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PESQUISA DE HEMOGLOBINAS ANORMAIS NA POPULAGAD DO DISTRITD V DE

FORTALEZA — CE

Realizamos uma pesquisa sobre a incidéncia de Hemogiobi-
nopatias entre 08 moradores do distrito Vv de Fortaleza-CE, wtili-
zando amostras de sangue de 1.858 pacientes que recebiam , no
HDGGM - José Walter, servicos de eavde tals como: exames gerals,
consul tas médicas e vacinag3o. Para fins de andlise procuranos
saﬁer informagdes sobre o sax0 (masculinus 505 pacientes e 1.353
pacientes femininas), idade (variou de 01 dia de nascido a 87
anos) e cor {senéo 1.037 classificados como negréides (mulatos
escuros, mulatos claros & negros) e 821 como caucaséides, tomando
em considerag3o a cor da pele, o tipo de cabslo @ a presenga 0OW
auséncia de caracteristicas negréides.

A metodologia utilizada constou das seguintes técnicas:
Eletroforese sm gel de Agar—-amido PH B.6, acetato ce celuloss FH
8,6 e teste de solubilidade. A incidénecia de hemoglobinas ancr-
nais foli de 2.7% sendo Hb {\s (1,89%), Hb ~ACLD,48%1), fib  AD
{0,32%), Hb S5 (0,05%). A anal ise de hemoglobinas anormais na po-
pulag8o do distrito V foi estatisticamente significante de acardn
com os critérios da OMS. As frequéncias fenotipicas anormais en-—
contradas foram praticamente iguais as encontradas em S&%o Faulo,

Fortaleza (CE), Campinas {(SP) e Sobradinho (DF).
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{ - INTRODUCRO

0 Brasil apresanta uma populac&o com diferentes prigens

raciais & com diversificados graus de miscigenagdo em guas dife~

rentes regites {132). Entre as diferentes patologias hereditarias

transmitidas a popu!acﬁo nativa brasileira, © posteriormente ab—
corvidos pelos descendentes de uma populag3o que sg miscigenava
com grande intensidade, sobrossaem as hemoglobinas anormais 3y
Esses mesmos estudos tem demonstrado Que, 4 parte das informac&es
sobre polimarfismo genético, a relagdo antropolbgica, g as dife-
rentes caracteristicas pioquimicas, a8 hemoglobinas anormais rTe-
presentam um importante prohlema de saude publica.

Existem atuaimente desgritas na {iteratura em torno de 350
variantes de hemoglobinas anormals @ outras mutantes deveram Ser
descobertas ts4r  Entre as variantes conhecidas a mais importante
& a Hb S5, que ten duas cadeias normais Alfa e duas cadeias mutan-
tes Beta, chamada Beta S. A Hb S éa variante mais freqients €
apresenta 08 genotipos "AS, SS e sc, tendo Hb AS (97,92%). As va~
riantes Hb S e Hb C s3¥o hemoglobinas de origem preferencia]mente
negréide e totalizam 05,28% . A prevaléncia das Hb S e Hb C evi-
denciam o alto grau de penetragdo dos genes de origem africana na
populagdo brasileira.

A hemoglobina g & devido a mutacdo genetica na sintesm de
cadeia Beta. Pode estar presente gob as formas Homozigota (Hb 55)
responsavel por uma anemia homolitica grave, a anemia falciforme
e heterozigota (HD AS) , geralmqnte n%o apresentando complicacbes
clinicas evidentes (30). A incidéncia de hemoglobina AS n3o 3
restrita a populagio negréide, mas s%o encontradas também sm =alta
frequsncia em pessoas ndo negrbéides da india, Ga;ibe e Meditsra-

neo 4.




0 guadro clinico na anemia falciforme 8 de maneira geral,
exuberante, manifestando—se por crises de trombose, causada pela
aglutinagdo intravascular de hemacias falciformes normais = d8
hemélise, as quais provocam esgquemias, nNEcCroses, crises doloro-
sas, ictericia e anemia, fenbmenos S5585 QUS coneorem para o com-T
prometimento funcional de varios orgdos. U portador do trago fal-
cémico contém de 22 a 45% de hemoglobina 5, embora assintomatico
na presenca de fatores indutores de falcizagido como hipoxia, aci-
doss, desidratagdo o fonémenos microtrombéticos, oS hetsrozigotvs
podem apresentar complicagles ééricas por vezes fatais '*327.

