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HEMOGLOBINOPATIAS NA INFANCIA *
- Inquerito epidemiolégico em creches da
cidade de Fortaleza - Ceard

Mdrcia Maria Silva Santos **

Realizamos uma investigac3o de hemoglobinopatias em
260 criangas negréides e caucasdides na faixa etdria de
6 meses a 7 anos, provenientes das creches S3o Gabriel e
Tia Jdlia, situadas na cidade de Forféleza. A metodolo-
EE; aplicada constituiu em técnicas de eletroforese, em’
gel de 4dgar—-amido pH 8,6, acetato de celulose pH 8.6,
gel de 4gar pH 6,2 e teste de solubilidade. A incidé&ncia
de hemoglobinas anormais foi de 4,23%, sendo Hb AS
(3,46%) e Hb AC (0577%). A andlise de hemoglobinas anor-
mais entre as criangas negréides foi estatisticamente
significante para a = 0,05. Os portadores de hemoglobino
patias foram identificados e seus pais avisados sobre os
cuidados pertinentes a cada caso. Acreditamos ser de
grande importdncia a -implantagdo em nosso Estado, de
programas visando tanto a detecg¢d@o como a conscientizagdo

de portadores de anemias hereditdrias.

* Trabalho apresentado como requisito final ao Curso de Especializagdo em He-
matologia e Hemoterapia - Convénio UFC-MEC-BID III.

#* Farmacéutica-Bioguimica do Laboratdrio Central de Sadde Piblica da Secreta
ria de Salde do Estado do Ceard. .
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I - INTRODUCAD

Existem atualmente descritas na literatura em torno
de 350 variantes de hemoglobinas anormais e outras mutantes

(56) Entre as variantes co-

irdo sem divida ser descobertas.
nhecidas a mais importante é a Hb S, que tem duas cadeias
normais alfa e duas cadeias mutantes beta chamada de beta.
Coube a HERRICK, em 1910(20), o mérito de haver des-
crito pela primeira vez a presenga de hemdcias em foice no

esfregaco sanguineo de um estudante negro de 20 anos, porta-

dor de anemia severa. Em 1917 EMMELL(]4) reproduziu o fendme
no de afoicamento "in vitro" em preparagdes frescas "fecha-
das" e, desde entdo, esta variante tem sido universalmente
estudada.(30)

A doenca falcémica e as védrias formas de talassemias
sio, provavelmente, as doengas genéticas mais comuns que
constituem um problema de saide em todo o mundo.(63)

A investigacdo em torno das hemoglobinopatias em um
pais tem importdancia clinica por contribuir para o maior co-
nhecimento das enfermidadés hemoliticas e de algumas outras
sindromes patoldgicas, como policitemia e cianose. E de gran
de valor para a genética, jd que sendo "marcadores indelé-
veis", podem servir para identificacgdo de individuos e estu-
dos familiares. E, por Tim,. 580 de  interesse antropoldgico
porque podem dar informagdes sobre a composicdo étnica do
pais e a influéncia migratéria que esta populagdo tenha so
frido.(3:54)

As hemoglobinopatias hereditdrias sdo as doengas ge-
néticas mais frequentes em nosso pa¥s, sendo consideradas
um problema de Saude de]ica.(4’52)

0 presente trabalho tem como objetivo conhecer a pre
valéncia de criancas portadoras de hemoglobinas anormais no
nosso meio e deste modo conscientizar os familiares e toda
a comunidade, fornecendo conhecimentos sobre uma doenga que
pode limitar a qualidade da vida. E, por outro lado, permi-
tir que num momento adequado estas criangas possam usufruir
dos beneficios de um aconselhamento genético.
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II - REVISAO DA LITERATURA

1. ‘Historico

(20) sobre um tipo peculiar?

Apés o relato de HERRICK
de anemia hemolitica com alteracdo morfoldgica dos eritréci-
tos, que apresentavam a forma de foice, muitas pesquisas fo-
ram realizadas neste campo.

A expressdo "Anemia de Células Falciformes" foi in-
troduzida por MASON(39), em 1922, insinuando fosse a doenga
prépria da raga negra.

Em 1923, devido aos trabalhos de HUCK e TALLIAFERRO
e HUCK,foi postulado o cardter hereditdrio no qual a heranga
seria controlada por um gene simples, ndo ligado ao sexo,

agindo como cardter mendeliano dominante(37).

HAHN e GILLESPIE, em 1927(]9), observaram que a fal-
cizagdo das hemdcias era‘conseqUéncia da baixa tensdo de oxi
génio. Eles confirmaram a reversibilidade do fendmeno e de-
monstraram a dependéncia da falcizagdo na exclusdo do ~oxigé
nio e o efeito do pH na siclemia.

Virios trabalhos se seguiram e foi em 1945 que
LINUS PAULING em conversa informal com Dr. WILLIAM B. CASTLE
durante um jantar com membros do Medical Advisory Committee
do qual faziam parte, soube que as hemdcias de pacientes com
anemia falciforme somente falcizavam no sangue venoso. Este
relato sugeriu a PAULING a idéia de que isto talvez ocorresse
devido a uma alteragdo na molécula da hemoglobina. Tentando

concretizar suas hipéteses escreveu para Dr. Itano propondo-

lThe que estudasse a estrutura da hemoglobina de pacientes
com anemia falciforme comparando-a com a de adultos nor-
mais(so). A Hb S foi assim o exemplo que LINUS PAULING wusou

para desenvolver o conceito de "doenca mo]ecu]ar"(zg).

A partir de entdo, todas as outras variantes foram

elucidadas. A hemoglobina C foi des&oberta por ITANO e NEB}Zsz

a hemoglobina D por ITANO(ZZ) e a hemoglobina E por ITANO, BERGREN e



sTurgeoN (24)

As talassemias foram descritas pela primeira vez por
THOMAS B. COOLEY em 1925, que relatou uma anemia severa atin

gindo criangas de tenra idade e que parecia estar restrita
a descendent?s de grupos étnicos provenientes da Bacia do
11)

Mediterradneo

Muitas variantes de hemoglobinas anormais (TABELA I)
tém sido e continuardo a ser descobertas, pois pelos conhe-
cimentos atuais de c6digos genéticos estima-se a possibilida
de de ocorréncia de 2.200 substituigbes isoladas de aminod-

cidos, s6 na cadeia beta(53).

2. Origem, Estrutura e Fungdo

A hemoglobina é a mais estudada de todas as protei-
nas, existindo uma vasta literatura sobre a evolugdo de sua
molécula. Estd amplamente distribuida na natureza, podendo
ser encontrada ndo somente entre vertebrados e invertebrados
mas também em nddulos de raizes de legumes(59).

