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HEMATOLOGIA GEOGRAFICA (*)

Ac. Prof. Dr. Alejandro Arce Queirolo

Cuentan las historias que en el Antiguo Egipto, no lejos del legendario Nilo
y en los lindes del desierto, se levantaba una estatua, la cual, por misteriosas
jeyes fisicas, cuando las tinieblas de 1a noche iban cediendo ante la claridad de
un nuevo dfa, emitfa un extrafio sonido, como saludando al alba. Por eso le
llamaban Hijo de la Aurora. Pero las leyes fisicas que explicarfan el fenémeno
no son misteriosas, y 1a Geografia, que marca las condiciones climéticas de la
zona, determinaba el acontecimiento: 1a ubicacién de la imagen entre la aridez
del desierto y 1a humedad de ias orillas del rio, ante la desaparicién del frfo
intenso de 1a noche dando lugar al calor deslumbrante del dfa, caracterfsticos de
las 4reas desérticas de Africa del Norte, hacfan que la piedra de la estatua, de
particulas contraidas por e! frio v 1a subsiguiente dilatacién por el calor del sol,
produjeran ese ruido o sonido tan bellamente interpretado por la leyenda.

Asf como la Geograffa crea un mito, las circunstancias geogrdficas de las
distintas zonas de la tierra, crearon, a través de los tiempos, factores exiemos
Que constituyen las condiciones climéticas y que incluyen la temperatura, la
dtitud, 1a humedad, 1as lluvias, las corrientes de aire, el calor del sol, 1a presion

aométrica, etc, Asf también crearon las caracterfsticas geonotipicas y fego-
tpicas de las diversas razas: 1a negra del Africa, la amarilla del Oriente asxaqco
y$uderivada la cobriza de América y la razablancao indoeuropea 0 cauc.ésm_a.
Y Que se transmiten por generaciones por un particular Saracter hereditario,
Marcado a través de los siglos por circunstancias geograficas.
desde que el mundo s tal.
grandezas de un dia y sus
Jue s¢ apagan y dan
can en la

Es que 12 geograffa marca rumbos a la historia
‘anaes movilizaciones humanas, crearon, €on gus '
Miserias en e] siguiente, la formacion de grandes imperios L‘ o
45 @ otros que Jucen y también desaparecen, pero Gue 3 (Tl‘g b
fia de 1o tiempos, Grandes acontecimientos histéricos son de

\-;

: Jdicina del Paraguay de
(.) TmbajO presentado en Sesién Extraordinaria de 18 Academia de Medicina de 8

ha 13 de setiembre de 1990,
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s g8 desencadenan © influencian desde j4

, —
r circunstancias geogréﬁca q

&pocas més remotas. i o5 pecie humana es la que ha ‘sufrido lag

De todos 108 S.creSn:’;S di'fcrcntcs pues desde muy pronto ha invadidg la
influencias ecolégxtcasd Desde 108 {iempos m4s remotos s‘e encuentran grupos
B s o nas de la tierra, NO s6lo en 1os chma§ templados sing
humanoi i t(;liiscl(?: :gmas de exccpCién: calores intensos, tierras desémcas’
en aquellas z0

tafas, florestd tropical ¥ costas maritimas, 1o hablepdl(]) medios, por
ahas'mon itos e fueren, que S€ le hayan escapado. Lg especie Umapa, pued
2 encuenrs o5 ’ nes fisiologicas y patologicas que

¢ multiples situacio

uentra asi ante mu ; ; ;
;‘?ﬁe‘:gn unas de otras por 1as respuestas que ellas requieren: termorregulacién,
ifie

circulacion, respiracion, acciones enzimaticas, €1C.

Desde el punto de vista ecolégico es comodo d.istinguir tres climas caracte-
risticos: a) el clima fisico, que comprende €l conjunto de todos los elementos
fisicos de la Naturaleza: temperatura, calor d_el .sol,‘ altura, %mmedad del
ambiente, precipitaciones pluviales, estados de ionizacion del.alre, etc., b) el
clima biolégico: que corresponde a la asociacién de especies animales y
vegetales que habitan en un medio homogéneo y se condicionan mutuamente
(biocenosis). Aqui se incluyen los pardsitos animales (protozoos y VErmes),
vegetales (microbios), hongos y virus. Este clima biolégico, en gran pare
condicionado por el clima fisico, estd formado, en su mayoria, por el ambiente
patolégico, sobre todo infeccioso, alimentario, etc., que tienen una repercusion
profunda sobre la estructura hematol6gica de 1a poblacién. c) el clima émico 0
psicosocial que corresponde a la organizacién de la sociedad desde los tiempos
m4s remotos hasta la actualidad.

Todas estas nociones han sido inspiradas por los trabajos del Prof. Jean
Bemard (1) (2), Profesor de la Facultad de Medicina de Paris, quien establecid
El capitulo de Hematologia Geogréfica, aseverando que cada poblacion tiene un

perfil hematologico” particular, ligado, por un lado, a su “stock™ génico, &
(Lizcllr hereditariamente transmisible, y, por otro, a fact(,)res del medio ambiente:
ger?éi?cr:((:lfﬁlsanzr;]alez 0 patolégicos estdn bajo el control de la informacion
en Hematologig' Ce, y.l-f,l?s exigencias del medio por otra. Este perfil, uerise
aparalos y sisten.lasqlll 'brio. gene: medio ambiente, existe para 0doS oy
hablarse de una nefrocil(;e constituyen el ser vivo, y podria, por lo tanto, 0%
es la Hematologia 1a qféae%le?eg;ﬁg i oo orologla e I Peﬂ;
sobre otras ciencias de la Biomeds ad ha tomado, en este dominio, un el
iomedicina por el hecho mismo de la naturalezd ®

]a Sﬂngrc‘ teii A

tejido liquido en e

; u : i S
£enclicos y que es altamente se(rlls?big zf) RS determinar innunSESR .

de 1a sangre y en sy amp; las condiciones del medio; en 1as¢él
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Henwologfa geogrdfice

atologfa Geografica examina dos series de factores: la primera serie

La Hen;c 4 la estirpe genética, heredada de antecesores lejanos: es la
corres . {a Etnologica, algunos de estos factores se remontan m4s all4 de la
ematf’log.On y han llegado hasta nosotros en el curso de miltiples etapas
omin.lZaCl in sufrir modificaciones notables. La segunda serie corresponde a
CVOIUHVZS : medio ambiente, 10s cuales ejercen una presion selectiva perma-
factof@sS : eesta presion no varia durante un largo periodo, ella conduce a
nentc: lr el perfil genético de una poblacion, por secuestracién de genes
modlﬁg;S y eliminaciéon o subeliminacion de genes desfavorables. Estos
favorios traen finalmente un estado de “adaptacion” del individuo al medio,
lrlzc:e ha convenido en llamar la adaptaci().n genética, fruto de la seleccion
natural, constante irreversible: uno de sus ejemplos.més notables es dado por
Jas poblaciones de las grapdes alturas, d.onde lgs habitantes permanentes de 1a
sona muestran 1a instalacion de un equipo 6xido-reductor para compensar el
problema del medio ambiente pobre en oxigeno, y muestra c6mo, a través de
Jos tiempos, un pardmetro ecol6gico (altura y pobreza de oxigeno) conduce a
]a instalacién de un pardmetro genético (cambios enzimaéticos) que lleva a un
mejor aprovechamiento del oxigeno, con cifras de elementos rojos de 1a sangre
que no difieren de las cifras normales de individuos que viven en las tierras
bajas. Esos individuos sufrieron un fenémeno progresivo de adaptacion,
fenémeno genético de instalacion “paso a paso”, a través de multiples genera-
ciones sucesivas. Es el caso de los Aymaraes, que viven en las altas planicies
de los Andes, entre los 4 y 5.000 mts. de altura. Ellos estdn adaptados y la
poliglobulia en ellos no existe porque viven, desde hace milenios, en los altos
delos Andes. A estas alturas el ambiente parasitoldgico y bacteriano es extre-
madamente pobre, y los individuos han perdido, en parte, 1a capacidad de
sintetizar rdpidamente ciertas inmuno-globulinas. De modo que transportados
a las tierras bajas, serdn sometidos a miltiples presiones parasitarias y micro-
bianas, y estos sujetos, reaccionando mal, estarian condenados a desaparecer.

