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Estructura de la hemoglobina

Molecular Structure of Hemoglobin
oy, globin chain B+ globin chain

* La hemoglobina es una molécula compleja
compuesta por cuatro tipos de cadenas de globina

(a, B, 5,y)

Hb A >96.5%

Hb A2 = 2,2 - 3.2%

Hb F < 0.5%
_

S >
Z\)) D '
a2B2:HbA  a22:HbF  a232: HbA2 1.

Sebia 12



Electroforesis de hemoglobinas

e Separacion de las hemoglobinas, permite investigar:
» Anomalias cualitativas (o estructurales) > HEMOGLOBINOPATIAS
» Anomalias cuantitativas ( o de sintesis) - TALASEMIAS

éCudndo se solicita el analisis de hemoglobina?

* Parametros hematoldgicos inexplicablemente anormales

* Presencia de anomalias morfoldgicas (células diana, cuerpos de Heinz ...)

* Estudios familiares durante el embarazo (en paises de alto riesgo)

* Programas de prevencion: cribado prematrimonial, cribado neonatal (en paises de alto riesgo)

Elementos necesarios para establecer un diagndstico de hemoglobinopatias / talasemias:

v’ Electroforesis de hemoglobina

v' Pardmetros hematoldgicos (Hb total, MCV, MCH...)

v’ Perfil férrico (hierro, transferrina, ferritina ...)

v' Busqueda de anomalias morfoldgicas J
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Electroforesis de Hb: Control de calidad

Names p 4

| WA oa

2,6

LOT: EXP:
19119/80  2022/11
0710901 2022/10
0411901 202211

Ratio 1 Ratio 2
1,00 1,00

N

7
/

Minimum mode 0.D. Mode
Z(A) "
*
]
. Hb
o £ é Patient data
é QC Hb A2 NORMAL-31018
7
é Age:
/,{'/ Defart..
f/ .| Jio: NORMALCTL-2
é - .
CAPILLARYS 2 & CAPILLARYS 2 FLEX-PIERCING —
CAPILLARYS HEMOGLOBIN(E) dbilaalalE
MINICAP & MINICAP FLEX-PIERCING
WINICAP HEMOGLOBIN(E) 97,4
CAPILLARYS 3 TERA
CAPI 3 HEMOGLOBIN(E) &%
Hemoglobin(e) A 973%+05
Hemoglobin(e) A2 27%x05
7

(" _pathoogial |7

[ View
L
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Delecion del gen a

Alfa talasemia: Clasificacion

GENES ALFA
EE:EE} —— oo/ o Normal

—{—

—{ - L

oo/ —a Alfa talasemia silente

o

or Alfa talasemia menor (Rasgo talasemico)
e
—— —-" -—/-a Alfa talasemia mayor (Enfermedad de la HbH)
— Sindrome de Hidrops fetalis

L
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Alfa talasemia silente

Minimum mode

I J | Captions

Z15

0.D.Max : 0,179

Pos. No.
Cap.: 4
Radk No.

14

:Fl11

Z(F)

Z(D) -Z(S) Z(E)

Genotipo

Diagnostico

Hematologia

Signos clinicos

Electroforesis de Hb

-a/aa

a-talasemia
silente

Microcitosis leve
MCV : 75-80 fL
MCH: 20-24 pg

Ausencia

* HbA2:No~N

* Hb Bart’s 0-3% nacimiento
— Confirmacidn por biologia
molecular

Patient data

Age: 47
Depart.: ONCOLOGICO
.|  ID:200010622642

MM
| F
Auto-place

HbA o
HbA2 |2

[ [ P=aﬁ'lolog|ca| ] {;I
Attached Card

B view |

L
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Alfa talasemia menor

Minimum mode

I J | Caplions Z15

0.D.Max:0,113

Genotipo

Diagnostico

Z10 Z8

Hematologia

Z(F)

Z(D) -Z(S) Z(E) Z(C)

Signos clinicos

0.D. Mode

Y scale

Electroforesis de Hb

—a/—o

(homocigota)

- —/oa,
(heterocigota)

a-talasemia
menor (rasgo
talasémico)

Microcitosis
Hipocromia
Hb: 11-14 g/dL
MCV: 65-75 fL
MCH: 20-24 pg

o
'''''''''