Existem duas Tinhas de pensamento que tentam eviden
ciar a origem comum das, hemoglobinas. A primeira refere-se a
estreita semelhanca entre as conformagdes da mioglobina e as
tadeias w e B da hemoglobina, com as cadeias hemoglobinicas
do verme anelideo Glycera, o inseto Chironomus € com a hemo-
globina dos grdos da planta leguminosa do género Lupinus(g).
A outra diz respeito a métodos de computador planejados para
revelar uma conexdo distante entre as seqUénéias de aminoa-
cidos sugerindo : que a semelhancga entre a§‘g10binas das plan
tas, invertebrados e vertebrados é muito grande para terem
surgido por troca ou convergéncia. Conforme estes estudos,
acredita-se que o gen ancestral para a globina surgiu, no
minimo, hd 0,7 - 1,0 x ]09 anos, uma vez que a divergéncia
entre plantas e animais data desta época(g).

A molécula da hemoglobina é composta de 4 cadeias po
lipeptidicas (subunidades) e cada uma ligada a um anel de
protoporfirina contendo um dtomo de ferro (grupo heme). Das
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TABELA I -

Variantes Anormais.
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52
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56

57
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59
60
61

Nome

Abraham ciacuin
Atruzzo
Agenogi

Aica

Alabama

Alamo

Alserta
Altdorr
Anantharaj
Ankara

Ann Arbor
Arlington Park

Arya

Atnens Georgia
Atago

Atlanta

Austin
~vicenna
Eaylor

Belfast
beograd

Beth Isreal

Bibba

Boras
Bougardirey-Mali
British Columtia
Sryn Mawr (30)
Buchuresti (149)

Buenos Aires (28)

Bushwick
C Harlem

C Ziguinchor

Camden (254)
Camperdown
Caribbean
Casper (234)
Castilla

Chad

Chiapas
Constant Spring

" Coventry

Cranston
D Bushman

D Ibadan
D Iran
D OQuled Rabah

Daneshgan Tehran
Deaconess (148)
Deer Lodge

Denmark Hill
Dhofar
Duarte

Dunn

E Saskatoon
Edmonton

Etobicoke

Freiburg

G Audhali

G Chinese

G Copenhagen

Substituicao
B32 ieu-pro
B143 his-arg
B30 alu-lys

AGd  asp-ase

B39 qln-lys
819 asn-asp
B101 glu-gly
B135 ala-pro
ATl lys-glu
Bl10 ala-asp
AB0 leu-arg
"B 6 glu-lys
B9S lys-glu
A47 asp-asn
B40 arg-lys
ABS asp-tyr
B75 leu-pro
B40 arg-ser
B47 asp-ala
B81 leu-arg
B15 try-arg

B121 glu-val
B102 asn-ser

A136 leu-pro
B88 Tleu-arg
B119 gly-val
B101 glu-lys
B85 phe-ser
B42 phe-leu

B85 phe-ser
B74  gly-val

B6 glu-val
B73 asp-asn

B6 glu-val
B3  pro-arg
B131 glin-glu
B104 arg-ser
891 leu-arg
B106 leu-pro
B32  leu-arg
A23  glu-lys
A114 pro-arg
A term-gin

B141 leu-0

ext from B144
B16 gly-arg
B87  thr-lys
B22  glu-glin
B19  asn-lys

A72 hfs;arg
B131 glu-0
B2 his-arg

A95 pro-ala
B58 pro-arg

B62 ala-pro
Ab asp-asn
B22 glu-lys
B50  thr-lys

A8  ser-arg

B23  wval-0
A23 glu-val
A30 glu-gin

B47 asp-asn

Distribuic@o Etnico - Geografica das Hemoglobinas

Populagao

Atro-Arerican
'talian
Japanes2
Afro-American
Filipino
[ndian
Afro-American
Afro-Arerican
Caucasian
Swiss

Thai

Turkish
Caucasian

Afro-Arerican
Iranian
Caucasian
Japanese
Caucasian
Mexicar-American
Iranian
italiarn-Irish
Caucasian

. fuagoslavian

Italian
Yugoslavian
Caucasian
Swedisn
Mali

EFast Indian
Caucasian
Roumanian
Cuban
Argentinian

Italian-American
Afro-American

African
Afro-American
Maltese
kest Indian
N.Euro-American
Spanish
Cnad
Mexican Indian
SE Asian
Caucasian
Italian-American
African
(Bushman Tr.)
West African
Iranian
Algerian
Iranian
Pakistani
Iranian
Afro-American
Wélsh-Dutch-
English
African
West Indian
So. Arabian
German-American
Afro-American
Scottish
Ukranian-
Canadian
H. Irish-
Canadian
German
Sc. Arabian
So. Chinese
Danish

Humanas

Cont.



62

63
64
65
66
67
68

70
n
72
73

74
75
76
77
78
79
80

81
82
83
84
85
86
87
88
89
90

92

93
94
95

96
97
98
99

100
101
102
103

104
105

106
107

108
109
110
11
112

13
114

115
116
117
118
119
120
121
122
123
124
125
126
127
128

129

130
131

132
133
134

G Coushatta

Ferrara

Fort Worth
Galveston
Georgia

; Hsi-Tsou
Makassar
Norfolk

Pest
Philadelphia

San Jose
Saskatoon
Szuhu
Taichung (205)
Taipei
Taiwan-Ami
Garden State
Gavello

Genova

(2R >N N> mml [2ReRoNoNaRaNaNaNol

Grady
Gunn Hill
Hamaden
Handworth
Hasharon
Heathrow
Hijiyama
Hikari
Hirosaki
Hirose
Hiroshima
Hofu

Hope
Hoshida
I

I High Wycombe

I Interlaken (125)
1 Toulouse

Icaria

Indianapolis
Inkster
Istanbul (218)
J Abidjan

J Altgelt Gardens
J Baltimore

Birmingham (122)
Broussais

(PR

Buda
Cairo
Calabria
Camaguey
Capetown

[ PRy SUN SPRY SN )

Guantanamo
Cambridge
Chicago
Habana

Iran
Kaoshiung
Kurosh
Lome
Medellin
Meerut (106)
Norfolk
Nyanza
Oxford (97)
Paris
Rajappen
Rovigo
Dardegna
Sicilia
Singapore