Los habitantes de las tierras bajas, en cambio, cuando suben a las tierras
altas, pobres en oxigeno, sufren una “poussée” poliglobilica inmediata, y se
tstablece en €] 1a sinmatologia clinica del mal de las alturas o mal de puna; la
BOliglobuha le permite oxigenar correctamente sus tejidos a expensas de un

ga§to’= energético inmediato elevado. Este fenémeno es la aclimatizacion o
habituacign, que es reversible, que no reposa sobre bases genéticas directas,
COntrariamente 3 lo que ocurre con el habitante permanente de las tierras altas;
POreso aquellos, al volver a descender a tierras bajas, sus cifras de hematies y

“flemoglobina vuelven a sus cifras normales.

Al Considerar la Hematologfa en su aspecto geogréfico propiamente dicho,
&;Sll_)le distinguir: 1) La hematologfa tropical, situada en la zona trépico-
espec(.)nal, zona caliente y himeda del globo que favorece la pulplamén de las

'S macroscépica y microscopicas. En ellala lucha porla vida alcanza su

€s
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nente asegura la perennidad (e o
§

mbiente pato]égico muy marcado, 1o que trac |y
Jte todavia en vfas de desarrollo, mal arm, oy
demiasy donde habitan cercadelastreg Cuartag

a
eza, y 12 pumedad perm

ores y deun d
{ses gcncralmer
randesen

maxima agud

huéspedes vect
resencia de pa
ara lucharcontra lasg
partes de 1a humanidad.

Dos hechos merecen Ser retenidos en este capitulo: a) 1a frecuencia de log
5

sfndromes hematol6gicos por agresion bi.olOgica: ;memias parasitarias, €08ing-
filias y los sfndromes carenciales, egpemalmente ag anemias ferroprivag, yb)
a frecuencia de enéticas (hgmog]obmas .Emormales ¥ mutacio.
nes enzimdticas). 2) La Hematologfa desértica, €s muy dlferenye de 1a hemato.
Jogfa tropical, el desierto, situado 10 més amenudo enzonas calidas y secas, por
el hecho de su aridez €s pocO compatible con las exigencias de la vida. Aparte
de algunos animales altamente adaptados a este severa ecologia, el hombre eg
el tinico primate que s¢ aclimata ficilmente, gracias a cierto contexto natural,

a la vida desértica.
Aquf hay que distinguir dos tipos de poblaciones: a) los ném
qui hay @ adas, que
estrechamente ligados a sus rebafios de donde sacan lo esencial para su
nutricién, no cesan de recorrer vastas extensiones buscando pastos; ellos
presentan, en general, un estado de salud satisfactoric. L.os sindromes hemato-
léglcosl_aqul son raros. b) Lo§ habitantes de los 0asis que viven en islotes de
glsgcrorcainlla m'as 0 menos himedo cuyas gzen:ﬁs de agua son capaces de
! gu l a existencia, sufren, sea de endemias permanentes o epidemias y la
ematologfa del oasiano es, amenudo, en miniatura, 1a hematologia del hombre
nglcal. 3)La Hematologfa de altitud: La mayor parie de las altas montafias
a?a lvt?c?aa‘s‘ estdn snua{as enlazonatropical, pero aquf el clima es poco favorable
o milzrslpontanea .Elhombre puede vivir voluntariamente en esta ecologfa
Existen pocé(s)ss};g:g;: C;rre en los Andes y en las montafias del Himalaya.
s hen ' - - ; :
un ambiente pobre 1atol6gicos de origen biol6gico, a consecuenciade
; _ €N agentes patdgenos de toda clase. Y
la poliglobulia de altitud ke A clase. Ya hemos hablado de
y suben al Altiplano, 1o cual nI:())mSenta foies L otos que viveD CIESEE b
zonas altas que han sufrido yael ?Curre % ‘e poblaciones auiGoIEE .
la zona templada es 1a me; proceso de adaptacion. 4) La Hematologfa de
CO 0 nada de agresién bi .
- S : :
cambio, son frecuenteg y sugre laor? b_lomglca. Los sindromes carenciales, el
Eeawfaleza econémico-social Sf n ICion es geogréfica, pero sobre todo de
admfltolég:cos Por agresién iéxicaom un aumento regular de los sfndromes
mite, como parece rqz » de los procesos malignos, m4s adn si 8¢
¥ linfomag Onable, el origen vi b :
el del N 53) La Hemalologfa de lasg N viral de 1a mayorfa de las leucemias
0 y 2 {aq (of
indfgenag n:) o TeEponde g regiOnesOIrllas fras (ofroulos polarsCiERN v
orte, no bre()lablemenlc adaptados g | WY poco pohladas, o0, AR -
’ A AT :
ki sdcnblfm absolutamene sindro?s condiciones ecoldgicas del Polo
» (4€DIda a mj Eraciones, degde ?‘e carenciales. 6) La Hematologf2 de
Iempo pasados y en la actualidad, €

1as anomalias g

i
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afses de América, especialmente
. C Em:?g?w;legell%sagems sindromes de Hemat910gfa
i corlse han vivido especialmente en zonas tmplca!es.
wzg :osinofﬂicos; anemias lo mas a.menudo parasga:
R s reintroduccién endémica de ciertas enfermeda
# helfn“s];r(:csi’romes hematoldgicos carenciales, y por ﬁp, scf>_1n
bt | binemias por Insufl-
pal ' i anormales y las hemono
; A as hemoglobmemlas

: en;imﬂﬁcas-
mbién candi

datos a enfermedades hematolégicas importadas sc;

e los habitantes propios de un pafs que haq §smdo en r::a
e motivos de trabajo 0 como turistas, €n visitas de co

i icales: mismo una escala aérea de algunas horas basta,

’

es trop! , : ;
e pafsmaminar a un individuo virgen, de una afeccion.
,para 0

s generalidades sobre Hematologia geografica, de sus

Despu sta ol ‘
; > d?melos hemos escogido el de la distribucién geografica df’ las
W i (;?fmatolégicas en los distintos pafses de la Tierra. Nos .re-fenmos

; 0::: aaquellas que tienen una distribucién geografica bien definida, por
solame!

ieres del medio ambiente o por un caricter genético, en determinadas
carac

~ poblaciones O etnias. |

Empezando por las enfermedades onco—llegle{toléglcas:_ Las leL}cemlas
- agudas y cronicas, mieloides o linfoides y los linfomas ma'l!gnos,. atgctan a
todas las razas: blanca, negra o amarilla, pero hay algunas diferencias impor-
rantes en la distribucion geografica y frecuencia.

