia de los pacientes

heterocigotos.
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ANEXOS

Anexo 1. Matriz de estrategia de busqueda

NUmero de articulos

Base de datos Estrategia de busqueda
encontrados

Fecha de busqueda

(((patients with sickle cell anemia [MeSH Terms]) AND (hemoglobin S
[MeSH Terms])) AND (Fetal hemoglobin [MeSH Terms])) NOT (treatment 15 01/05/2022
[MeSH Terms])

Pubmed

((Laboratory complications in patients with sickle cell anemia [MeSH

Terms]) NOT (treatment [MeSH Terms])) NOT (diagnosis [MeSH Terms]) 94 29/02/2022

TITLE-ABS-KEY (laboratory AND complications AND in AND patients
AND with AND sickle AND cell AND anemia AND during AND a
AND hemolytic AND crisis) AND ( LIMIT-TO (OA, "all*)) AND (
Scopus LIMIT-TO (PUBYEAR, 2021) OR LIMIT-TO (PUBYEAR, 2020) 7 30/03/2022
OR LIMIT-TO (PUBYEAR, 2019) OR LIMIT-TO (PUBYEAR,
2018 ) OR LIMIT-TO (PUBYEAR, 2017) OR LIMIT-TO (
PUBYEAR, 2015))
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Base de datos Estrategia de busqueda

Ndmero de articulos

Fecha de busqueda

encontrados

TITULO-ABS-CLAVE ( laboratorio Y complicaciones Y en Y

pacientes Y con Y falciforme Y células Y anemia Y no Y

tratamiento ) Y ( LIMITE-A (OA, "todos")) Y ( LIMITE-A (

PUBYEAR, 2021) O LIMITE A (PUBYEAR, 2020 ) O LIMITE A (

PUBYEAR , 2019 ) OLIMITADO A (

PUBYEAR , 2018 ) OLIMITADO A ( PUBYEAR , 2017 ) O 23 15/04/2022
LIMITADO A ( PUBYEAR , 2016 ) OLIMITADO A (
PUBYEAR , 2015 ) OLIMITADO A ( PUBYEAR , 2014 ) O
LIMITADO -HASTA ( PUBYEAR , 2013 ) O LIMIT-TO (
PUBYEAR , 2011 ))
Dialnet Patients with crises in sickle cell anemia not treatment 5 27/04/2022
(Sickle cell anemia) AND (hemoglobin S) AND (fetal hemoglobin) 3 05/05/2022
Scielo
Laboratory complications in patients with sickle cell anemia 3 05/05/2022
Porcentaje de hemoglobina Sy fetal en la electroforesis de hemqglobma en 159 29/04/2022
pacientes con drepanocitosis con crisis y sin crisis hemolitica
Google
Academic
Complications in _Iaborﬁtory parameters .I.n patlerlts with -S|ck|l'e cell anemia 36 02/05/2022
during a "hemolytic crisis" and at "steady state
Total 345
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Anexo 2. Matriz de recoleccién de informacién primaria

No Titulo Autor (es) Ao de Revista de DOI/ISSN Base de
publicacién publicacién Datos
Greice Lemos
Cardoso 1, Isabela
Guerrero Diniz 1,
Aylla Nubia Lima
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Anexo 6. Matriz de recoleccion de informacion final

N°  Titulo de Articulo Tipo Qe Objetivos del Articulo Parametros del Cita
Estudio laboratorio alterados
* Obtener una comprension de la
amplia variedad de patologias

hepaticas y enfermedades que se

Management of liver Reporte de encuentran en pacientes con * ALT, *AST, *FA,
1 complications in porte @ SCD *Bilirrubina (No (Suddle, 2019)
. . Caso Clinico , . o
sickle cell disease * Desarrollar un enfoque logico conjugada), *Ferritina
para evaluar la disfuncion
hepética y la enfermedad en
pacientes con SCD
Acute an(_i chronic . Descrl‘t_n_r las mamfestam_ones *Hb, *Hct, Reticulocitos,
hepatobiliary . hepatobiliares de la anemia de )
. . Revision . . . . *Leucocitos, *ALT, *ALT,
2 manifestations of . o células falciformes con énfasis N (Shah et al., 2017)
. . . Sistematica . . *FA, «Bilirrubina, *TP,
sickle cell disease: A en su fisiopatologia y .
. . . . *TTP, *Ferritina
review manifestaciones clinicas
Beta-globin gene .
haplotypes among _ Explqrar la frecuenm_a y la
; influencia de los haplotipos de
cameroonians and HBB entre un grupo de pacientes
3 review of the global Revision camerunesges Eon SgD *RBC, *Hb, MCV, (Bitoungui et al.,

distribution: is therea  Sistematica y *WBC 2015)

case for a single
sickle mutation origin
in Africa?