Taichung
Tongariki
Toronto

[ Y Sy 5 Lo L L L L L L L LG L

B72

B57
A27
B43
A95
B79
B6
A85
A74
A68
B7
B22
B8O
A74
B72
B25
A82
B47
B28

glu-ala

asn-lys
glu-gly
glu-ala
pro-leu
asp-gly
glu-ala
asp-asn
asp-asn
asn-1lys

glu-gly
glu-ala
asn-lys
asp-his
glu-gly
gly-arg
ala-asp
asp-gly
leu-pro

Alpha insert.
Beta deletion

B56
Al8
Ad7
B103
B120
B61
A43
B37
B146
B126

B136
B43
Al6

B59
A15
B66
Al42

B112
B85
B92
A51

B92
B16

A120
AS0

A6l
B65
B64
A141
A92

B128
B69
B76
A71
B77
B59
Al9
B59
A22
A120
A57
A21
Al5
A12
A90
A53
A50
B65
A78
A79
B129
A115
AS

gly-arg
gly-arg
asp-his
phe-leu
lys-glu
lys-asn
phe-leu
trp-ser
his-asp
val-glu

gly-asp
glu-gin
lys-glu

lys-glu
gly-asp
lys-qlu
term-1lys

cys-arg
asp-val
his-glu
gly-asp

" his-asp

gly-asp

ala-glu
lys-asn

lys-asn
lys-gln
gly-asp
arg-gly
arg-gln

ala-asp

gly-asp
ala-asp
ala-glu
his-asp
lys-thr
ala-asp
lys-asn
gly-asp
ala-glu
gly-asp
ala-asp
gly-asp
ala-asp
lys-thr
ala-asp
his-asp
lys-asn
asn-asp
ala-gly
ala-asp
ala-asp
ala-asp

American Indian,
Japanese, Chinese,
Korean

Italian
Afro-American
Afro-American
Afro-American
Chinese
Indonesian
English
Hungarian

West African

Italian

American Indian
Chinese

Chinese, Japanese
Chinese

Chinese
Afro-American
Italian

East African,
Italian
Afro-American
German-English
Iranian

West Indian
Ashkanazi Jewish
English

Japanese
Japanese
Japanese
Japanese
Japanese
Japanese, Indian,
Spanish, Afro-
American
Afro-American
Japanese
Afro-American,
Australian
English

English

So. France
Icaria Is.
(Aegean Sea)

No. European
Caucasian
Turkish

Ivory Coast
(Africa)
Afro-American
Afro-American,
English, Sicilian
Bangladesh
French,
Australian
Hugarian
Egyptian

French, Italian
Cuban-Spanish
Hottentot-
European

Cuban

English
Afro-American
Cuban

Iranian

Chinese

Iranian

Togo (Africa)
Afro-American
NW Indian
English, Italian
Kenya (Africa)
Italian, English
French, Italian
So. Indian
Italian
Sardinian (Italy)
Sicilian

Malaysian
Chinese
Malasian
English

Cont .



135
136
137
138
139
140
141
142
143
144
145
146
147
148
149
150
151

152
153
154
155
156
157
158
159
160
161
162

163

164
165

166
167
168
169
170
171
172
173
174
175

176
177
178
179

180
181

182

183
184
185
186
187
188
189
190
191
192
193

194
195
196
197
198
199

200

201
202
203
204

4

Jackson

K Ibadan

K Woolwich
Karatsu (211)
Kempsey
Khartoum

Ko1n

Korle Bu

Koya Dora

L Ferrara

L Persian Gulf
Legnano

Leiden

Leslie (49)
Louisville (29)
Lufkin

Lyon

McKees Rocks
M Akita (155)
M Boston

M Hyde Park (153)
M Iwate

M Milwaukee
M Saskatoon
Madrid

Malmo
Manitoba
Matsue Oki

Memphis

Mequon
Mexico

Mizuho
Mizushi
Mobile
Montgomery
Moscva
N Baltimore
N Seattle
Nagasaki
Nancy (187)
Necker Enfants-
Malades
Newcastle
New York
Nigeria
North Shore

Nottingham
0 Arab

0 Indonesia

0 Padova
Ocho Rios
Okaloosa
Olmsted
Osler (174)
Osu Christianborg
Ottawa (230)
P Galveston
Perspolis
Peterborough
Philly

Pontoise
Porto Alegre
Potomac
Prato
Presbyterian
Providence

Pyrgos

Q India

Q Iran

Q Thailand (75)
Radcliffe

Al41
B46
B132
B120
B99
B124
B98
B73
A142
A47
A57
Al141
B6/7
B131
B42
B29
B17
B18
B145
B92
A58
B92
A87
B67
B63
B115
B97
A102
A75

A23

B41
A54

B68
A75
B73
A48
B24
B95
B61
B17
B145

A20
B92
B113
A81
B134

B98
B121

A116

A30
B52
B48
B141
B145
B52
Al15
B117
A64
BIN
B35

A63
B9
B101
A31
B108
B82

B83

A64
A75
A74
B99

arg-his
gly-glu
lys-gin
lys-asn
asp-asn
pro-arg
val-met
asp-asn
term-1lys
asp-gly
gly-arg
arg-leu
glu-0
glu-0
phe-Tleu
gly-asp
1ys-0
val-0
tyr-term
his-tyr
his-tyr
his-tyr
his-tyr
val-glu
his-tyr
ala-pro
his-glin
ser-arg
asp-asn

glu-gin

phe-tyr
glu-gin

leu-pro
asp-gly
asp-val
leu-arg
gly-asp
lys-glu
lys-glu
lys-glu
tyr-asp

his-tyr
his-pro
val-glu
ser-cys
val-glu

val-gly
glu-lys

glu-lys

glu-lys
asp-ala
leu-arg
leu-arg
tyr-asp
asp-asn
gly-arg
his-arg
asp-tyr
val-phe
tyr-phe

ala-asp
ser-cys
glu-asp
arg-ser
asn-1lys
lys-asn
asn-asp
gly-asp

asp-his
asp-his
asp-his
asp-ala

Afro-American : 7
West African
West Indian
Japanese
Irish

Sudan

German

West African
Indian
Italian
Iranian

No. Italian
Dutch
Afro-American
Canadian
Afro-American

Spanish-North African
Caucasian
Japanese
Swedish, German
Afro-American
Japanese
Italian, German
Canadian

Spanish

Swedish
English-Candaian
Japanese,
Afro-American
Afro-American

English-Irish
Mexican Indian,
Algerian
Japanese
Japanese
Afro-American
Afro-American
Russian

West African
Afro-American
Japanese
Afro-American

Guadaloupe
English
Chinese-American
Nigeria
Australian-
Anglo Celtic
Caucasian
Afro-American,
Yugoslavian,
Egyptian, No.
Sudanese, Bulgarian
Arabian
Indonesian,
Italian

Italian

African
Caucasian
Caucasian
Afro-American -
African, Iranian
Polish-Canadian
Afro-American
Indian

Italian

. Italian-German-

French
Spanish
Brazilian
No. European
So. Italian
German

Afro-American
Greek, Mali,
Japanese
Indian
Iranian
Chinese
English

Cont.