Enlamayorfa de los paises los Linfomas representan una fraccién pequefa
geltotalde los tumores, con la notable excepcién de las zonas de Uganda, Kenia
yNigeria, en relacion con la elevada proporcion del Linfoma de Burkitt en esas

dreas de endemia maldrica. Datos recientes (1985) sugieren que en ¢l Oriente
Medio (Arabia Saudita y Kuwait) la incidencia de tanto los Linfomas malignos
10 Hodgkin como los Linfomas de Hodgkin es superior que en los paises
oocit.ientales Y, sobre todo, en los del Lejano Oriente donde los linfomas son
gg}xa;ntceor:]uytpocg comunes: 10s jap(»pc:sgs tienen iqcidcncia particular-
"!llﬂ.sadelan;e Lo:i E:F .Lén de Leucemias linfoideas crf)n.lcas, comg v?,rem(.)s
Vmable per(; cons?tm uos derazanegraenlos EE.UU. tienen una 'mCJdencna
. dependencisae:ten']eme mc_?nor que en los de r'aza blanca, sin que sea
e on influencias genéticas o ambientales (8c).

- _pmag(l)tcna;da elevacion de la frecuencia en individuos de raza judia se ha

: B eSsrta:el. EE.UU.yenel Renpo Unido, que podria estar asociada con
€ Hogol S ieump’ea. Lamayor diferencia en la distribucién del Linfoma
do 0§ paises desarrollados y los de poco desarrollo, correspon-

alos u‘es model - - .
- 0s de distribuci6n estab] id ?
71 : €cidos por Correa y O’ Conn

Y asociados 3 desarrollo socio-econémico (8c). ; ¥
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elo histol6gico de los Linfomas no Hodgkin y de 10§ Hoggp:
 as formas de linfomas foliculares r8k|n

iaci cas.
resentan yariaciones gcogréﬁ e

infomas no Hodgkin en Europa y eni
0§

sentan una amplia proporcion de .L / - .
EE,UU., en tanto que Jas formas difusas son mas comunmente vistas en o

y adultos en pafses en des | bi¢n para los Llnfomz}s de Hodgkip 1:
forma esclero-nodular es el subtipo predommante? en los paises occidental' .

tularidad mixta es tfpicamente encontrado en ls,

as

mientras que subtipo de ce
ales (8¢).

series de pafses nO occident
relacion con la distribucion geogréfica y la frecye
n-

linfomas, merecen Ser destacadas.

Hasta el mod

Tres circunstancias, en
cia de ciertas Jeucemias y
En primer término, 1a leucemia linfatica crénica es mucho menos frecuen
en los pafses del Lejano Oriente que enlos paises occidentales (3) (4), mientr e
en gran mayorfa de 108 pafses la LLC es la forma m4s comun de 1€ucem€is
crénica; (con escasa diferencia con los que asi no opinan y se inclinan po ia
%eu;emig mieloide crénica); en cambio entre 10s japoneses y otros asiatil:c) &
incidencia anual corresponde a mucho menos de 1a décima parte: de 25 -
entre 1os blancos europeos y norteamericanos (promedio 25%) e -
negros de los EE.UU. en S. Francisco y Detroit (35%), el PTOmedis(; dzt;z los
S .UU. y en sus Qescendlentes, de generacién en generacién
que sugiere que la baja frecuenciadelaLLCenel Japén es de ori 2L
antes que ambiental. El bombardeo atémico de Yokoh el
produjo, entre los sobrevivientes, ningtin aumerﬁo : & 5”31"“‘ y Nagasaki, no
0 en el namero de LLC ().

En segundo término, i ;
Sf‘ndrome linfoproliferati\[/J(:: T::a:lgttn"zazg ZLZEOMGOIEZ{%H o
sivaalaquell M 0 una malignidad linfoi :
/2 fomaqendé?l?ilg(;nclfeﬁcergla' a Células T del Adulto (A%FL) (6?21(3;(::62;5?:3
i e lao‘s : € japoneses que habitan en el distrito de Kyushu
También en forma f;ndémigs a mds sud-occidental del archipiélago japonés
yenlazonarural del sub-esta (Sie lo encuentra en negros residentes en el Caribé
unretrovirus del Tipo C: el ¢ delos EE.UU. Es una enfermedad transmitida por
I) (5). La asociacion etiolg virus linfotropico de las células T humanas (HTLP\(/)-
en evidencias sero-epide gicaentre este virus y la ATL, se bas ialmente
26% de la poblacién mioldgicas. En la zona citada: d ool |
aparece como contao normalmente es seropositi :distrito de K
A agioso pero débil positiva para el HTLV-I, el cual
. m(?;mentes con dicha pruebga : m.er.lte productivo. Por eso el 98 0 99% de

asde ATL y gon consideradgssmva’ no manifiestan ningin Signo i
como portadores capaces de transmitir el

germen, Estydi '

OS epidemi :

€N Otras dreas de Or?en Miologicos han mostrado que el HTLV-I es endémic®
-Tes

OLros casog deelg:q’[‘iE[l,UU“ ¢INE dg Suk(;gsrgaf asf como en la cuenca del Caribe
en ai an sido descri ricay en Afri ML
Hawai y casog €Spordd is d‘escnlos €n una cohorte d:(?: Central. ASH:i](l;jm s

08 de la enfermedad se han f_cpogezes am; R
portado en EB. =
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. i1aridades con
de sus similar
[aATL apesal o. es diferente de la

o
v PCt 0 todo el und
iyl dlcame
- pallad ologfa ! icntes a esta
patural® e g ity otros reHroVins Pf“ez':rcl:f:s 2 Células
d u j0s de Leuc
o recorda” | en unos pocos e cion de

encontrado do de una gran propor

1

s T, por fin ¢
ppe.sﬂ));\ o SIDA D-

iadignade teners '

» St:f?;:ms.gcs el tumor descripto po
WIS %e Uganda y que se cono ,

Linfon africano (8b) muy frecuente €

l‘ o | 18% de los tumores

_ e nfantiles, 4 | i

- sncia en el sCX0 masculino (13,3 por 100.