Sin signos clinicos
significativos

HbA2: No N
Hb Bart’s 2-8% al nacimiento

— Confirmacidn por biologia molecular

HbA 984
[ |__Pathological ] |}:i||
Attached Card

L
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Alfa talasemia mayor

Reésultats

Z1 Echelle ¥
i = Fleine o
Fractions = Marable
Hb H 4.0
' | Hb |
Hb A| 94,7

Hb AZ 1,3

R RR R RY R

Genotipo Diagndstico Hematologia Signos clinicos Electroforesis de Hb

*  Microcitosis

: ; : - e HbA2 NN
: * Hipocromia * Anemia hemolitica
a-talasemia mayor

e Hb H detectable
_—)— . 1 4-12 L e E [
e (Hemoglobinosis H) e PEEnEEE * Hb Bart’s detectable
> WISYS S — Confirmacion por biologia molecular
«  MCH: 20-24 pg P &

S Lol OElla)il
Eﬁ EXP: 2005/11

Rapport 1 Rapport 2
1 1
Conc,

a0 45 G0 7h an 105 120 #1500 165 180 195

210
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Alfa talasemia mayor

[Modeminima 7 AN Mode D.0.

BB 5 ] (D) zs) | ZE) Z(c) Echelle ¥

actions % : '
s D.OWMax 1 C 236 : ; Pleine ©
2,5 Pos.n®, 1 7 o

Cap, i 7 : E;
e Porptoir ] : I=|’
95,4 Heure lect, : 11:52 :

0,3
HbAZ| 14

$% La presencia de Hb Bart’s solo se puede
considerar en Z12 si se detecta una

fraccion de Hb F en el mismo perfil

Hb Bart’s

110




Hydrops fetalis

Fractons

Genotipo Diagnostico Hematologia
; Anemia severa
Sindrome de -
- )= . . Destruccion de
Hidropesia fetal .
eritroblastos

Signos clinicos

Electroforesis de Hb

Hb Bart’s

N

\\\\\\.\\\\\\\.\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\“‘-

Hipoxia severa
Muerte en el Utero

Hbs del embrion

Hbs del embrién

Ausencia de HbA y HbF
Hb Bart’s (pico mayor)
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Delta talasemia (heterocigota) — a

al z15 1 7 z10 zs Z(F) Z(D) Z(S) Z(E) Z(c) Echelle Y .
= Pleine &

ML KESUITATS S S . 4
: [ Hb |

Fractions
Hb A

Hb A2

Genotipo Diagnostico Hematologia Signos clinicos Electroforesis de Hb

Delta talasemia * HbA2 X
6/- Normal Ausencia —> Confirmacion por biologia

heterocigota
( gota) molecular

L
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Delta talasemia (homocigota)

Minimum mode
Names % o i
0.D.Max : 0,341 H
| HbA| 100, Pos. No. : 5 ’
Cap.:5 ?,
Rack No. : F13 Z
Read time : 08:49 ?
%
Genotipo Diagnéstico Hematologia Signos clinicos Electroforesis de Hb
: * Ausencia de HbA2
Delta talasemia : . ., : ,
- /- . Normal Ausencia — Confirmacidn por biologia
(homocigota)
molecular
» LOT: EXP:
(9 205980 2022005
o 0107901 202207
} 03079/01  2022/07 /
Ratio 1 Ratio 2 /
1,00 1,00 //

L
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Posibles fuentes de interpretacion incorrecta

Fuente

Que hacer?

La HbA2 es baja en los nifios pequeios

Se debe tener en cuenta la edad del paciente

* Wong ECCT, et al. Normal Pediatric Reference Intervals for Hemoglobins A, F, and A2 Using Capillary Zone
Electrophoresis Methodology. Published abstract and poster presented at the 2008 meeting of the ISLH.

Age Interval (n) Hb A (%) Hb F (%) Hb A2 (%)
0-6days (47) 4.7-24.3 79.4-97.9 0.0-0.0
7-14 days (17) 6.6-38.3 66.0-98.4 0.0-0.4
15-45 days (28) 8.1-62.7 49.9-98 .4 0.0-1.8
45 days to 3 months (32) 37.3-88.8 10.3-64.6 0.3-24
3-6 months (29) 67.0-96.7 5.2-345 1.7-2.7
6-9 months (21) 82.4-08.8 1.1-28.5 2.0-3.0
9-15 months (35) 91.9-08.7 0.2-99 2232
15 months to 2 years (22) 94.9-97.8 0.0-5.5 2.4-3.1
2-6 years (92) 95.9-97.9 0.0-1.6 2232
6-17 years (43) 96.4-98.2 0.0-0.0 1.8-3.3
=18 years (78) 96.8-97.5 0.0-0.0 2.4-29
Represents 2.5"to 97.5"" percentiles
1 Children’s Mational Medical Center, George Washington University m