205
206
207
208
209
210
211

212
213
214

215
216

217
218
219
220
221
222
223
224
225
226

227 »

228
229
230
231
232
233
234
235
236
238
239
240
241
242
243

244
245
246
247

248
249

Rahere

Raleigh

Rampa

Ranier

Richmond
Riverdale Bronx
Riyadh (138)

Rush
Russ
Sabine

Santa Anna
S Travis

St. Claude
St. Etienne (102)
St. Louis

St. Lukes

San Diego
Savannah
Sawara

Seal Rock
Serbia (239)
Setif
Sheperds Bush

Sherwood Forest
Shimonoseki
Siam (189)
Singapore
Siriraj

Sogn
Southampton (37)
Spanish Town
Stanleyville II
Strasbourg
Strumica (225)
Suan Dok

Summer Hill
Sunshine-Seth
Suresnes

Sydney
Syracuse
Tacoma
Tak

Takamatsu
Ta-Li

e o e, B e . e e

250
251
252
253
254
255
256
257
258
259
260
261
262
263
264
265
266

267
268

269"

270
271
2712

Legenda: Os

Terrant
Thailand
Titusville
Tochigi
Tokuchi (34)
Torino
Tubingen
Ube 11

Ube 4
Vancouver
Vaasa

Volga

Wayne

Wein
Williamette
Winnipeg
Wood

Yakima
Yoshizuka
York
Ypsilanti
Zambia
Zurich

nimeros em ( ) sdo numeros de

B82 lys-thr
Bl val-Ac.ala
A95 pro-ser
B145 tyr-cys
B102 asn-lys
B24 gly-arg
B120 lys-asn
B101 glu-gln
A51 gly-arg
B91 leu-pro
B88 leu-pro
B6 glu-val
B142 ala-val
A127 lys-thr
B92  his-gln
B28 leu-gin
A95 pro-arg
B109 val-met
B24 gly-val
A6 asp-ala
A142 term-glu
A112 his-arg
A94  asp-tyr
B74 gly-asp
B104 arg-thr
A54  glu-arg
A15 gly-arg
A141 arg-pro
B7 glu-lys
B14 leu-arg
B106 leu-pro
A27  glu-val
A78 asn-lys
B20 val-asp
A112 his-arg
A109 Tleu-arg
B52 asp-his
A95  asp-his
A141 arg-his
B67 val-ala
B143 his-pro
B30 arg-ser
Beta extension
B120 1lys-glu
B83 gly-cys
A126 asp-asn
A56  lys-thr
A34  asp-asn
- B56-59 del.
B131 gln-glu
A43  phe-val
B106 1leu-glu
AE8 asn-asp
Al16 glu-ala
B73 asp-tyr
B39 gln-glu
B27 ala-asp
Alpha framesh.
B130 tyr-asp
B51  pro-arg
A75 asp-tyr
B97  his-leu
B99  asp-his
B108 asn-asp
B146 his-pro
B399 asp-tyr
A60  lys-asn
B63 _his-pro_

English
Caucasian

Indian

Greek
Afro-American
German-Jewish
Saudi Arabia, :
Spanish-American,
Indian
Afro-American
Caucasian
Scotch-English-
German

Caucasian

Afro-American
French-Canadian
French

Mo. French
Maltese
Filipino
Caucasian
Japanese
Afro-American
Yugoslavian
Algerian

So. African-
British
Kashmiri Muslim
Japanese

Thai

Malaysian

Thai

Norwegian
English
African-Jamacian
Central African
Portuguese 1
Yugoslavian
Thai

Lebanese
Caucasian

-French, Afro-

American, Costa
Rican

Caucasian
Caucasian
European

Thai, Malaysian

Japanese
Chinese

Mexican

Thai
Afro-American
Japanese
Japanese
Italian
German
Japanese
Korean
Chinese
Finnish
Russian
Caucasian
Austrian -
Afro-American
English-Canadian
Swedish-
Norwegian
Swedish
Japanese
Caucasian
Afro-American
Zambia

Swiss

ijdentificacdo de outras hemo-

globinas na Tabela, que tém a mesma substituigao.

A
B

Fonte: WINTER, W.P., Tex. Rep. Biol.

iem

cadeias alfa
cadeias beta

Med., Texas, USA, 1980-81, vol. 40, p.179.
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quatro subunidades, 2 sdo cadeias alfa (141 aminodcidos) e
2 s3do cadeias beta (146 aminodcidos). 0 tetrdmero resultante

tem um peso molecular de aproximadamente 64.500(43).

Esta mo
i€ctula tem sido cuidadosamente selecionada através dos anos
de evolugdo para prover aos mamiferos um transporte protéico
de oxigénio apropriado a suas complexas fungdes fisioldgicas.

As cadeias polipeptidicas da hemoglobina humana tém
sido nomeadas de acordo com as letras do alfabeto grego,

alfa (a), beta (B), gama (y), delta (8}, epsilon (e) e zeta
o

3. Hemoglobinas Humanas Normais

As hemoglobinas humanas normais variam de acordo com
0 estdgio de desenvolvimento do individuo. A sintese dos di-
ferentes tipos de hemoglobinas embriondrias, fetal, e adul-
tas é controlada pelos genes tipo alfa-ativos do cromosso-
mo 16 e os genes tipo beta-ativos do cromossomo 11.(45)

No periodo embriondrio sdo sintetizados trés tipos

de hemoglobinas primitivas a Gower 1, Gower 2 e Portland.
Nas quatro semanas iniciais deste perfodo predomina a Hb
Gower 1 (zeta2 epsi]onz) enquanto as outras duas, Gower 2
(a]fa2 epsi]onz) 25§0rt]aNd (zeta2 gamaz) estdo presentes

até a 122 semana

Durante a vida fetal a principal hemoglobina existen
te é a Hb F (a]fa2 gamaz)(]z) que gradativamente passa a ser
substituida pela Hb A (a]fa2 betaz)

hemoglobina normal do adulto. Nos primeiros gquatro meses de

sendo esta a principal

vida p6és-natal a Hb F é quase completamente substituida pela
MR- IFig 1) A

No 62 més apds o nascimento a Hb A compreende 97 a
98% do total da Hb, 2 a 3% € Hb A2 (a]fa2 de]taz). Nas crian
¢as e adultos normais ndo mais do que 0,5 a 0,8% do total da

(57)

hemoglobina é do tipo fetal Um individuo com hemoglobi-

nas normais é classificado como sendo portador de Hb A.
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4. Hemoglobinas Humanas Anormais

Nistirbios genéticos nas hemoglobinas humanas origi-
nam as hemoglobinas anormais, que podem ser classificadas em
2 grandes grupos: variantes e talassemias.

As hemoglobinas variantes sdo decorrentes de muta-
cdes nos genes responsdveis pela estruturacgdo especifica de
cada tipo de cadeia polipeptidica.

As mutacdes que ocorrem nas superficies externas da
molécula produzem hemoglobinas anormais que, com excegdo fei
ta a Hb S, ndo causam alteracgdes na fisiologia da hemoglobi-
na. As hemoglobinas originadas por mutagdes na superficie in
terna possuem constantemente alteracgdes funcionais(45).