45 on 1a costa Oeste d
t '1: 8¢ extiende en ; X
mad:n%plia zona que atraviesa el Africa vecina del Ecuador, €n

4. €N un

donde 1a temperaturd mifnima es mayor de 265C. Y 12.1 prempltaaén
¢ de 500 mm al ano. La forma endémica s€ extiende a Papua,
griﬁgae Indonesia; es rara en altitudes mayores a 1.500 mts. donde la

cac por debajo de 62

Esta distribucion geogréfica y la aparente importangia de temperatura y
m sugerfan la intervenci6n de un agente infeccioso, proba’plemen}te
ffmiﬁdo por un insecto vector (9). Asimismo, la distribucién peculiar segun
Jasedades, que aumenta bruscamente desde el segundo afio de vida y disminuye
 iniciarse 12 adolescencia, ha sugerido que el tumor podria ser una respuesta
|2 una infeccién viral, frecuente productora de inmunidad. Morfoldgica-
enle se caracteriza por una mezcla de células indiferenciadas con una
Wm de grandes fagocitos pdlidos que dan el aspecto de un cielo
estiellado. Clasificado histol6gicamente como un linfoma difuso, se tiene las
*.‘ g yconclusivas evidencias de que este tumor a células B pobremen-
£ :?eﬂ:;b eri) C::S}E:ld;) po'rliun virus (10), el virus de Epstein-Barr (EBV),
.. :[1]1;;1;1] ef(llerpes, Y que también se encuentra en la
s linf . | .ad autolimitada en la que las caracteristi-
oblastoides son también células B transfi

sformadas; pero en esta

dichas célula ioni
: $ N0 significan onc i
oo ogenecidad, pues S :
Mientos moleculares adicionales R R

HTLV-1I aisla

¢ en cuenta en el capitulo geo grafico
¢ Denis Burkitt (8a) en

bre de Linfoma de
A nifios: corresponde al 50%
linforreticulares (8¢c)y e§ de
000) que en €l femenino,
el Nilo en Uganda, y €n

ion proliferatiyy sobre

; un 0 i
PO I estimuygcig, i dparalo inmune, ya genéticamente

virus de Epstein-Barr.
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g cambio$ clinicos ¥ sobre todo histolégicos del 1
infom,

Un linfoma con 1o :
> o9 o 0 afficano (11), que difiere del prototipo africa
no en

de Burkitt “americano :
- gcograﬁca, que en forma esporddica s¢ extiende préctic

|a incidencia edad-especffica: el Burkitt affi amentq
afios de edad (en media 7 afios) y enel eSpor;aPO S
mis tarde; en 18 Jocalizaciones anatémicas dico gg
n caracterfstico sindrome de tumores extra » Ya que
89 de los pacientes africanos y en Sélogimglio'
las visceras abdominales: rifion 0Var?;% de
’ 43

almente, mientras en 10s casos es ;
se origina en las placas de Peyer y en 10S ganglios mesentéricos porddicog
ubicarse en las zonas foliculares de células B de los ganglios abd Par‘a luegg
periféricos. Lainvasiénde 1a médula 6sea oCurTe antes, y mucho m4 Ominaleg y
enellinfoma “americano’, que en el linfoma africano (20% versu S amenudo,
velocidad del crecimiento wumoral, en cualquiera de 10s tipos 35%).La gran
Bu.rkitt Jos hacen muy vulnerables ala terapéutica, pero especplal e linfoma de
africano (13), en que usando altas dosis de ciclofosfamida, se tiez]ee;lrt,e eneltipo

’ acuracién

del 20% al 50%.
Otra diferencia importante {
entre las 2 formas del linf
oma de Burkitt (
el

endémico y el no endémico)

. , y seguramente 1a pri '

o ; principal (14

yorfa de los casos africanos (més del 80%) den‘vzmpde (un il{frsl e
& 0 neoplésico

con hallazgos de iti
L sg g E‘::glsla B PQSlUVﬂS para el EBV; mientras que en |
_negativos en su gran mayoria (menos d (1)31(63808 -
re el 10% son

positivos).

a todo el mundo; €n
Jesarrolla entre los2y 16
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estructuras retroperitoneales especi

En dos aspectos ' :
e envuelvepel braz;cl::);sg gr(lji;orlm‘s‘cmncidcn (5): 1) una translacién reci
una alta proporci6én de tumor OdS B o> 8 y 14 han sido dete tC(liproca
africano, independientem 5 C Burkitt tanto de origen afric -
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ISUdeSt,e asidtico, panicmaaS con linfocitos, més frec cpiteliales AJH.
Fji radlloterapia y tiene t’urlineme entre los chinos de Cu entemente Visto ¢ €
pstein-Barr. ftulo elevado de anticuerpo anton. Es susceptible 2
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ueden tener un cardcter ecoldgico, en relacign con el

: efec
extrinsecos, 0 un cardcter genético, en relacién con fact i factores
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£nicos. ¢S hereditariog |
1) Miembros de la familia Ancylostomatidae: el Ancylostomg d
el Necator americanug. pro.ducen una parasitosis que, por Dérdida?dena]e y
determinan una anemia microcftica e hipocromg que puede ser g € sangre,
severo. Hasido unade las enfermedades de m ayorindice enog climaseh(iaracter
y calientes desde tiempos I.nuy Iemotos, solamente €xcedida por I3 malurpedos
desnutricién en la produccion de 1a miseria humana y 1as pérdidag econgrla! yla
Este verme se fija hundiendo su cabeza profundamente en la pare( intén i?as.
mediante 6rganos cortantes bucales, pProvocando por esto pérdidas de s ESmmal
B8 o arte mordida, y "ordefiando* fa Sangre gracias a potentes bombf(gi

.

peristdlticos de su eséfago (100 a 120 succiones por minuto), sangre que e]

El A. duodenale o anquilostoma de] Viejo Mundo, es esencialmente un
parésito del Sur de Europa (15), Italia, Sicilia, Cerdefia, Espafia, Austria,
Hungria, Yugoslavia y Bulgaria, asf comola costanorte de Africa, S. delaIndia,
S. de la China, en el Japén: y entre los aborigenes de Australia. En tiempos m4s
recientes, la inmigracién de familias infestadas a partir de 4reas endémicas, ha
introducido en el A. duodenale en muchas re giones donde el N. americanus es
0 ha sido el verme humano predominante. Asi aparece, sobrepuesto al N.
americanus, en el S. de Ia India, Birmania, Malaya, Filipinas, Indonesia,
Polinesia, Micronesia y en el Africa portuguesa, localidades donde es invaria-

blemente menos comin que el N. americanus.

Esta misma superposicién ocurri6 en Centro América, la zona costera de la
América del Sur, desde el N. en el Golfo de MEéjico hasta la altura del Rio de la
Plata. En cambio, en la costa pacifica de la América del Sur es el verme
predominante. Soper cita, en el Chaco Paraguayo, la presencia de A. duodena-

les entre las tribus indigenas aut6ctonas (15).

El Necator americanus (15) fue descrito en 1902 pas Sules, examnr:tl]ndo
especimenes de Texas enlos EE.UU., ddndole la den'ommaCIC_Sn g pa(s)tau A g:
es vdlida. Aparentemente no es indigena de 1a poblacion amenn(jjla. 7 as(i‘, <inod
introducida del Africa. Al Necator (de necare: matar; es el m?tz 002 ;) faws.
de América) se lo encontré ampliamente dlsm?gldroe;ft‘o d(; 5 regid.n Norte
EE.UU., las islas del Caribe, América Central y del Su | anquilostocaideo

1 c
y Central hasta el Rfo de la Plata. El Necator amenCaclimlss‘:lsr de Africa, de Asia,
predominante en Africa Central y del Sur, las zonas de
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4 4, Indonesia y las costas nOrte y este de Aygy-
i nas, . arte de la poblaglén mundia] Sufl‘fa de]v
1. en 1943, estim6 d oyendia,1a cantidad de 1’nfesta.dos ha dismipy l
Stoll, € (o vermes: acha sfcctuada por Organismos intermacjo,y

y e
arias de diversos paises. $de

|4sticas que tienen una distribucion geogryp
emia permniciosa 0 Enferme dadl

nementc . 3
e:1(1)11;; y por 1as oficinas san!
: 1o megalob
¢rmino 1a An

o rimer o :
definida estd, © 15), Bs la insuficiencia secretoria de las célulag 8lstrigy,

atrofia, lo qué conduce a una falta de secreciép del Fagyy,
. de Castle, 10 qu€ trae una absorcion transt(.)m:ida de 1a vitaming By
mtrfnse.co or los alimentos. Normalmente el factor intrinseco se AMarTa egy
\Cz(l)tziﬁ:: ::ra formar el Complejo EI: Vitamina B. Asi cruza el me'di 5 Proteo,'
Jitico del intestino superior y € el' 11eog es captado Por receptores ileales, que
pasan la vitamina B12 al epitelio intestinal y de allf al plasma.