comparar nuestros hallazgos con
los datos publicados de Africay
de todo el mundo.
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Prediccién de los
factores de riesgo de
complicaciones
tromboembdlicas en
pacientes con anemia
de células
falciformes: lecciones
aprendidas para la
profilaxis

Retrospectivo
de casos y
controles

* Evaluar los predictores clinicos
y de laboratorio del
tromboembolismo venoso (TEV)
en pacientes con anemia de
células falciformes (ECA) y su
relacion con la morbilidad y la
mortalidad.

*Hb, *WBC, *Retis,
*L.DH, eBilirrubinas,
*Vitamina B12, *PCR,
eDimero D

Clinical, laboratory,
and genetic risk
factors for
thrombosis in sickle
cell disease

Longitudinal
retrospectivo

No especificado en el documento

*Hb, *WBC, *LDH, *AST, (Srisuwananukorn et

*CREA

Troponin Elevation
in Sickle Cell Disease

Retrospectivo

* Evaluar el uso de troponina y
los factores que predisponen a la
elevacion de la troponina en
pacientes ingresados con crisis
de dolor de células falciformes

*Hb, *WBC, *Retis,*ALT,

L. DH, *AST, *CREA,
*Billirrubinas

Predictors of
impending acute
chest syndrome in
patients with sickle
cell anaemia

Estudio de
cohorte de
casos y
controles

* Estudiar el espectro de
caracteristicas clinicas y de
laboratorio del SCA y evaluar
los factores predisponentes y los
predictores de gravedad.

*Hb, *WBC, *Retis,*ALT,

L. DH, *AST,
*Billirrubinas

Association of HIV
infection with clinical
and laboratory
characteristics of
sickle cell disease

Estudio de
casos y
controles

No especificado en el documento

*Hb, *WBC, *Retis,
*LDH, *CREA,
«Bilirrubinas
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La lesion hepatica se
asocia con la

* Informar las consecuencias a

*Hb,*ALT, *LDH, *AST,

9 mortalidad en la Ezt#grltz largo plazo de la disfuncién *Billirrubinas, (Feld et al., 2015)
enfermedad de hepética en la SCD. *Creatinina, " BUN
células falciformes
mﬁrklee:"gll‘nseGVisr: * Analizar el patron de
bacterial infection in Estudio biomarcadores inflamatorios en
10 children with sickle prospectivo de nifios febriles de SCD y *Hb, *WBC, *LDH, *PCR, (Rincon-Ldpez et
cell disease and casos y controles, con el fin de *PCT al., 2021)
fever: a case-control controles determinar predictores de
study' infeccidn bacteriana grave (SBI).
Investigation of Lipid
11 Profile and Clinical Estudio No especificado en el documento *RBC, *Hb, *Bilirrubinas, (Da Guarda et al.,
Manifestations in transversal P *L.DH, ¢ Ferritina, *GGT 2020)
SCA Children
ﬁongfj(;:tlea;wgy of » Comparar los niveles de
cf):gnge ingsteady ;i[ate (Proteina C, S, Dimero D, PTT,
and during vaso- EstL_Jdl_o PT,INR, TTy flbr[nogeng) en TP, *TTP, *Dimero D, (Abdelgadir
12 . . descriptivo pacientes con anemia de células o0 Mohamed et al.,
occlusive crisis . Fibrindgeno
among Sudanese transversal fa_lufor_mes en estado_ _ 2020)
patients living with estacionario y durante crisis
sickle cell disease vaso-oclusiva
* Evaluar la asociacion de
Association of marcadores de coagulacion y
coagulation . activacion plaquetaria con .
2 . Estudio N . *Hb, *WBC, *Retis,
13 activation with Cohorte complicaciones clinicas -Bilirrubinas, *LDH, (Ataga et al., 2012)

clinical complications
in sickle cell disease

especificas y variables de
laboratorio en pacientes con

SCD.
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Epidemiological, * Evaluar si la mayor