As hemoglobinas anormais S, C e D sao exemplos de
mutacdo num aminodcido da cadeia beta. Nas hemoglobinas S e
C, a alteracdo ocorreu na 62 posigdo da cadeia, sendo o dci-
do glutdmico substituido pela valina e lisina corresponden-
temente(57).

Nas talassemias as mutagdes afetam os genes regulado
res, provocando uma diminuigdo ou auséncia da sintese de ca-
dejas alfa e ndo alfa, resultando um excesso de cadeias alfa
ou beta, dando origem, respectivamente, a alfa ou beta talas

semias(45).

5. Incidéncia e Distribuigdo Geogrdfica

A incidéncia de hemoglobinas anormais varia conside-
ravelmente com a posigdo geogrdfica e o grupo racial.

Na Africa os indices de Hb S sdo elevados, podendo
alcancar frequéncias de 40%, sendo encontrado frequentemente
na populacdo negra do cinturdo da maldria na Africa Central:
A Hb ( na drea de Glana alcanca frequéncia de 20%.

A talassemia é encontrada com alta frequéncia na re-
gido do Mediterrdneo, se dispersando num amplo cinturdo atra
vés do Oriente Médio e India para o Sudeste da Asia(Z])(Hg.Z)
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FIGURA 1 - Porcentagens normais das diferentes hemoglo

binas nas diversas fases da vida.
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FIGURA 2 - Distribuigdo geogrdfica das hemoglobinas
S, C, D e E e da talassemia no Velho Mun
do. Segundo LEHMANN e HUNTSMAN, op. cit.
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Nos Estados Unidos a Hb S é encontrada em 8%(3])

e o
gene da Hb C em torno de 2% da populagdo negra americana(8).

0 Brasil recebeu os genes S e C através do trdfico
de escravos, que procediam de dois grandes grupos africanos,
0s sudaneses e bantus. Pernambuco e Bahia foram os princi-
pais centros de recebimento de escravos, seguidos do Rio de
Janeiro ja no século XVII(62).

Os nordestinos podem ser colocados entre os mais es-
tdveis grupos hibridos no Brasil pois suas populagdes se
originaram da hibridizagdo entre negros africanos, portugue-
ses e indios, e tém vivido relativamente isolados . durante
sécu]os(ss).

0 Ceara, Estado da regido Nordeste, tem uma certa
peculiaridade no seu povoamento pois a auséncia do ciclo ' da
cana-de-aglcar em sua economia fez com que pouco significado
tivesse o contingente africano na formacdo do tipo étnico
do habitante do planalto cearense onde dominou a mesticagem

(15) (18)

dos portugueses e franceses com as ragas indigenas.
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III - MATERIAL E METODOS

Foram analisadas no periodo de janeiro a maio de
1987, um total de 260 amostras de sangue de criangas acimade
6 méses, de ambos os sexos, periencentes as creches da Funda
¢do do Bem-Estar do Menor do Ceard (FEBEMCE): Sdo Gabriel e
Tia Jalia.

As referidas creches estdo situadas na periferia de
Fortaleza — a Tia Juilia localiza-se no bairro Jodo XXIII e

a Sdo Gabriel numa drea limitrofe entre os bairros Lagamar
e Pio XIL.
Classificamos os infantes em caucasdides (brancos,

morenos claros) e negréides (negros, morenos escuros e par-
dos), levando em consideracdo a cor da cutis e cor do cabelo.
Estes dados bem como outros referentes ao nome, idade, data
da coleta, enderego etc. foram anotados numa ficha previamen
te elaborada. (Fig. 3)

As amostras de sangue foram obtidas, através de pun-
¢do digital utilizando lancetas descartdveis e tubos capila-
res heparinizados. A quantidade de sangue equivaleu entre 3
a 4 gotas em média por crianga foi analisada imediatamente

(13).

Inicialmente, todas as amostras de sangue foram subme

ou armazenada a 4°C por um periodo mdximo de uma Semana

tidas ao teste eletroforético seletivo em placas de gel de
dgar-amido com capacidade para 80-100 aplica¢des em solugao
tampdo de Tris-EDFPA-Borato pH 8,6(%8).

0 gel de dgar-amido, foi preparado com bacto-dgar
(Difco), amido de milho (Maizena) e fécula de mandioca (Arro
zina), todos obtidos comercialmente. A BACTO-AGAR DIFCO de
Difco Laboratories, Detroit, Michigan, USA; MAIZENA da Refi-
nacdes de Milho Brasil Ltda., Mogi-Guagu, Sdo Paulo, e ARRO
ZINA da IDISA, Instituto Dietético Infantil S/A, Sdo Paulo.

As hemoglobinas que exibiram anormalidades na migra-
cdo por esse processo de triagem e detecgdo de hemoglobinas
anormais foram separadas e submetidas a nova eletroforese em
acetato de celulose "cellogel" em tampdo alcalino pH 8,6 de

Tris-EDTA-Borato(35), para comprovacgao.
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UNIVERSIDADE FEDERAL DO CEARA - HEMOCE
CURSO DE ESPECIALIZACAO EM HEMATOLOGIA E HEMOTERAPIA

PESQUISA DE HEMOGLOBINAS ANORMAIS

NOME :

SEXO: 0O MASCULINO O FEMININO IDADE:

CU¥i5z CABELOS: OLHOS:

ENDERECO:

BAIRRO: NATURALIDADE:

CRECHE : O OUTROS

T1P0 DE-LRECHE O CRIANGAS
DATA: i /

RESULTADOS

1. ELETROFORESE EM GEL DE AGAR-AMIDO pH 8,6:

2: ELETRUOFRRESE EM ACETATD DESCELULOSE 5l 18 6

3. TESTE DE SOLUBTLIDADE:

4. ELETROFORESE EM GEL DE AGAR pH 6,2:

FIGURA 3 - Ficha utilizada para identificagcdo de cada crian-
Ca-
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Em virtude de em pH alcalino as hemoglobinas S e D,
C e E migrarem na mesma posi¢gdo métodos adicionais foram
realizados.

Agquelas amostras que apresentaram mobilidades seme-
lhantes a Hb S foram confirmadas pelo teste de solubilidade
de ITANO(23), enquanto que a caracterizagdo daquelas que mos
traram perfil eletroforético compativel com a Hb C foi reali
zada utilizando-se eletroforese qualitativa em dgar fosfato
pH 6,2(6]), com a corrida eletroforética feita sob o poten-
cial de 150 volts por 15 minutos.

Em todas as técnicas desenvolvidas fizemos uso de
amostras padrdes de Hb AS e Hb AC para maior segurancga na lei
tiura.

