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Estudio sobre drepanocitosis y hemoglobina *S”
en Santa Cruz de Guanacaste

Luis E, SoLano S.*, MArRVIN CaBezas C.*, JorGe Erizonpo C.*=

El conocimiento de la frecuencia de hemoglobinas anormales en una
region es interesante; ademis de permitir sospechar la existencia de anemias
hemoliticas hereditarias puede servir de base a estudios genéticos locales y sumi-
nistrar informacién étnica sobre la comunidad estudiada.

Observaciones previas (1) (2) indicativas de la existencia de hemoglo-
binas anormales en individuos guanacastecos nos indujeron a realizar un estudio
sobre una poblacion no seleccionada de esta provincia, escogiéndose el distrito
central de Santa Cruz de Guanacaste, por contar ahi con facilidades para la
recoleccién de sangres, proporcionadas por un Dispensario de la C. C. S. S.

MATERIJIAL Y METODO

Se analizé un total de 227 muestras de sangre tomadas al azar de las per-
sonas que acudieron a un llamado que se hizo con ese motivo y de nifios de la
escuela principal,

A todos ellos se les practico Hb, Ht, por los métodos usuales, y electro-
foresis de hemoglobina en papel, empleando el método modificado de Drabkin,
con una muestra de sangre hemolizada, utilizando células electroforéticas Beckman,
Modelo R. con buffer de veronal 0.06 M, a pH 8.6 y una fuerza idnica de 0.019.
Se dej6 la muestra 18 horas a 2.3 ma./cm®, haciendo la tincin de las tiras con
azul de bromofenol y cuantificando la proporcién de Hb con un Analitrol
Modelo RB, que proporciona las dreas y porcentajes de la muestra.

Los casos con Hb anormales se revisaron de nuevo, practicindoseles
induccién de drepanocitos en anaerobiosis con bisulfito de sodio (3) y lectura
a las 8 horas, volviéndoseles a practicar la electroforesis y determinando Hb,
Ht, reticulocitos y bilirrubinas.

ANALISIS DEL MATERIAL

Del total de 227 casos analizados, 129 fueron individuos del sexo femenino,
y 98 individuos del sexo masculino, con edades comprendidas entre 5 y 70
anos.
La distribucién de frecuencias de acuerdo con la edad y el sexo se anota
en la grafica I,
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En la grifica puede apreciarse la mayor proporcion de mujeres (129
casos), en relacibn a hombres (98 casos) y como predominan individuos de
menos de 30 afios. De esta muestra, con seleccion al azar de individuos jovenes,
18 casos mostraron hemoglobinas anormales. La distribucion por edad y sexo
se anota en la Tabla II

TABLA 1II

Resultados obtenidos en los 18 casos que presentaron
Hemoglobina 'S

No. Nombre | Hb p [TRUOE Beete | 16 Dl eiibing
1 F.R. CH, |119 39 0.2 0.1 +90 % | A= 556
S= 459
2 R B. E 114 38 0.3 0.1 +90 % | A= 399
S= 619
3 J. D. M. 12,3 38 0.5 0.3 +9 % | A= 5265
4 G. R. L [137 45 0.4 0.2 +90 % | A= 539
S= 479
s MAMM. 9.8 37 0.3 0.1 +9 % | A= 66%
S= 34¢;
6 H. R.R. 12.3 38 0.2 0.2 +9 % | A= 429
S= 58
7 B.R. R [123 40 0.2 0.1 +90 9% | A= 63%
S= 37¢%
8 N.D A 11.0 37 0.2 0.6 +9 %% | A= 61%
S= 39%
9 A. LR R.|[110 36 0.3 02 +90 % | A= 50%
S= 509
10 B.R.R. [119 37 0.2 | 02 +90 % | A= 53
S= 479%
11 J.L.D.R |128 40 0.3 0.2 +90 % | A= 60%
S= 40%
12 M. R.G. {112 39 0.3 0.2 +90 % | A= 529
S= 489
13 MG.G. | 79 30 1.0 1.1 +90 % | $=1009
14 G,G.R. 11.9 37 0.3 0.1 +909% | A= 5496
S= 46%
15 J. F. Q. R.[13.2 41 0.5 0.2 +90 %% | A= 39%:
S= 61%
16 E D: R, 15.2 46 0.8 0.1 +90 % | A= 489
S= 529
17 M. C. A. [132 40 0.3 0.3 +90 9% | A= 509
5= 50%
18 AT 14.2 47 0.4 0.4 +9 % | A= 55%
S= 45%
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Los 18 casos estudiados que presentaron Hb anormales, las cifras de Hb
y Ht, reticulocitos, bilirrubina y la proporcién de cada una de las hemoglobinas
presentes se visualizan en la Tabla IIL