La afeccién es particularmente comtn en Suecia, Gran Bretafia, Dinamgr.
ca e Irlanda; en estas poblaciones de alto riesgo se encuentran 9 casos nueygg
por cada 100,000 habitantes por afio, y entre los escandinavos hay un 0,13%ge
afectados (17). En cambio es menos comun en cau cdsicos de origen italiangg
griego. Entre 10S negros y los indios americanos es muy poco frecuente, y comg
rarezas s¢ han descrito en banties de Sud Africa, en orientales (hinddesy 3
chinos) o en drabes en Kuwait. :

parietales por st

Una anemia pemiciosa idéntica a sus manifestaciones hematoldgicas y 1
chmpas ala anemia de Addison-Biermer, puede ser producida por un cestode; j
el Diphyllobothrium latum o tenia botriocefalica, que con la Tenia solium yla

;aglnata constituyen los cestodes més frecuentes que afectan a la especies
Ouﬂrgin:cgnsl)eis)sga;;%g ;16 E31 z;) 10metros 0més metros de longitud y con 3.000
B ombre se infesta por sus h4bitos alimentarios

a 0 poco cocida de peces de rio (sollo o lucio, truchds

y In4s raramente al yeyuno.

Es un pardsito comyg
comun en el norte de Italia (alrededor de 1os lagos), enS

Yy en Alemania; eg
: . » €8 muy fry , !
Finlandia donde el3%g ccuente en los paises balticos, especialmente &

el - - :

fuertemente infesgadog 4 poblacién est4 parasitada y los peces comest
EEUU. y en Canady, .ah:gl%lén €S comin en el delta del Danubio ¥ €858
ecor de los grandes lagos. Se ha demostrado

presencia de :
IR OnS infestadiog o 15 ron | de Argentind)
grandes lagos del S. de Argel==a

El pargsi
0 puede :
Casos es my Producir : .
y n uIla ane - - 7 |-",
E170% ge IOSp:;lSUeno COmparado cop t)jlrllll?n]t)Ou’loceféhca, pero el I;lflzse ‘
ero total de individuos eSS

S Ieportad
a pemiciosa botriocef4lica s¢ < ; 1

tr !

aenFlnlandia,(lS) adQsg de anemj

,presen[andOS oo 4_
el1,9a139 de los portadores del Ve
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en donde por razoncs gcnélica, la .poblacion tiene una predisposici

Anemia Pemiclosa. La Angmla Pemiciosa Botriocef4lica se prodpomcmn ala
afinidad que tiene el pardsito por la vitamina B12. | 08 Yerimes uc;, porla alta
de cabeza alojada en el yeyuno, por competicién, estdn en éSOdfe.todo los
usurpar 1a cobalamina robando al paciente este Nutriente vita? Ndiciones de
Complejo FI: vit. B12 alcance los sitios de sy absorcion en e ilezrl::e(sl ;];m el

3) Entre las anemias hemoliticas, a) la esferocitosis hereditari
comun de las afecciones hemoliticas hereditariag entre la gente dea es,la més
norte europeo. Muy comiin en Suecia, Dinamarca, Islandia y Gran g?éi;; del
en sus descendientes es una afecciéon especialmente reconocida en lIa ra, y
blanca, es poco comun entre los individuos de raza negra, pero ha s?jg
encontrada aun entre los Banttes. Enlos EE.UU. se encontré una incidencia en
el nacimiento de por 1o menos 220 casos por cada mill6n de habitantes (17)

Esta afeccion, sin embargo no estd restringida a ninguna raza en paticular:
en nuesto pais tenemos en estudio y tratamiento 6 familias, de antepasados al
parecer ibéricos y/o guaranies. La enfermedad es transmimtida con caracter
autosémico dominante por padre o madre, pero la penetracién puede ser
incompleta.

b) Entre las afecciones hemoliticas adquiridas por infeccién parasitaria, en
primer término, tenemos el paludismo o malaria. Antes de la segunda guerra
mundial 1as 2/3 partes de la poblacién mundial tenia malaria. Entre 1956 y 1968
un programa global parala afeccién llevada a cabo porla Organizacion Mundial
de la Salud y grandes campaifias de saneamiento en diferentes paises, dominé
la enfermedad en las 3/4 partes de las 4dreas maldricas iniciales yla qnadicé en
la mayoria de las zonas templadas, descendiendo en general a sus niveles mas
bajos en la década del 70 (5), en que se erradicé la malaria en la mayor parte de

las zonas templadas.

Pero en 1os dltimos 15 o 20 afios, hubo en ¢l mundo un alarmante resil: %lg
de esta antigua enfermedad, debido, entre otros factores, 1; egefrflzlil;arum
mosquitos resistentes a los insecticidas y por 1a apafw’ir;ricz Oceanfa Gl
resistente a las drogas en América Central y del Sur, AS’S’ {5 ontr)éndOSC enese
En los EE.UU. la malaria desaparecio alrec%e(‘ior de 19(51 ,€ i TR
pafs solamente casos importados, la mayoria mtroduCl- %Se%%uentm actualmen-
del Vietnam, que es cuandola prevalencia fue mds alta; §

importados (5)-
te unos 200 a 500 casos nuevos por afo, 12 mayoria 1m;l>o RO
- mundo,
El Africa tropical es el mayor focO de lmalafl;; ?;‘az en nifios; es también
falciparum la especie predominante, de alta mo

prevalente en el SE de Asia (15)-  entes menoseleY ppe
El PI, vivax puede ser transmitido 2 femperaturas a“ue <o extiende por paises
que el P. falciparum, y tiene, por €80: un predominio anka y tambi€n preva-

de zonas templadas: India, Paldstirslia 77
lente en América del Sur, SE de
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ax enel Af rica del Oeste afectando g i
vn"ms de estas 4reas tienen el fenotipg .