clinical, and severity ascendencia amerindia
characterization of Estudio observada en esta region *Hb, *WBC, *LDH, *
14 . ) i P . . = (Cesar et al., 2019)
sickle cell disease in transversal geografica relativamente aislada Ferritina
a population from the influiria en la presentacion
Brazilian Amazon clinica de la SCD.
Prevalence and
associations of * Evaluar la prevalencia y las
symptomatic renal . asociaciones de necrosis papilar Tk . . .
15 papillary necrosis in EStUd'O. renal (NPR) sintomatica en Hb, .WBC’. AST, (Madu et al., 2016)
. : Retrospectivo ; . . Bilirrubinas
sickle cell anemia pacientes con anemia de células
patients in South- falciformes.
Eastern Nigeria
» Comparar los niveles séricos de
Serum levels of . o .
. cobre, zinc y relacién cobre-zinc
copper, zinc and en sujetos SCA con grupo
disease severity . . N grup *Hb, *WBC, *Zinc, * (Emokpae et al.,
16 e Ensayo Clinico control y correlacionar las
scores in sickle cell iabl . Cobre 2019)
disease patients in variables con puntuaciones
o o objetivas de gravedad de la
Benin City, Nigeria
enfermedad.
UGTL1A1 promoter
polymorphism * Conocer los modificadores del
17 associated with Ensayo Clinico nivel de bilirrubina y los calculos *Hb, *WBC, *Retis, * (Hamad et al., 2013)

serum bilirubin level biliares en pacientes saudies con
in Saudi patients with SCD.
sickle cell disease

Bilirrubinas, <LDH
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18

Dynamics of von
Willebrand factor
reactivity in sickle
cell disease during
vaso-occlusive crisis
and steady state

Estudio de
cohorte
observacional
prospectivo

* Evaluar longitudinalmente la
cantidad y reactividad del FVW
Y su proteasa reguladora
ADAMTS-13 durante la crisis
vaso-oclusiva (COV).

*Hb, *WBC, -

Bilirrubinas, <LDH, *PCR (Sins etal., 2017)

* Determinar si el aumento de los

First evidence of niveles de NGAL en la orina *Hb, *WBC,

19 subclinical renal Estudio podria representar un *LDH,+Bilirrubinas, (Audard et al.,
tubular injury during prospectivo biomarcador pertinente que Creatinina, *Urea, *PCR, 2014)
sickle-cell crisis atestigua el deterioro tubular *Albumina

subclinico en estos pacientes.
Cohort study of adult * Determinar las caracteristicas
patients with clinicas, el resultado y los

20 disesse clnical ssudio B oon enformedad por 1> “WBC, Retis,  (Gualendro eal.
characteristics and Cohorte HbSC, y comparar estos "MCV, *LDH, -Ferritina 2015)
predictors of hallazgos con pacientes seguidos
mortality en diferentes centros
Endocrine and ,
metabolic * Evaluar el patron de
complications in crecimiento, las complicaciones
children and Estudio endocrln,ag y las alteraciones *Hb, -W_B_C,-P_LT (Mandese et al.,

21 Ldolescents with Transversal metabolicas y detectar la L. DH,Bilirrubinas, 2019)

Sickle Cell Disease: relacion entre estas condiciones *Dimero D
an Italian cohort y la gravedad de la MSC en

study nifios y adolescentes afectados.

Clinical and * Describir y analizar las

29 laboratory profile of Estudio I(;%rgf;g:isgzaes C;::?;?Zsycgi *Hb, *Hct, *WBC,*PLT (Sant’Ana et al.,
patients with sickle Cohorte P *LDH,Ferritina 2017)

cell anemia

anemia de células falciformes
tratados en la Fundacion
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Hemominas, en Divinépolis,
Brasil

Erythrocyte density

in sickle cell

syndromes is Estudio * Identificar la asociacion con
23 associated with Cohorte fenotipos y pardmetros

specific clinical indicativos de gravedad.

manifestations and

hemolysis

*Hb, (Bartolucci et al.,
*WBC,*LDH,*Bilirrubinas 2012)

ALT: Alanina transaminasa, AST: Aspartato transaminasa, AU: Acido Urico, BH: Biometria hematica, CREA: Creatinina, FA:
Fosfatasa alcalina, GGT: Gamma glutamil transferasa Hb: Hemoglobina, Hct: Hematocrito, LDH: Lactato deshidrogenasa, MCV:
Volumen corpuscular medio, PCR: Proteina C reactiva, PCT: Procalcitonina, PLT: Plaquetas, Retis: Reticulocitos, TP: Tiempo de
protrombina, TTP: Tiempo de tromboplastina parcial, Vit. B12: Vitamina B12, WBC: Gl6bulos Blancos.
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