DISCUSION Y COMENTARIO

Hemos insistido en otras ocasiones sobre la importancia de definir la
frecuencia de hemoglobinas anormales en Costa Rica, hecho de gran interés
ya que hemos visto cémo una serie grande de individuos aparentemente sin
ancestros de raza negra, muestran este tipo de anomalia genética y hemos tenido
oportunidad de manejar varios casos con anemias hemoliticas severas, por exis-
tencia de hemobloginopatias homocigota S-S.

Una gran proporcién de estos individuos proviene de la provincia de Gua.
nacaste; sin embargo, hemos observado casos de sujetos de la ciudad de San
José y ain de personas de tribus aborigenes aparentemente puras, como un
caso observado por uno de nosotros en una indigena boruca con anemia hemo-
litica drepanocitica (4).

Si se toma en cuenta que la caracteristica drepanocitica o estado genético
heterocigoto se observa en el 7 a 9% de los negros norteamericanos (5), una
proporcién de 7.929% como la encontrada por nosotros en una poblacién no
negra de Guanacaste llama poderosamente la atencién.

La ciudad de Santa Cruz, cabecera del cantén del mismo nombre de la
provincia de Guanacaste, ha estado sometida, como otras regiones del pais, a la
afluencia de inmigraciones negras, introducidas en Costa Rica posiblemente a
partir del Siglo XVI, Asi por ejemplo, cuando Juan de Cavallén, partiendo de
Nicaragua, atravesé el territorio guanacasteco en 1961, llevaba consigo 90
soldados espafioles y varios esclavos negros (16). Para entonces se hablaba
ya de la existencia de un 29 de mulatos, y en el Siglo XVII esta proporcion
de poblacién fue sefialada como un 7.5%. EI obispo Thiel (14) sefiala que a
principios del Siglo XIX existian en el pais 52.591 habitantes, siendo espanioles
4.942, indios de raza pura 8.281, ladinos y mestizos 30.413, negros 30 y mulatos
y zambos —1llamados también pardos— 8.929. La proporcion mayor de mulatos
y zambos estaba en Guanacaste, con 4.619, y en esta provincia el niimero mayor
estaba en Nicoya, con 2.732. Se sabe (15) que en estas épocas habia ya una
gran proporcion de cruzamientos con negros que habian llegado a América como
esclavos, provenientes especialmente de Bantds, de Angola y del Congo, sitios
de Africa donde existen las mayores proporciones de la tara Hb "S", por lo que
no es de sorprender que la caracteristica del gene "S” se haya difundido en
nuestro medio y podamos observar adn hoy la existencia de esta condicidn
hereditaria, especialmente en donde se concentré la mayor afluencia negra.

En América del Sur, Central e Indias Occidentales, la incidencia de la
tara hereditaria de la anemia drepanocitica es similar a la de E. U. A. En
Canada el 10.7% de los negros la poseen (6); en Panama, en una aldea nativa,
el 6.59 (7); en las Indias Occidentales Inglesas, el 9.6%.

La mayoria de los casos que han sido descritos en blancos (8) (9) ha
ocurrido en griegos e italianos; se han comunicado casos en México (10) (11),
Perii (9), Cuba (12), Argentina y en Egipto.
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En Brasil no se ha observado "sicklemia” en 1.545 indigenas puros, en
tanto que se encontré en el 10.49% de negroides brasilefios (13). En Honduras
hay una incidencia del 8% entre los negros caribes (6).