: i e NO POSeen este detarm, X
-, Los hematics que Cle
) eso el 90% de los negrog delnn o

amente distribuido, tiene una baja inCiden .
oco comiin enzonas de endemia a py Viz
y Occidental donde la fiebre Cua gl
blema clinico y de salud pﬁblicaage |

iac, aunque amplilc
i g i Cenrl
grgducclzli)da por P. malariae es un pro
importancia o)

c)La partonellosis 0
Baciliformis, €s una en

Enfermedad de Carrion (5); producidaporlaB artongl,
fermedad bifésica, que comienza con un cuadro jpfeg,
cioso francamente hemolitico, de comienzo abrupto y alta mo r[al.idlad (40%de
pacientes no tratados morfan, antes de 1{1 época del uso de los antibidticos), L3
fase aguda en10s sobrevivientes €s autolimitada y corresponde a la mal llamagy
fiebre de la Oroya. Le sigue un perfodo quiescente y a los 3 0 6 meses se inigjg
la segunda etapa: la verruga peruana, con aparicion de multiples hemangiomag
miliares 0 nodulares, que luego curan espontdncamente. La enfermedad recpy-
deci6 cuando se trabajaba en 1a construccién del ferrocarril de LimaaLa Oroya,
El nombre actua} de las afecciones es enfermedad de Carrién, quien demostrd
la unicidad de estas dos afecciones, inoculdndose exiracto de verruga peruana

y falleciendo de Fiebre de La Oroya. Es una afeccion transmitida por flebéto="
mos, especialmente el Phleb6tumus verrucarum. 1.2 ccologfa de este vectores
responsable de la delimitacién geografica de la afeccion, pues €l vive entre los -:*

700y 1.§OO metros de altura en las laderas de los Andes en el Perd, Ecuadory ™
iqzoanotg;tl\slodeaex;fttﬁla enfermedad enLa Oroya, que se encuentra situadaamés
o q.ue & esia & raenlos Andes, de donde es mal 1lamada Fiebre de Oroya,

Cludad esta enfermedad nunca ha sido contraida (19);

d) Lababesiosis o

del hemisferio norte, es

restringidas a islas y g
Francia, Irian Y dreas costales del NE. de los EE.UU., en Califomia,_

da Escoci
conocidas de] Y =S0cia (5). Es causada por varias de las 71 especies

hematozoar
s ario - ; i
Microtis, tran del Género Babesia, especialmente de la especie =

Smitidas por la pj i3
Derm C ;
ACENtor € Ixodes, Egtag agqlicei:ers de garrapatas duras de los Géneros =

Cir 1 Pl 1‘.,
Culacién humang, 1o o 1eren el germen de lauchas silvestres. ENAS
;:dqu'“endo formas ap POIozoitos penetran e ] interior de los hematfés: =
s 9 = o
te ciclo asexuadp e '€s a los merozoitos del P. Fanciparuf:-

Siendo ey ico qu
dente en ¢] 1, formaciécrll sepresema a la Babesia en el hombre, 10
gametos.
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e) Las anomlalidc?s hereditarias de 1a hemoglobing particy]
nicleo proteico globina, llamadas hemoglobinosis, se aividec;,u armente de g,
en primer t€rmino (grupo a), corresponde a 1as alteraciongg estr?]r;tdozl £rupos:
i urales de 5

: do término (grupo b
globina y en scgun grupo b), que correg nd :
Ja regulacion de la misma fraccién hemoglobl’nica.po "4 e dleruciones e

Hay 3 hemoglobinas normales: |2 hemoglobi

96 a 98% de la Hemoglobina normal del adyiyo, La hemoglobi
hemoglobina fetal corresponde a la vida feta yalainfancia my 'rrla F (HpF) 0
reemplazada en el primer ano de vida por la HbA, de mojc/i g eCOZiSlendo
constituye menos del 1% de la hemoglobina en el adulto, La hem(;] ulebfi HbF
corresponde del 2 al 4% de la hemoglobina total de] adulto. La Hbi (t)iegla (;AZ
cadenas alpha y dos beta (alpha A2 - beta A2); Ia hemoglobina F tien: dOs
cadenas alpha y dos cadenas gamma (alpha A2 - gamma F2),yla hemoglobi:]);
A2 tiene dos cadenas alpha y dos cadenas delta (Alpha A2 - Delta A2),

A las hemoglobinas anormales con alteraciones estructurales (grupo a.), en
las que hay una mutacién genética a nivel de log genes de estructura, esto
conduce a una modificacién estructural de la molécula de hemoglobina dando
lugar a hemoglobinas anormales. A éstas, se les fue dando, sucesivamente a su
descubrimiento, el nombre de letras en orden alfabético: C,D,E, G, etc., hasta

llegar a 1a HbQ, momento en que por la gran cantidad de hemoglobinas
anormales descubiertas, se suspendi6 el sistema, de modo que desde Ia R
(exceptuando la HbS que es la hemoglobina de la Sicklemia) y desde la T ala
Z, no hay denominaciones con letras, por la gran cantidad de hemoglobinas
anormales que se describen con frecuencia. Se las designa desde entonces con
nombres geograficos (ciudades, distritos, provincias, hospitales, etc.), 0 que
pueden ser la region nativa del sujeto problema o el lugar del descubrimiento;
mas raramente ¢l nombre de la persona portadora. Asf se habla de hemoglobi-

na Punjab, Hb. Kenia, Hb. Lepore, etc. ; hay actualmente cerca de 400
hemoglobinas anormales identificadas hasta el afio 1987. A este grupo se lo

denomina Hemoglobinosis o hemoglobinopatias verdaderas.

En el grupo b, cuando hay una mutacién genética a mvel}‘;; lo;sngell;l;:
reguladores, no ocurre una modificacién de la estructura de la d l.t’ ; ue son
modificaci6n de las cadenas polipeptidicas alpha, beta, gam:;:;g ,: ;}g grupo
sustituidas parcial o totalmente por otra cadena de mIIP:lP AR S
pertenecen las talasemias, mejor 1lamadas los estados t asde ﬁp')éptidOS, g
una modificacién cuantitativa de una o més de 1as Cadf nashemg(g)lobinopaﬁas
no una modificacién cualitativa, como ocurre con 1as

. > n el grupo a.
propiamente dichas y citadas anteriormente en ¢ £riPO Estas hemoglobino-
1.- Hemoglobinosis 0 Hemoglobinopatfas verd a?:rzz-icacion geogréfica y

SIS varian envfrecuencia considerablemente segun

segiin los grupos raciales.



420 ente 1a mas comin de todas lag hemg,
an:] ce la sicklemia 0 sicklanemia g gpq, >

mog ciap rva esencialmente
a) La he 5 Su presen osis. S€ obse en |a
pinas on:ale : re al;‘l’a‘ilca_ g estima que de 2 23.000.000 de pe

ormes ; _

pematfes L?i::wﬂw*en 5 dad en el estado homozigota (sicklanep;,
ra solas (sicklemia) (20). Se la ertlc:(ciailzlt;adpartlculann
o po000 son heteroZ180% na ancha zona A
] Afric ecuatoriat scar), por debajo del desierto del Sap

en todo © g de Madagd ambesi (5); 1a mayor concentracigy
2 ZONA incluye a N-igeria y Ghana por yy,

en un Fn estos focos hay tribus en 1as que el 4()
trlf?-gen e: extendiéndose excéptn’pamepte a partj
progresivamente de menor mmdgnma. Una tagy ¢
s zonas, pero con considerable varjaeq

) 29, de la tribus Hanmiticas porta ]

: asf que soloun = ; gene,
de una trlbuaotr:i )1’ ;(S% deqlos banties. La Hb. S tambin sc encuentra gn jog
compar?dodtéozrabia Saudita, y en 10s de la zona centro-oriental de la Indig
habitantes

en Sri Lanka (17) :
enor se encuentra en1os contormos del Mediterrédneo, genergl.

