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INTRODUCCION:
La hemoglobina S es una variante de la hemoglobina con una sustitucion de acido glutamico ppr valina en la posicion 6 de la cadena polipeptidica
de la betaglobina. Este cambio altera sus caracteristicas fisico-quimicas lo que conlleva una|polimerizacion de las cadenas de hemoglobina en
situaciones especiales.
Es una patologia hereditaria y clinicamente puede presentarse en forma heterocigota y homdcigota, asi como combinada con otras mutaciones.
Presenta amplia distribucion geografica con predominio en el Africa subsahariana.
Clinicamente la forma homocigota es la mas grave, presentando complicaciones potencialfnente fatales como crisis vasooclusivas, secuestro
esplénico, sindrome toracico agudo e incluso accidentes cerebrovasculares. Como tratamiento de estas complicaciones los pacientes precisan
transfusiones con frecuencia, incluso de modo profilactico, para mantener el porcentaje |[de Hb S bajo, en torno al 30%, e impedir estos
fenomenos de polimerizacion. En un paciente heterocigoto el porcentaje de HbS oscila entfe un 30-45% y en un paciente homocigoto puede
llegar al 95%. Por ello es importante cuantificar, en un paciente con HbS conocida, el porcentdje de esta hemoglobina andmala con respecto a su
hemoglobina total.

OBIJETIVO:
Analizar diversas muestras con presencia de HbS por los distintos métodos y analizadords disponibles en nuestro laboratorio (electroforesis
alcalina y HPLC en dos modelos de analizadores) y determinar el grado de concordancia entrg los distintos resultados

METODOS:
La HbS en nuestro laboratorio se puede cuantificar por dos métodos principales: HPLC y electfoforesis.

Entre los analizadores de HPLC se dispone de dos equipos D-100 y un equipo D-10 de Bio4Rad Laboratories SA. Electroforesis de hemoglobinas:
analizador Hydrasis de Sebia.

Analizador D-100: tiempo de elucion 45”.

Analizador D-10 en modo talasemia: tiempo de elucion 6 minutos.
Se decidio analizar los resultados de varias muestras (minimo 20) procesadas por los tres ahalizadores y ver las diferencias numeéricas y grado de
concordancia entre los resultados. Para el estudio de imprecision se proceso 20 veces el dqontrol alto de HbAlc (que presenta un pico de Hb S
variante) y una muestra con un porcentaje elevado de HbS (paciente homocigoto).
RESULTADOS:

En primer lugar se obtuvieron graficas de resultados por los tres métodos. (Se senalan en los graficos los hematies andmalos o los picos o bandas de
HbS con una flecha de color rojo)
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Se analizaron 35 muestras por los tres analizadores, y se calcularon las diferencias en la determinacion de HbS entre ellos. Para analizar las diferencias se utilizaron
las graficas de Bland-Altman que facilita el programa MedCalc® y que representan las diferencias de cadp pareja de datos, su desviacion con respecto al ceroy las
lineas que limitan el area de dos desviaciones estandar
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DISCUSION:

El procesamiento por HPLC es mas rapido y requiere menos carga de trabajo que por electroforesis. Los yalores obtenidos por el analizador D-100 son mas altos que los
obtenidos por electroforesis y por el D-10. Se consideran mas ajustados los valores del D-10 al ser el pfocesado (tiempo de elucion) mas prolongado, por lo que se le
otorga el caracter de resultado de referencia.

Ambos analizadores (D-100 y D-10) tienen una baja imprecision, considerando la repetitibilidad muy buena.

CONCLUSIONES:
- El analisis por HPLC proporciona resultados rapidos para el seguimiento del porcentaje de HbS en pacientes portadores o afectos de Hemoglobinopatia S.
- En los casos en los que interese descartar o detectar la presencia de HbS se pueden procesar por ambos analizadores.
- En aquellos casos en los que interese un valor para seguimiento de terapia transfusional (valores entre el 20-35%)

se recomienda el procesado por el D-10.