Os familiares e a direcdo de cada creche foram infor
mados sobre os resultados (FIg. 4), as mdes das criangas por
tadoras de hemoglobinas anormais foram convidadas para uma
reunido na qual explicamos o que sdo anemias hereditdrias,
como ocorre a transmissdo de acordo com a genética mendelia-
na(29’36), bem como sobre a necessidade de cuidados para com
os portadores de falcemia heterozigota. No final da reuniado
foram entregues carteiras de identificacdo plastificada, por
nos idealizada (Fig. 5), éspecificando o tipo de hemoglobina
anormal. Instrucgdes foram dadas para que a carteira fosse
mostrada em ocasides nas quais a aten¢gdo médica ou hospitali

(44) e orientadas de que poderiam pro-

zagdo fosse necessdria
curar o Servigco de Hematologia do HEMOCE.

Os resultados foram submetidos a andlise estatistica

para investigar a influéncia da cor da pele na incidéncia
de hemoglobinas anormais, foi feito o teste exato de
FISHER(]G) para tabelas de contingéncia 2x2 com frequéncias

esperadas pequenas (menores que 5). Neste teste, usa-se a
distribuicdo de probabilidade exata das frequéncias observa
das, ao invés da distribuigdo qui-quadrado aproximada. 0 ni-

vel de significadncia fixado foi de a = 0,05.



NOME:

UFC - HEMOCE 16

HEMOGLOBINAS ANORMAIS

A hemoglobina € um pigmento vermelho existente no

interior
das hemacias,

cuja principal fungao é o transporte de oxigenio no
nosso organismo.

Existem no individuo adulto normal trées tipos diferentes de
hemoglobina, a hemoglobina Al correspondente a 98%, a hemoglobina '

fetal em percentagens de 0 a 1%, e a hemoglobina

AZ em torno de 2 a
379

A mais importante portanto & a hemoglobina A.

Entretanto algumas pessoas possuem hemoglobinas

diferentes,
sao as chamadas HEMOGLOBI

NAS ANORMAIS e as mais comuns em nosso :
meio sao as hemoglobinas S e 4

As pessoas com hemoglobina SS sao portadores da ANEMIA FALCI

» € aquelas do tipo AS possuem um trago falcemico, ja as
sao AC nao possuem maiores problemas.

FORME que

E importante sabermos qual o tipo de nossa hemoglobina, para
evitarmos o nascimento de criangas com hemoglobinopatias; e também

para conhecermos os cuidados que devemos ter no caso de sermos por
tadores de hemoglobinas anormais.
Estes devem ser orientados por um médico para que vivam semn

problemas (nos casos dos individuos com hemoglobinas AS ou AC)

ypoils
2 hemoglobinopatia SS é o tipo mais grave.

RESULTADO DA ELETROFORESE

DATA: /___ /1987

TIPO DE HEMOGLOBINA:

FIGURA 4

FARMACEUTICA - BIOQUIMICA
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CARIEIRA DE HEMOGL(BINA
TDENTTFICACAO DO PFORTAD(R :

NOVE:

DATA DE NASCIMENIO SEXD

| 1 - B R
NATURAL DE:

TTFO DE HEMOGL(BINA:
Fortaleza, i N de 1987
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FIGURA 5 - Modelo da carteira de hemoglobina,
tregue as criangas portadoras de

mias hereditdrias.
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IV - RESULTADOS

1. Dados Gerais

Foram analisadas 260 amostras de sangue de criangas,
na faixa etdria de 6 meses a 7/ anos com a média de 3 anos e
3 meses e a mediana de 3 anos (TABELA 11), sendo 14¢ (54,7%)
do sexo masculino e 118 (45,3%) do sexo feminino (TABELA III)
pertencentes as creches Tia Judlia (108 criancas) e Sdo Ga-
briel (152 criangas) da FEBEMCE.

Quanto a cor da pele 196 (75,4%) eram caucasdides
e 64 (24,6%) negrdides (TABELA IV). Encontramos 249 (95,8%)
portadores de Hb AA, 9 {3:5%) de Hb A5 e« (0,8%) de Hb Ac
FTEBELS U Fig. b

Evidenciamos, portanto, 11 criangas com hemoglobinas
anormais, o que corresponde a uma incidéncia de 4,23%. Vale
ressaltar que entre oS portadores de Hb AS 2 eram irmdos, e
entre os poktadores de Hb AA haviam 2 pares de gémeos. Todos
foram tomados aleatoriamente procedendo-sée a jdentificacgao
apenas no momento da andlise dos dados.

Nenhum caso de homozigoto para Hb S foi encontrado,
nem portadores de talassemia. Na TABELA VI (Fig. 7)., onle €5
t3io sintetizados os fendtipos hemoglobinicos anormais, sa-
lientamos a prevaléncia da hemoglobina S na amostra analisa-

da.

2 Anédlise Estatistica dos Dados

Inicialmente foi feita uma andlise exploratéria dos
dados. As TABELAS VII e VIII contém a distribuicdo de fre-
quéncia das criangas segundo o bairro onde residem, por tipo
de hemoglobina e cor da pele.
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TABELA II - Distribuicdo das criangas estudadas na pesquisa
de hemoglobinas anormais de acordo com a idade.

n? de

e casos 7
6 a 11m 05 19
1 ano 25 9,6
2 anos 59 227
3 anos 66 25,4
4 anos 39 1i5510
5 anos 53 20,4
6 anos i 4,6
7 anos 01 0,4

TOTAL 260 100,0

TABELA III - Distribuicdo das criangas estudadas na pesquisa
de hemoglobinas anormais, de acordo com 0 Sexo.

n2 de
Sexo casos %
Masculino 142 i 54,7
Feminino 118 45,3

TOTAL 260 100,0
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TABELA IV - Distribuicdo das criangas estudadas na pesquisa
de hemoglobinas anormais, de acordo com a cor

da pele.
Cor da n2 de g
pele casos )
Caucasdides 196 75,4
Negrdéides 64 24,6
TOTAL 260 100,0

TABELA V - Distribuicda das criangas, segundo o tipo de hemo

globina.
Tipo de ng de 9
hemoglobina casos
AA 249 95,14
AS 09 3,46
AC 02 0,77
TOTAL 260 100,00




21

FIGURA

6 - Criancas, segundo o tipo de hemoglobina.

Al HbA C 15':
’ 18,48%

44444

FIGURA

7 - Fenétipos hemoglobinicos anormais na amos
tra analisada.
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.
TABELAIVI - Distribuigdo dos fenétipos hemoglobinicos anor-
mais na amostra analisada.
Tipo de : n2 de 9
hemoglobina casos s
AS 09 81,82
AC 02 18,18
TOTAL ' 11 100,00

TABELA VII - Distribuigdo das criancas da Creche Tia Jalia,
segundo o bairro de moradia por tipo de hemoglo

bina e cor da pele.