School of Medicine and Health Sciences, Washington, DC

Valores de referencia
en ninos

L
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Posibles fuentes de interpretacion incorrecta

Fuente Que hacer?
La deficiencia de hierro conduce a disminucién | El perfil férrico del paciente permite distinguir entre
de HbA2 y microcitosis la deficiencia de hierro y la alfa talasemia menor
La 6-talasemia conduce a la disminucion de La 6-talasemia es asintomatica y los parametros
HbA2 hematoldgicos son normales

L
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Posibles fuentes de interpretacion incorrecta

Fuente

Que hacer?

Variante de hemoglobina que migra en Z12 se
puede confundir con Hb Bart’s

Verificar si los parametros hematologicos y la
concentracion de HbA2 son compatibles con alfa

talasemia

Fractions ¥

Z12 zone 51,5

HbA 46,2

Hb A2

\\\\\\\\\\\\\\\\\\W\\\\“\“m N

n B

71  EchelleyY
Pleiney
]

» HbA2 normal
» Parametros hematoldgicos normales

» HbF no detectable (las cadenas y no
estan expresadas)

> Conclusion: Presencia de una
variante de hemoglobina
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Posibles fuentes de interpretacion incorrecta

Fuente Que hacer?

Variante de hemoglobina que migra Z15 se puede
confundir con Hb H

Verificar si los parametros hematoldgicos y la concentracion
de HbA2 son compatibles con alfa talasemia

Mode minima

Mode D.O.
Z12 z11 Z10[Z(A)] z8 Z(F) Z(D) Z(S)Z(E)Z(A)¥(C) Z1 EchelleY

e | el Parametros hematologicos: NORMALES
sl T T 15,8 g/dL
e | MCV 88 fl

MCH 29 pg

> HbA2 disminuida

> Conclusion: Presencia de una
variante de hemoglobina

L

g
é
Z
%
%
%
_
%
%
/
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Beta talasemia

* Disminucion de la sintesis de cadenas beta
» Afecta la sintesis de la fraccion HbA
* Para compensar, se aumenta la sintesis de cadenas delta y gamma

» Aumento de Hb A2 (< 10,5%)
» Aumento de Hb F
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o ° ° e 7/ X Delecion
Beta talasemia: Clasificacion
- - B° Thal heterozygote
- Normal X (B Thal minor)
- B* Thal heterozygote B* /B° Thal heterozygote
(silent B Thal ) X (B Thal intermedia)
X

B* Thal homozygote B° Thal homozygote

X

(B Thal major)

k (B Thal intermedia)
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Beta talasemia silente y beta talasemia menor

Z1 Z11 Z10

z8 zz 26 2 322z

Genotipo Diagnostico Hematologia Signos clinicos Electroforesis de Hb

z9
* HbA:\ 85-95%

B/ B+ * Beta talasemiasilente |* Anemia leve Ausencia * Hb A2: 24%
B/PB° * Beta talasemia menor |* Microcitosis * Hb F: ausente o ligeramente A (2-7%)

— Confirmacién por biologia molecular

L
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Beta talasemia intermedia

| Rapport 1 . | Rapport 2 .

e

afl J

m Mode minima Mode D.O.
C Echelle ¥
Fractions 4 . Fleine &
Genotipo Diagnostico Hematologia Electroforesis de Hb
B+/ B+ : . Hb A: \y
Beta talasemia e Anemia (Hb 6-9 g/dL
B+/B° . . emia (Hb 6-9g/dL) |, L p2: 71 (hasta 10.5%)
LoT: Exps intermedia e Microcitosis
27118/01 202111 Hb F: A
04029/01  2022j/02
3008801 202108

L
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Beta talasemia mayor

J|Captions Z15 Z14 213 Z12 zZ11 210 ZA) 28 Z(D) -Z(S) Z(E)

Hb Forl
Hb A2

h\\\\\m\\\\\‘m\.

Genotipo Diagnostico Hematologia Signos clinicos

Electroforesis de Hb

B°/B e el ey || Anemia (H!O <7g/dL) Transfusu?nes de por
* Microcitosis vida

[

//
%

T

Hb A: Ausente
Hb A2: A (hasta 10.5%)
Hb F: A A

L
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Posibles fuentes de interpretacion incorrecta

Fuente

Que hacer?