SN como ub “ras 20" (heterozigota): sur de Italia, Cerdena, Turqufa, y
:; ecialmente en Grecia, donde s¢ ha demostrado que hasta el 32% de Jog
ha[l))itantes de ciertas aldeas muestran el fendmeno de la sicklemia (17).

En otras zonas geograficas s¢ encuentra en descendientes de pueblosq
han emigrado de las regiones citadas, como ocurre con los negros de Améri

1 OeSle$
el centro Y €
ena Gabon y Zaire POf g

ivi e
de los individuos pos_een

15 a 20% €s comun en pa

Enunatasanl

del Norte, Central y Sudamérica, y ¢n ¢l Caribe. En los EE.UU. la frecuene
menor se encuentra en el N., por la mayor mezcla racial, en tanto que enl
poblaciones de Carolina del Sur se aproxima cl 20% | 17).

b) La Hemoglobina E: descubierta por Itano en la raza amarilla es la;{
segunda m4s frecuente variante hemoglobinica, y ¢l 80% de los genes Hb.Ese-':
encuentran en el SE. de Asia, afectando al 50% de la poblacion de Tailandia

Oriental (Provincia de Surin) y entre el 20 y el 45% en otras partes de ese pais
y en Cambodia, Laos y Birmania. La Hb. E se extiende al S. a partes de8
Indonesia (1% de la poblaci6n total). pero es de baja incidencia en la India
(hacia el Oeste) y en el SE. de China (5) (17) (20).

het:;):f;‘;i‘(lj‘;?[().?0.000 de individuos del NE. asidtico serfan portad(')r:_
por 1o demss tmesea ICmOglobu}a y 1.000.000 de homozigotas; esta afecc1'6ﬂ
que no influ : s homozigotas signos minimos de anemia hemolitica:

Yen sobre la salud, la procreacién o 1a longevidad (5).

¢) La Hemoglobinosis (- i
iy unilgbmosns C: aparece casi exclusivamente en negros, ¥ €&
Occidental, con maona Seogrdfica més pequefia y bien demarcada del A8

Yorprevalenciaenel N_ de Ghana y en la vecina region0&
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de el 28% de 1a blaci
Alto Volta, don ic ¢ . po N albergy ¢
declinacion de la incidencia en todag direccioneg 5 partir f: Illae 'recqg ur!a rdpida
En Nigeria, el rfo Nfger parece actuar com g barrera que Cortala eil i .
el Este (17). T

Enlos EE.UU. el 2 al 3% de 1a poblacigp, €S portadora de|
heterozigota) y es caracterfsticamente yp estado asintomtic:
la hemoglobinosis C homozigota, presena 22,5 casos po
habitantes. La hemoglobinosis C egi4 ausente en Eyrg

gene (condicigp
€omo afeccigp,
I 1.000.000 ge
: Pay Asia (20),
d) El doble heterozigotismo: Es |5 herencia de yn gene Hb
padres y de un gene Hb. S del otro (enfermegag aHb. SC). Esty ¢ Cde uno de Jog
de heterozigota se encuentra preferentemente en Ghana
en Ghana la enfermedad es tan conip comolasicklanemijg ‘ :
i Yeénciertas

afectacomo al 25% de la poblaci6n. En os EE.UU. esta afeccigp asociafgglt?gsz
una frecuencia, entre los negros, de 1:833 nacimientog T

doble condicién
yen el Nuevo Mundo;

dad homozigota (Hb. DD) es rara Y produce una muy leve anemia hemolitica,
sin esplenomegalia, v con células en diana y esferocitos (5) (20).

2) Las talasemias o sindromes talasémicos (5) (17) (20) (21) (22): son

anemias hemoliticas hereditarias e hipocromas debidas a una anomalia del
funcionamiento de 1a reguiacién de la sfntesis de 1a Hb. La estructura de las
cadenas polipeptfdicas e . normal en la secuencia de los aminodcidos que
la constituyen, pero 1a sintesis de cllas es incompleta, parcial o totalmente,
dando lugar a 1a sintesis reducida o ausente de una o més de las cadenas de

polipéptidos.

Si existen 4 cadenas polipeptidicas: alpha, beta, gamma y delta, y teniendo
cadauna su propio sistema regulador, teéricamente debe existir4 variedades de
talasemia. Nos referiremos solamente a las talasemias beta y alpha, ya que las
otras dos tienen un interés muy limitado.

: ior indivi i los
La beta-talasemia es la m4s frecuente y la mejor "“dm?"al,:izgg 32 7
estados talasémicos. y estd caracterizada por la ausencia de‘ als;ndividuo 2
Cadenas beta de la hemoglobina, ausencia que es total si e
homozigota y parcial si es heterozigota. S ¥
fnicos: la beta-talasemi
La beta-talasemia homozigota da dos C.uadms Chmssz.arl;mia hemolitica
Mmayor, peligrosamente severa y la intermedia que g;usa:a r la beta-talasemia
moderada. La beta-talasemia heterozigota se manifiesta po
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agimomética pero con anomalfas morfolg:
forma heterozigota €8 la beta-tala S%lc
i

sye O
je s muy le :
menor d . Jos hematic®: oue n?cnfc sino por deduccié
ecctable clinica ks e ©Studigg

La beta-talasemia se en d C)ftensa ff‘Ja que Compfende tode}
: de ahf su nombre: Thalassos, que significa mg 1

| Asia hasta el Lejano Oriente. Es muy Cor, en
en Italia y OT® n Italia, especialmcme en el delta del Rio Po, dOnd;nl:n
: . Ferrara, S¢ encuentran tasas tan alta comoe] 26 n

sur de 1a peninsula italica y en Sicilia, do %.
portadores, ¥ €7 laisla de Cerdefia, erl la ?1?1:

genéthOS.
ncuentra €N un

el 10% 0 més de
el 11 a 34 % son portadores.

También S€ encuentran altas incide

Se la ha reportado esporédicamente €
peninsula [bérica y en Corcegad, lugares

Excepcionalmente S 1a ha descrito en paises de la Europa septentrional
pacientes Sin antecesores mediterrdneos U orientales. e

ncias en las islas de Chipre

ydeM
n el Norte y el Oeste de Africa ;}t? :
donde la frecuencia es menor e

- edio Oriente, muchos €asos de beta- '
jsl,(riaobFepsort?quS: Turquig, Ir4n, Siria, y han sido descrito entra;a tﬁ)lssggé: 5
ek ;25 ;gnlltbai,é)rzl en Pakistdn y en India, t_aspeciahneme en Bombay, Calaft: ]
it 1(;3 e dzsl(l)mg EC({Jmun en el Lejano Oriente: T ailandia especia]merz
R e SEE. U se h.an descrito beta y alpha talasemias

aja y sus manifestaciones son habitualmente muy liger’a[;e "3

En el cercano y en el M

En cuanto a las alpha talasemias (5): ienci
T ): deficiencia 0 ausencia i
heterozigot:z ipilsahgr:sfrga 4 formas 6 sindromes: 1) la alphietglr:;ﬁf?;
heterozigota, que tienes tado de portador silencioso; 2) la alpha talasemi 1
se lo encuentra, sobre togl"eles de Hb. normales o ligeramente dismin 'c;a ,
SE. asitico. 3) La enfenne(:i’ cc:ionlo todas las formas de adpha-talasernials1 : e?l’e);
T R 1a delahemoglobina H.(HemoglobinosisH)’ (17):
reemplazadas por caden a sintesis de las cadenas alpha, 1 -
de aspecto clinico vari as betanormales, formando la pr L o
BERG Noia sobre ariable en intensidad. Es particul s el
4,8 a 10%; tanlb'étOClO en Tailandia donde se h cularment PRHES ;.
ESPOIc’ldicamem; n se 1o encuentra en el Orj 3 rePOﬁafio una incidencia de
iraquies y en famﬂ?e lo encuentra en Cerden S .Medlo’ Grecia y Chipre
1as suecas 0 ingl fia, Kuwait y en judfos yemenitas®
glesas. Noseh i ;
an descrito casos de enfermedad