Tipos de hemoglobina

Bairro Anormais Normais Total
Negréides Caucaséides Negréides Caucaséides
Jodo XXIITI 02 - 10 ; 51 63
Parangaba - - 07 07 14
Demécrito Rocha - - - 04 04
Vila Peri - S - 01 02 03
Pici - - 01 02 03
P. S3o José - - - 02 02
Montese - - - 02 02
V. M. Sdtiro - - - 02 02
Couto Fernandes - - 01 01 02
Bonsucesso - - 01 01 02
J. América - - 01 01 02
C. Redentor - - 01 i - 01
Jockey - - - 01 01
Pan Americano - - 01 - 01
Centro - - - 01 01
J. Guanabara - - - 01 01
Qutros - - 01 03 04
TOTAL 02 - 25 81 108
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TABELA VIII - Distribuicdo das criancas da Creche Sd@o Gabriel,
seqgundo o bairro de moradia por tipo de hemo-

globina.

Tipos de hemoglobina
Bairro Anormais Normais Total
Negréides Caucaséides Negrdides Caucaséides

Lagamar 02 04 30 83 119
Pio XII 02 01 03 23 29
Aerolandia - - - 03 03
Centro - - - 01 01
TOTAL 04 05 33 110 152

TABELA IX - Distribuigdo das criancgas, segundo o tipo de hemoglobina, a
cor da pele e 0 sexo.

k Sexo
Cor da ne de criangas Feminino Masculino
pele examinadas
Total &S AC AA  Total AS AC AA
Negrdide 064 3 01 - 34 29 05 - 24
Caucaséide 196 10 =02 =l 89 D} 02 &%

TOTAL 260 142 03 - 139 118 06 02 110
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As TABELAS IX e X contém, respectivamente, as distri
buig¢des das frequéncias e das proporgdes (em percentagem) da
ctor da pele das criangas por sexo e tipo de hemoglobina en-
contrado.

As TABELAS XI e XII contém, respectivamente, as dis-
tribuigdes de frequéncia e proporgdes (em percentagem) se-
gundo a cor da pele por tipo de hemoglobina encontrado.

3. Resultados da Andlise Estatistica

0 percentual de negrdides nas duas creches é seme-
Thante: 25% na creche Tia Jidlia e 24% na creche Sdo Gabriel.

Observamos que o maior nimero de criangas com hemo-
globinas anormais (9 em 11) foi encontrado nas criangas da
creche 5do Gabriel, mais especificamente nas criangas com re
sidéncia nos bairros de Lagamar e Pio XII (TABELAS VII e
Yl

Nas criangas do sexo feminino, foram detectadas he-
moglobinas anormais do tipo AS e AC, enquanto que no grupo
masculino, somente a hemoglobina do tipo AS.

A taxa de criangas com hemoglobinas anormais de acor
do com o sexo, foi de 8 mulheres para 3 homens, ou seja, uma
relacdo M:F de 2,66:1 (TABELAS IX e X).

Das 260 criangas analisadas 24,62% sao negrdides e
75,38% sdo caucaséides (TABELA X, Fig. 8). A prevaléncia de
hemoglobinas anormais fo.i mais encontrada entre os negrdides
(54,55%) do que entre 0s caucasGides (45,45%)  (TABELA XII,
Fig. 9) achado estatisticamente significante ao nivel de
a = 5%, quando comparado com a probabilidade & = 0,065, obti
da pelo teste exato de Fisher. Neste teste, utilizado para
frequéncias esperadas pequenas (menores que 5), ao invés da
distribuig¢do qui-quadrado aproximada usa-se a distribuigao
de probabilidade exata das frequéncias observadas.
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TABELA X - Distribuicdo percentual das criangas, segundo o tipo de hemo-
globina, a cor da pele e 0 sexo.

Sexo
et B Total Masculino Feminino
pele

Total AS AC AA Total AS AC AA
Negréide 24,62 24,65 33,33 = 24,46 24,59 83,33 - 21,82
Caucaséide 75,38 75,35 66,67 - 75,54 75,41 16,67 100 78,18
TOTAL 100,00 100,00 100,00 - 100,00 100,00 100,00 100 100,00

TABELA XI - Distribuicdo da frequéncia do tipo de hemoglobina, segundo
do a cor da pele, em criangas de duas creches de Fortaleza.

Tipo de hemoglobina (quantidade)

Cor da

pele Anormal* Normal Total
Negréide 06 58 64
Caucasdide 05 191 196
TOTAL 11 249 260

* Anormal: foram encontrados somente os tipos AS e AC.

TABELA XII - Distribuigdo das proporgdes db fipo de hemoglobina, segundo
a cor da pele, em criangas de duas creches de Fortaleza.

Cor da Tipo de hemoglobina (%)

pels Anormal Normal Total
Negréide 54 ,55% 23,29 24,62
Caucaséide 45,45 76,71 75,38
TOTAL ' 100,00 100,00 100,00

* gsignificativo ao nivel de significancia a = 0,05.
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FIGURA 9 - Criangas, segundo a cor da pele, por tipo
de hemoglobina anormal.
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V - DISCUSSAOQ

E de grande importdncia médico-social o conhecimento
das frequéncias das hemoglobinas anormais numa populacgdo.
Particularmente no Brasil este fato se reveste de interesse
porque o0s genes que determinam as hemoglobinas variantes e
as talassemias foram paulatinamente sendo transmitidos a po-
pulagdo nativa, a medida que se intensificava o processo de
miscigenagao.

A investigagdo das hemoglobinopatias hereditdrias
vem despertando o interesse de nossos _pesqun’sadores(1’2’32’46’58’60)
desde ha muito tempo, motivo pelo qual existem vdrios cen-
tros nacionais de pesquisa dedicados ao assunto.

Mais recentemente, NAOUM et a](47) mostraram que
existe um fantdstico polimorfismo de hemoglobinas na popula-
¢do brasileira devido ao achado de diversas variantes molecu
lares (Hb AS, Hb AC, Hb J Oxford, Hb I, Hb D Punjab, Hb M
Boston, Hb & Philadelphia, Hb J Rovigo, Hb N Baltimore, Hb B,
Hb Porto Alegre, Hb SS, Hb SC, Hb CC) e de nove gendétipos de
talassemia (beta heterozigota, beta homozigota, alfa hetero-
zigota, B° tal/S, B tal/S, a tal/S, Hb Lepore, Hb Constant
Spring e Persisténcia Hereditdria de Hb Fetal - PHHF).

Com o desenvolvimento da técnica seletiva por meio

(48) tornou-se

de eletroforese em gel de dgar-amido pH 8,6
possivel a realizagdo de programas de investigacdo em massa.
Este método, além de econdmico é rdpido pois elimina um
grande nidmero de individuos com hemoglobinas normais a um
baixo custo operacional. :

Al1ém do mais, a utilizagdo de produtos como a maize-
na e a arrozina resolveram o problema de importagdao do amido.
A preparagdo da amostra tem sido simplificada pela elimina-
¢do da lavagem das células vermelhas. 0 estroma ndo é remo-
vido mas ndo interfere na identificacdo das vdrias faixas
de hemoglobinas.