La Hb A2 puede aumentar en caso de deficiencia
de folato o vitamina B12

Verificar parametros hematologicos y niveles de

folato y vitamina B12

Algunas afecciones pueden enmascarar el aumento
de HbA2 (deficiencia de hierro, 6-talasemia, edad
temprana)

Tener en cuenta siempre: el perfil férrico del
paciente, los parametros hematoldgicos y la edad

del paciente

La Hb F puede aumentar en condiciones distintas a
la B-talasemia: HPFH, embarazo, diabetes...

Evaluar el contexto clinico del paciente,
parametros hematoldégicos, sexo, edad

L
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Causas de elevacion de HbF

e HbF=1-5% Hb F=5-35%
e Hb A2 = Normal Hb A2 = Normal o {,
* MCH >27pg
* HbF=5-15%
» Diabetes —> ¢ MCH < 27 pg
» Embarazo (< 5%) » 0P talasemia (heterocigota)
—> > Hipertirpidismo
» Quimioterapia e HbF=15-35%
> ... LB MCH = Normal
» Persistencia hereditaria de Hb F
» Persistencia (HPFH)

>  hereditariade Hb F
(HPFH) moderada
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Hemoglobinopatias
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Hemoglobinopatias

Normal Hemoglobin Mutated Hemoglobin

e Estructura y produccion anormal de

la molécula de Hb debido a o
mutaciones de algunos aminoacidos mRNA m
—> VARIANTE DE HEMOGLOBINA

protein NI I

* La mutacion implica una carga de

su perficie diferente y por lo ta nto, GLOBIN GENE SERVER - https://globin.bx.psu.edu/

movilidades diferentes en la Summaries of mutation categories

electroforesis
‘ Query HCount of resultsHButton to view results‘
Total entries in database 1841 ‘ View summary table ‘

* Se re po rtaron mas d e 1400 Total hemoglobin variant entries 1403 u View summary table ‘

m utaC|OneS en |aS CadenaS OL, B, y, 8 Total thalassemia entries 534 ”View summary table ‘

Total entries in both variant and thalassemia categories 69 ‘ View summary table ‘

L
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Hemoglobinopatias

 La mayoria de las variantes de hemoglobina son
raras y no estan asociadas con ningun sintoma
clinico.

e Algunas tienen afinidad por el oxigeno aumentada
o disminuida, o son inestables.

e Existen 4 variantes de Hb que son las mas

frecuentes:
> Hb'S
» Hb C
» HbD
> HbE

GLOBIN GENE SERVER
— https://globin.bx.psu.edu/

Hemat{;logy and Clinical Presentation

‘ HClinical presentationH Laboratory findings

Heterozygote » Normal e Hb X 12 - 15 % of total Hb

S (S

Functional studies

Study Results

Cooperativity Decreased

Oxygen affinity Normal
Stability

Relative stability

¢ Unstable

L
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Base de datos Phoresis: 525 variantes de Hb

- = -

Potential variants :

*Hb Santa Ana (minor peak) #
* Hb Mizuho (minor peak) #
*Hb delta A2

* Hb A2-Canebiere

* Hb A2-Lampang

R 'ad time : 11:26

RO CECEER :Q

- Captions / Legendes -

* = hidden or partially hidden peak due to similar migration time to normal fraction / pic non ou peu visible car co-migrant de la fraction normale
# = variant with several fractions displayed (alpha-chain or unstable variant ...) / variant avec plusieurs fractions affichees (variant de la chaine alpha ou variant instable ...)
Il = peakin zone boundary (risk of zone shift) / pic en bordure de zone (risque de saut de zone)

» “Chad” Hb A2 variant #

» "Savaria” Hb A2 variant #

* "Arya” Hb A2 variant #

* "Hasharon” Hb A2 variant #

* “Fort de France” Hb A2 variant #
* "Ottawa” Hb A2 variant #

Reminder: in each zone Hb variants are sorted according fo ther migration time from right fo left
Rappel : dans chague zone les variants Hb sont listes selon leur temps de migration de droite vers la gauche

* "Shimonoseki” Hb A2 variant #

* "Russ” Hb A2 variant (alpha 2) #
» "Russ” Hb A2 variant (alpha 1) #
» "Matsue-0ki" Hb A2 variant #

* "Reims"” Hb A2 variant #

* "Mizushi” Hb A2 variant #

* "Stanleyville-II" Hb A2 variant #

* "O-Indonesia” Hb A2 variant #

* "San Antonio” Hb A2 variant #

» "G-Audhali" Hb A2 variant #

» "Handsworth” Hb A2 variant #

* "G-Philadelphia” Hb A2 variant #

\\\\\\\\\\\\\\m\m

W

N

Doe.. P

0.D. Mode
Y scale |" I
= .