CN negros, 4) el
la cual es u cuarto sindrom
0 tet ¢ alfa-talasémi
rdmero asémico s el de 1a Hb. Bart (5) (7

4 genes al de cad
ha tnas
Pha de modo que ningunﬁa;lizlrtzzi(sgg mlma4); hay una LA 1o
ormales son e las cadenas alpha es posibler)
a de esta al[:flzmplazadas por otras 2 gadenagogamma*
talasemia no es viable, y 1a MU .

isaasfz cadenas alpha n
Oma homozigoy
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eneralmente sobreviene ‘.‘in utero” hacia la semana 3 dela
s primeras horas de vida, f:gtando asociado, en un §0 a9
fetalis. Esta condicion, la m4s devastador

te ‘reconocida en el SE. de Asia, especi
ha descrito en negros el hydrops fetalis g

gravidez ¢ Muere
0% de 10g Casos 3
a de l1a talasemiag es
almente en Tailanzlia
ela hemoglobing Bart..

S genéticas de enzimas

en la
ampliamen
Tampoco S¢
3) Anemias hempliticaés causadas por deficiencia
coliticas: La enzima mds importante en este grupo eg
dluhidrogenasa (G6PD), enzima que cataliza el pasolzgici;ladgel;l gi?jz'f;";fatos
Jas pentosas en el met.abohsmo de }os glisidos dentro del hematfe Su fa(;t i0 de
una deficiencia del sistema de 6xido-reduccién en presencia de ima at.r .
oxidante; es el transtormo metabélico ingénito m4s prevalente de los algérgsmn
rojos y afecta a alrededor de 100.000.000 de individuos (5). gy

Como consecuencia de una rpulaci()n genética se producen variantes de Ia
G6PD que dan lugar a una epznma anormz-il, con propiedades anormales; es
decir que no eg la congecgenaa de una cantidad disminuida de la enzima, sino
una modificacion cualitativa. De las 180 o m4s variantes conocidas hasta 1987
algunas funcionan normalmente pero la mayorfa despliegan una activida(i
oxidoreductdsica anormal, haciendo al hematfe vulnerable a la hemélisis
oxidativa, provocada, por ejemplo, por la ingestién de ciertas drogas, como la
primaquina que fue 1o que condujo al descubrimiento de este transtorno. Cerca
de 300 variantes han sido ahora caracterizadas por métodos standards y 100 m4s
por otros procedimientos (23). EI simbolo feno y genotipo de las variantes es
Gd, que se antepone al nombre geogréfico: Gd. Mediterrdneo, Gd Cant6n, etc.,
correspondiente al lugar del hallazgo. Muchas personas son portadoras sin
ninguna expresion clinica (17).

La expresion clinica varia segin las razas (5). En el individuo de raza negra
se expresa siempre como una anemia hemolitica aguda por una toma medica-
mentosa: primaquina, sulfamidas, fenilhidrazina, nitrofaratoina, etc.

En el individuo de raza blanca da lugar a diversas manifestaciones: 1)La
hem6lisis aguda medicamentosa, que no difiere fundamenta]n;ente fie la del
individuo de raza neera. 2) El favismo que sobreviene por 1a ingestion de 1a
Vicia fava, habichuelas consumidas en todo el mundo, o, r_nés rare_ltlinerétizs d c::
exposicién al polen fava. 3) La ictericia neonatal, que no tene f‘gn ;: drogas
incompatibilidad inmunol6gica yno est4 relacionadacon l.a 1llllg§1$0 ;ﬁica ol
ni en la madre ni en el hijo, y 4) més raramente, 2 ar.lemzleg en la infancia o
no esferocitica que aparece en pacientes con Gd Mediterrdne®,

i i . ~iones de estrés (20).
‘ hemolitico bajo condicione
en la nifiez y desarrollan el cuadro Jocalizados en

ificada por genes
t4 codific pohemoﬁlia y la ceguera

La estructura y sintesis de 1a G6PD €S
el cromosoma X, en la proximidad de los
noctuma; de modo que la deficienciaen¢
recesivo ligado al sexo: lo reciben 10 varone

mujeres heterozigotas (17) (23)-

sta enzima

iten 1as
s hemizigotasy los transmit
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j los individ
; undo, 1a tard afecta a iduos 4
da enelm fricanos, €l 13% de 10s varoneg eeraza
s brasilefios y tans6lo el 3 ¢ degios
0

ra: 18 al rones -
R vicanos, ol 18290 0C 105 10 0 tc el 20% de la poblacion negra amey .

i s bantiies. POS! | mision de 1a af a
cs negro " : g, para la transimi: a afeccj
My e ujeres heterozigotas, P '0n ¢n log

1o constituyen m
S (17): . s de 1a raza blanca (20), pero el porgan:

Tatyete e fectados de esta raza varfa considerablemente segﬁﬂtaje
Sy mdl;/;gggs E:cepcional en Europa Occidental donde algunog caso;1 hlas
szic:;:)arse %Z?tga dos en Gran Bretafia, Francia y Belgica, en ain menos comyp gn
Norte europeo: 0,1%. Es frecuente €n las qu]amones del contomo meditepy.
neo, particularmente €N el S. de It.allz'l, SlCllla y Cerdefic:i, lugares donde afect
aproximadamente al 30% de los individuos, en Turquia y en Grecia; ep gty
dltimo pafs la deficiencia ha sido encontrada en la mayor parte de su territorig
pero, especialmente en 1as tierras bajas. La deficiencia estd muy desigualmeme’
repartida entre las poblaciones judias: rara entre los askenasis (0,4%), g
prevalente entre los sefardies y entre los judios orientales, tanto que entre,los

judfos kurdos el 50% o mds pueden estar afectados.

Enla costa mediterrdnea del Africa el porcentaje de individuos afectos varf
segin las.regiones, pero en general es siempre débil: 2 - 3%, En el Asia, e ?
seno de ciertas poblaciones mongoloides, se han encontrado tasas elevac’i o
ciertasregiones de Tailandia (hastael 33%) y en el Sur de China. Pare .
rara en los indios de la América del Norte (17). .

Esperam i
peramos haber cumplido nuestro deseo de dar una perspectiva general de

las estrechas relaci
: aciones entre 10s cuadros hem = i
mismos ¢ i : T0s hematolégicos y 1a distribuci
on las diversas circunstancias geogréficas en el mur?(tlr(;bumén “

n todas las etnia
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