La gran mayoria de los investigadores considera que la presencia de la
alteracién falciforme en una persona de raza blanca es una prueba decisiva de
mezcla con sangre de individuos de raza negra en sus antecesores inmediatos o
remotos,

Es por esto y por las consideraciones antes expuestas que puede aceptarse
con certeza que en nuestro pais existe una proporcién alta de caracteristicas gené.
ticas de la raza negra en individuos que biotipolégicamente han perdido algunos
rasgos de la raza negra,

En el material analizado por nosotros se encontré un 7.929% de individuos
con el gene anormal “'S".

Es de suponer que en esta poblacién, con un 7.489; de heterocigotos,
haya una proporcién alta de homocigotos, por ser costumbre en estos pueblos
tanto matrimonios como uniones libres en los mismos nicleos de poblacién. En
nuestro estudio, el 0.449; correspondié a homocigotos.

Es de hacer notar en el andlisis de la muestra que, de los sujetos hetero-
cigotos, s6lo uno tuvo anemia, hecho que condiciona que estos individuos pasen
desapercibidos clinicamente.

Nos Ilamé la atencién que los porcentajes de drepanocitos en todas las
muestras fueron muy altos, independientemente del caricter hetero u homoci-
goto del caso considerado; esto implica la necesidad de reconocer que el nimero
de drepanocitos o su proporcién no permite hacer diagnéstico diferencial de
la variedad genética.

Se ha mencionado también que en el heterocigoto, desde el punto de vista
electroforético, la proporcion de Hb “S” oscila entre 29 y 45%), mientras que
en los homocigotos siempre es mis del 75%. En el grupo analizado, 9 casos “AS”
tuvieron més del 459 de hemoglobina “S”, pero ninguno mas del 75%.

En el homocigoto, la hemoglobina “S” representé el 100%.

Es de interés anotar también que en esta poblacién (cantén de Santa
Cruz) en donde existe el gene anormal “S”, el Departamento de la Lucha Anti-
malirica ha informado en este afio, hasta el 30 de noviembre, 72 casos de palu-
dismo con P. vivax. Este dato es de gran interés por cuanto se sabe que en las
ireas en donde existe el gene “S”, éste establece proteccién particularmente a la
infestacién por Plasmodium falciparum (17) (18), y no contra el Plasmodium
Vivax.

Como puede coexistir con la anomalia genética sefialada, deficiencias enzi-
miticas congénitas, particularmente de glucosa-6-fosfato-deshidrogenasa, con
dicién que puede ocasionar anemias hemoliticas al administrar derivados de la
primaquina (19) (20), se hace necesario el conocer si en éstas dreas existe o no
deficiencia de esta enzima, que sirva para orientar la terapéutica en la lucha
antimalarica.

El material presentado es una muestra preliminar de un estudio méis am-

plio sobre la frecuencia de hemoglobinas anormales en el pais, que tenemos en
proyecto.
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RESUMEN

Observaciones previas indicativas de la existencia de hemoglobinas anor-
males en la provincia de Guanacsate, nos indujeron a realizar una encuesta sobre
una poblacion dada de esta provincia, escogiendo el distrito central de Santa
Cruz, por provenir de esa zona los primeros casos observados,

Analizamos un total de 227 sangres tomadas mediante un muestreo al
azar, y les practicamos a todas ellas electroforesis de Hb en papel, Hb y Ht.

Encontramos con hemoglobinas anormales, 7.929; de la poblacién estu-
diada, A los casos con electroforesis patoldgicas les practicamos induccién de
drepanocitos en anaerobiosis, cémputo de reticulocitos y bilirrubinemias.

Presentamos y discutimos los resultados de la encuesta realizada y anali-
zamos las implicaciones genéticas y etnolégicas que pueden deducirse de este
estudio.

SUMMARY AND CONCLUSIONS

Previous observation indicating the existence of abnormal hemoglobins in
the province of Guanacaste, induced us to realize a survey of the people of this
province, choosing the Central District of Santa Cruz, since the first cases
observed came from this zooe.

'We analized a total of 227 bloods taken at random and we did on
every one of them paper electrophoresis of hemoglobin, hemoglobin and hema-
tocrit.

We found with abnormal hemoglobins 7.929% of the studied population.
To all the cases with pathologic electrophoresis we did induction of drepanocites
in anaerobiosis, count of reticulocites and bilirubinemias.

'We present and analize the results of the survey realized, with the genetic
and ethnologic implications that can be deducted from this study.
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