-Z1 zone -

* Hb S-Oman I
* Hb A2-Turkish

* Hb T-Cambodia

* Hb Poissy (minor peak) #

"Q-India" Hb A2 variant #
"Memphis” Hb A2 variant #
"Q-Iran” Hb A2 variant #
"G-Waimanalo” Hb A2 variant # |
"Watts™ Hb A2 variant #
“Spanish Town" Hb A2 variant #
“Montgomery” Hb A2 variant #
"G-Norfolk" Hb A2 variant #
“Inkster” Hb A2 variant #
"Ube-4" Hb A2 variant #
"G-Pest" Hb A2 variant #
"Winnipeg" Hb A2 variant #
“Queens” Hb A2 variant #
“Etobicoke” Hb A2 variant #
“Chapel Hill" Hb A2 variant #
“Park Ridge" Hb A2 variant #
"Q-Thailand" Hb A2 variant #
“Delfzicht” Hb A2 variant # !

[ View

L
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Variante de Hb: TIPO BETA
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Variante de Hb: TIPO BETA (heterocigota)

Qa
(HbX = variante)

\ a ny
\ 0252: HbA2 Nue\;a flr-lal:cmn
e

a2y2: HbF

Mutacion
engenf
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Variante de Hb: TIPO BETA (heterocigota)

Mutation
beta 6(A3) Glu>Val

Genotipo

Diagndstico

Hematologia

)
-In

m\m\\\\\\\“‘“

™
m

Nueva fraccion
de Hb

P S s S S8 C L ORI i

Signos clinicos Electroforesis de Hb

B*/B

Hb S
(heterocigota)

Normal

Ausencia

* Hb A: 60-65%
e HbS: 35-45%
e HbF<1%

HbA2

X =214
0.D. =0,1971

HbA |57,5
HbS |39,5
HbA2 |3

4

HbS
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Variante de Hb: TIPO BETA (heterocigota)

Minimum mode

Mutation
beta 6(A3) Glu=Lys

X = 252
0.D. = 0,0005

Nueva fraccion

Z
'»/"'
g
f
%
ﬁ_

HbA2 |3
Genotipo Diagndstico Hematologia Signos clinicos Electroforesis de Hb :|Hh Corl 34,8

Hb A: 60-65%
Ausencia e Hb C: 35-45%
Hb F <1%

* Hb C Normal o leve
B*/B . R
(heterocigota) microcitosis
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Variante de Hb: TIPO BETA (heterocigota)

Mode mininma

Mode D0,

Echelle ¥

Fleinz

|.|_.'_:_ -

; | Hb | X = 208

: - 0.D. = 0,0057

5 Nueva fraccion

. de Hb

Z Hba |60,4

:’# '

i Hb D zo | 36,8

Geno Diaenéstico | Hematologia Signos Electroforesis de
tipo £ 8181 dlinicos Hb Hb AZ |2,8

Hb D
(heterocigota)

B Normal Ausencia Hb D: 35-45%
B*/B
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Variante de Hb: TIPO BETA (heteroc:gota)

215 214 Z13

Mutation
beta 26(B8) Glu>Lys

Full o
III_.'_:- -

X =227
0.D. =0,0011
Nueva fraccion

de Hb Hb A 71,3

W\\\\\\x‘w_

Genoti Diagndstico Hematologia Signos Electroforesis de Hb N 251
po 8 8 clinicos Hb AZ (3,6
Hb E Normal o * HbA:70-75%
B* /B (heterocigota) microcitosis o Ausencia  HbE: 15-30%
& anemia leve  HbA2: /1 (2,8-4,5%)
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Variante de Hb: TIPO BETA (homocigota)

a

Ausencia
> de HbA +
(a2B2)

o2p2*
(HbX = variante)

.4

Mutacion
en gen 3

i l Nueva fraccion
0a262: HbA2 de Hb

a2y2: HbF
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Variante de Hb: TIPO BETA (homoc:gota)