A coleta em tubos para microhematdcrito hepariniza-
dos é muito (til para estudo em criangas porque somente pe-
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quenas quantidades de sangue capilar sdo necessdrias. Nos
Estados Unidos este método tem sido utilizado para investiga
¢do de nemoglobinopatias em pacientes pedidtricos quando da

visita a centros de salude ou em pacientes hospitalizados(s).

Virios estudos populacionais no Brasi1(47’60’46JL58)
demonstraram que a Hb S € a hemoglobinopatia mais frequente-
mente encontrada em nosso pais, o que € compativel com nos-
sos resultados onde a Hb S foi a hemoglobina estrutural  mais
observada em toda a amostra (81,82%).

No Ceard, MARTINS et a1(38)
traram 5,5% de hemoglobinas anormais, assim discriminadas:
3,3% de Hb AS, 0,5% de Hb SS, 0,5% de Hb STh e 1,1% de Hb AC.

Em uma amostra de 330 doadores de sangue NAOUM et a1(47) en

em 179 pacientes encon-

contraram 2,7% de hemoglobinas anormais, sendo 1,81% de Hb AS,
0,61% de Hb AC e 0,30% de Hb AM. Estudando a incidéncia - de
Hemoglobinopatias em 2.446 doadores de sangue do HEMOCE,

“MORATS et al(?!) detectaram 1,95% de hemoglobinas anormais:

Hb AS (1,59%) e Hb AC (0,36%).

0s achados do presente trabalho Hb AS (3,5%) e
Hb AC (0,8%) ndo diferem muito dos inquéritos realizados em
doentes hospitalares, com excegao feita para os casos de he-
moglobinopatia S na forma homozigética e S-talassemia. Vale
ressaltar que € para um hospital que convergem 0S casos de
anemias hereditdrias, estando, portanto, justificado o fato
da auséncia destas formas em nossa amostra.

Em relacdo aos doadores de sangue observamos que nos
sos valores para o estigma falcé&mico foram mais elevados.
Atribuimos a isso o fato de gque uma populagao constituida de
doadores de sangue é selecionada.

Quando comparamos a prevaléncia de hémog]obinas anor
mais em criancas negrdides e caucaséides, a diferenga foi es
tatisticamente significativa para a = 5%.

Embora o percentual de negréides nas duas creches es
tudadas tenha sido semelhante, houve predominio de portado-
res de hemoglobinas anormais entre as criancas da creche Sdo
Gabriel sem no entanto alcangar significancia estatistica.
0 bairro Lagamar €é composto de favelas e talvez haja uma
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maior concentracdo do contingente negrdide nesta drea. Toda-
via, podemos levar em consideragdo, que nossa amostragem é
pequena para explicar tais fatos.
¥ Segundo critérios da Organizacdo Mundial de  Sadde
(OMS), um traco genético é considerado largamente difundido
guando aparece ao menos em 1% da populagdo humana, do mesmo
modo uma hemoglobinopatia é considerada largamente difundida
em uma populacdo humana qualquer quando sua frequéncia ultra
passa 0,1%(37). Portanto, a incidéncia de 3,5% de crianga;
portadoras de trago falciforme nos permite afirmar que € mis
ter a implantacdo de um programa de investigagdo com maior
abrangéncia na populagdo infantil de Fortaleza.
Um dos aspectos a ser discutido € a patogenicidade
do estigma falcémico. Apesar da controvérsia sobre o assunto
a literatura apresenta vdrios eventos de crises de falciza-

¢do simples até fatais(6’10’26’27’33’49).

Segundo PITOMBEIRA(S]), havia entre seus pacientes
um individuo negro de 32 anos com Hb AS que por estar ocupa
cionalmente exposto ao formol apresentou quadro ciTmiee 51
nais laboratoriais de hemdlise.

¥ A anestesia é a mais frequente causa iatrogénica de
hipéxia. No individuo hetferozigoto 20-45% do pigmento total
6 Hb S e suas hemdcias podem se tornar falciformes quando
submetidas a baixas tensdes de oxigénio. Por estas razoes,
condutas especiais devem ser seguidas para portadores de Hb
AS tendo-se em vista que hipéxia pode ocorrer antes, duran-
te ou ap6s a anestesia. Medicagao pré-anestésica, hipotensao,
depressdo respiratdéria e depressao tissular pela anestesia
hipotérmica podem ser fatores indutores para a formagado de

células fa]ciformes(42).

Mc GARRY e DUNCAN(34) relatam casos de mortes em cin
co criancas negras durante ou logo apés a anestesia geral.
Em quatro destes casos, o tracgo falcémico s6 foi diagnostica
do pés-acidente e eles eram assintomdticos. As mortes foram
repentinas e inesperadas em quatro dos cinco casos. Estes
autores afirmam que a presencga da hemoglobinopatia AS deve-
ria ser conhecida antes da anestesia ser administrada e deve
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ria estar entre os procedimentos diagnésticos ou cirdrgicos.

Considerando os motivos acima expostos, recomendamos
a todas as maes das criancas portadoras de estigma falcémi-
co, que ndo esquecessem de mostrar as carteiras de identifi-
cacdo de hemoglobina por ocasido de consultas médicas ou hos
pitalizagao.

Outro ponto que merece destaque € a importdncia da
triagem em doadores de sangue. As hemdcias siclémicas estao
contra-indicadas para transfusséo(7’40).

"0s portadores de hemoglobina AC nao apresentam qua-
dro clinico. Entretanto, devem ser orientados para incluir
entre os exames pré-nupciais a investigacdo de portadores de
Hb AS.

0 aconselhamento genético é necessdrio pois a proba-
bilidade de nascer uma crianga com doenga SC existe. Esta
hemoglobinopatia apresenta uma sindrome falcémica com caracte
risticas similares a da anemia falciforme. Um alto risco pa-
ra as portadoras desta sindrome é a gravidez, considerando
que a taxa de mortalidade maternal é de 9% por gravidez, mui
Tala o Mol

2z

to préxima a das pacientes com Hb SS que &
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SUMMARY

We made a hemoglobinopathies screening in 260
caucasian and negroid children, from the age of 6 months to o
7 years old; coming from Sdo Gabriel and Tia Jdlia
nurseries located in the city of Fortaleza. The methodology
used was made through electrophoresis technics; starch-agar
gel at pH 8.6, cellulose acetate at PH 8.6, agar gel at
PH 6.2 and solubility test. The incidence of ‘abnormal
hemoglobins was on the total of 4,23%; divided in Hb AS
(3,46%) and Hb AC (0.77%)..The abnormal hemoglobins
analysis among the negroid children was statistically
significant at a = 0.05. The hemoglobinopathies carriers
were identified and their parents,wwere aware about the
carries of each case apart. We hope that it would be a
great importance the implantation in our state of screening
programs to detect and make the carriers aware from
inherited anemias. ‘
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