X=214
0.D. =0,1971

HbForl 5,7

Nueva fraccion
de Hb

Hb S zor 90,3
Genotipo | Diagndstico Hematologia Signos clinicos Electroforesis de Hb

Hb A2 |4

4

B* / B* Hb S * Hb:6-10g/dL| Enfermedad de : Hb A: Ausente

Hb S: 80-95%

(homocigota) | * MCV: normal | células falciformes Hb F: 5-20%

L

%\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\WW\\“\“\WM :
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Centrado del perfil en ausencia de HbA

SE DESPLIEGAN A VECES SE NO SE
LAS ZONAS DESPLIEGAN DESPLIEGAN

LAS ZONAS LAS ZONAS

HbF > 3% HbF 1-3% HbF < 1%
HbA2 presente HbA2 presente HbA2 presente

Sebia
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Variante de Hb: TIPO BETA (homocigota)

Nueva fraccion

. L , Signos , de Hb “hF“quE
Genotipo | Diagnostico Hematologia . Electroforesis de Hb
clinicos 93,3
Hb A2 |54
Hb E Normal o * HbA: Ausente
B*/B* : microcitosis/hipocr | Ausencia |* HbE:>85%
(homocigota) , :
omia/anemia leve * HbF<15%

\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\m\m‘m\\“\w H

HbA2

HbF // N
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Combinacion de variantes de Hb
\ mas comunes
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Variante de Hb: TIPO BETA (homocigota)

Q
I | husenda z:
I (0262

o2p2*

(HbX = variante)

a252: HbA2 ‘

a2p2*
(HbY = variante)

Diferente mutacion
engenf3

a2y2: HbF

2 nuevas fracciones

L
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Combinacion HbS + HbC

R R R e

AN\

Diagndstico Hematologia Signos clinicos Electroforesis de Hb

Sindrome de e HbA: ausente
 Hb:10-12 g/dL élulas *  HbS:50%
*  MCV: { (70-90) e  HbC: 45%

falciformes e HbF: 1-7%

Hb S/C

% // HbA2,

/—
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Combinacion HbS + HbD

Mezcla con
control
normal

=

NO SE
DESPLIEGAN
LAS ZONAS

SE DESPLIEGAN
LAS ZONAS

HbF < 1% HbA presente
HbA2 presente

HbA2 presente
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I Paciente

ion

Realizar la electroforesis de Hb

120 dias después de la transfusion

Atenc




Variante de Hb: TIPO DELTA
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Variante de Hb: TIPO DELTA (heterocigota)

a
> a

a2p2: HbA

Y
\ a252: HbA2 02852 *
™ (HbX = variante)
N ~
a2y2: HbF Nueva fraccion
de Hb

Mutacidn
engendé




Variante de Hb: TIPO DELTA (heterocigota)

0.D. Mod

Z15 1 Z11 710 z8 Z(F) Z(s) Z(E) Z(c) Z1

0.D.Max : 0,223
Pos. No. :1
Rack No. : 1
Read time : 10:18

Nueva fraccion

de Hb Valor real de HbA2:

HbA2 + HbX = 2,4%
(valor normal)




O.D. Mode

Variante de Hb: TIPO DELTA (heterocigota)

Z(D)} Z(S) Z(E) Z(C)

Hb For 2,9
HbA2 |23

$

Valor real de HbA2:
HbA2 + HbX =4,2 %
(valor elevado)

Nueva fraccion
de Hb




Variante de Hb: TIPO ALFA
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Variante de Hb: TIPO ALFA (heterocigota)

Qa
Mutacion ’-
A 2B2:
a2B2: HbA aZ*BZ

a2*52

a2*y2

Sebia | 54



Variante de Hb: TIPO ALFA (heterocigota)

1 Z10 z8 (S) Z(E) Z(C)

Pos.n%. : 2
ortoir n®: F2
£ . 19.77

Nueva fraccion Valor real de HbA2:
HbA2 + HbX = 2,4 %
(valor normal)

Nueva fraccion
de Hb




Variante de Hb: TIPO ALFA (heteroc:gota)

Nueva fraccion
de Hb

Valor real de HbA2:
HbA2 + HbX = 2,4 %

Nueva fraccion (valor normal)

de Hb

/
//% HbF // R ZAZ
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Casos
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Variante de Hb: TIPO BETA

Zid 213 =11 25 Zr0) Zes) ZrEN=rAZ EC) =1 -333
i ’

Nueva fraccion

de Hb * HbA: subestimada
* HbA2: sobreestimada

Cuantificar
HbX + HbA juntas

158



Variante de Hb: TIPO BETA

3,1

HbFor |04

Hb A2
A-+Hop 96,5

.,_..,,,....
-....EE%%//////////////////
m. ...ﬁ.r.%/f/./////// \

Mutation

=
ol
<
N
i
O
—
-+
as
e
o
a gy
o
—
oY
A
2l
o
is
A
.
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Fraccion adicional en Z(10)

1210 zon| 14,6

Hb A

82

Hb A2 |3,4

=
|
<
Ll
[
2
S
<
>

=
=
™))

Nueva fraccion

Nueva fraccion

a/z/////////////////////,

160
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Fraccion adicional en Z(F)

Z15 Z11  Zi0 Z8 Z(D) Z(S) Z(E) Z(C)
O.D.Max : 0. 144
Pos. Mo. : 4

Rack Mo. : 1
Read time : 16:57

Nueva fraccion
de Hb

VARIANTE BETA

161




Fraccion adicional en Z(S)

Z15 Fi4 213 Fiz z1r zie[EiA]) za zemy zZeoo ZESKEcENZAZIEC) =1

o 0L Max - 0,079
Pos, Mo, @ 4
Fack Mo, : &
Fead time : 11:035

Nueva fraccion

de Hb VARIANTE BETA
(no HbS)
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Fraccion adicional en Z(D)

Dca,otmns Z15 Z14 Z13 Z11  Z10 zs8 E@] - zcs) zie) [EAzZ)] zic)

0.0D.Max : 0,231
Pos. Mo, @ 2
Rack Mo. : F10
Read time : 12:24

Hb Lepore

Mutation

delta-beta hybrid (delta through 50; beta from 86)
VARIANTE BETA
(no HbD)

Nueva fraccion
de Hb
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Fraccion adicional en Z(A2)

Mode minima Mode D.O.

F15 vide I Z17 b [ FiD) ZF(5) Z(E) F(C) Echelle ¥
Pleine O

D.O.Max : 0,259
Pos. n®. @ 13

HbA [59,3

Mutation Abnorm| 40,7

Hb O-Arab beta 121(GH4) Glu>Lys

Hematology and Clinical Presentation

‘ HClinical presentation” Laboratory findings ‘

VARIANTE BETA
(que co-migra con HbA2)

Heterozygote e Normal e Hb X 30 - 40 % of total Hb

Homozygote * mild Anemia * Microcytosis

L
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Fraccion adicional en Z(C)

Hb A 97
Hb A2 (2,1

[ﬁb C zor|0,9

Hb Constant Spring

Interpretation  n* Hb A HbF Hb A2 (—Hb variant ™ Bibliographic
(%) (%) (%) (%) Reference
Hb Constant
h 0.52 +0.52 (Hb
Spring 21 0.66+0.8 2.1+03 Conetant Sexg] #14, page 41
heterozygous
Hb Constant
Spring 70 0.6+0.1 #9, page 41
heterozygous
Hb Constant 3.5£2.5 (Hb .
sprig " 10 08208 13:06 [ SO o | #4pasear Hb Constant Sprin g?
11.3+6.5(HbH H H
(HbH) Proteinas plasmaticas?
Hb H/Hb 1.00.6 07405 4.24+4.1 (Hb Bart's) #14. page 81
Constant Spring e o 2.6+1.4(Hb dans

Constant Spring)
Hb Bart's/Hb E

/Hb Constant 13 20£11  22:02  126:0.8(HbE) #14, page 41 Nueva fraccion

Spring

* n: number of somples used to calculate the reference values d e H b

/f

L
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Fraccion adicional en “Shifted Hb S area”

Names 4
HbForHb| 163

Borderline| g0,7
Hb A2

- Shifted Hb S area -

W\mﬂu\\.\\\i‘i‘

Utilizar una prueba adicional para confirmar la zona de migracion:

e Re-analisis luego de mezclar con el control HbA2 normal

* Test del sickling

/

L

Sebia

166



Fraccion adicional en Z(11)

Fraction values

Hb A degradada

167



len Z(11)

diciona

V4

Fraccion a

Z1

%

0,6
96,9
2,5

220

12

Z15

En pacientes diabéticos con HbAlc
superior a 10%, puede observarse

una fraccion débil en Z10

20

168
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