Considerandoc & elevada incidéncia de hemoglobina 5 na po~
pulag3o brasileira, © reconhacimento dessa homoglobina turna—ﬁé
necessarioc, J& que as hemoglobinopatias hersditarias s3op as doen—
cas genédticas mais freqientes em nNOSS0 pais, sendo consideradas
um problema de saude publica t4) . PDecidimos realizar 0 presente
trabalho com © objstivo de conhecer a pravaléncia de individuos
portadores de hemoglobinas anormais na populacHo do Distrito V de
Fortaleza.

No caso especifico da Hb S, psla sua frequéncia, deve ser
uma preocupacio do estado. Para iss0 deve existir a integrac8o de
instituigdes vinculadas a saude & & gducacdo, 8 conm preccupaifes
preventivas.

A pesquisa sistematica de hemuglobinas anormais represen-
taria um procedimento altamente signitficativo em todos os aspec-
tos para 05 portadores, j& gque os MEsSmMOs ficariam cientes de que
eram possuidores de uma anomalia no S3aNEUS, seriam portadores ho-
mozigdéticos Ou heterozigéticos, estando a par dos cuidados bisi-
cos necassaripos ao portador de falcemia. Dentre OS cuidados sa-

lientamos:

- Evitar a unifo com parceiros tamb&m heterozigbticos,




)

JR

J

evitando assim uma concepeao anormal .

Os resultados obtidos deste estudo demonstram & importan-—

cia, em ralagdo a saude publica, que este problemna raveste para o

Prasil © justifica © estabelecimanto de programas que jdentifi~
quen eficazmente as patologias anvolvidas © conscientizem ©8 por-
tadores dessas anemias hereditarias da necessidade de gque tomen
madidas preventivas. Acreditamos ser de grande importancia a im=
plantac3do em nosso estado, de programas visando tanto & deteccio
como a consciantizacao de portadores do anemias hersditarias. -1
de nosso conhecimento & axisténcia, no Ministério da Saade, atra-
vas da coordenagdo de sangue e hamuderivados {CONASHE} um progra-

ma de atendimento nacional para pacientes com hamoglobinopatias,

com enfoque especial 2 anemia faleciforme. (Anexos 1 e [1).
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II — REVISXO DA LITERATURA

1 -~ Histérico

0 estudo da incidéncia de hemoglobinas anormals em uma
determinada populagao, da sua distribuig®o @ pravaléncia tam for-

necido valiosos subsidios & nematclogia e & patologia geral *%'.

A hemoglobina & um constituinte do globulo vermelho sen-

do sua principal fungdo © transporte de oxigénio, ©em virtude de

combinar—se com @ss&& gas (t*3°*.

Fol apés oS sstudos efetuados peor Herrik no qual o mesmo
relata um tipo peculiar, de anemia hemolitica com al teragio dos
eritrécitos, que aprasaentam a forma de foice que muitas pesquisas
comegaram.

A incidéncia de hemoglobinas anormais ocorre em maior
freqiencia em grupos de individuos de determinada composigdoc ra~
cial. Demonstrou-se assim que 2a hemoglobina S & a mais freqlente
em pretos do ceste da Africa e que & hemoglobina C & uma caracte-
ristica dos individuos do sudeste da Asia, gendo SUA maior inci-
déncia na Tailandia, o que lhe cenfere grande valor antopologico.

Foi Manson quem introduziu a expressdo "Anemia de Calu-~

las Falciformes", em 1992, insinuando fosse & doenca da raga ne-

gra.

Em portugués asta condigdo patologica foi causa de gran—
de sinonimia - & conhecida pelos nomes @ anemia falciforme {la-
tim, falx = foice), anemia drepanocitica {do grego drepangé = foi-
ce), anemia meniscocitica (do grego meniscos = crescente), dosnega

de células falclformes, ativa e anemia sicleéemica (da sicla 1945 -

54).

| Linus Pauline usou a Hb S como exemplo para desenvol~—

10
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ver o conceito de dosnga molecular. A partir de ent%o, todas 3%
outras variantes foram elucidadas. A hemoglobina C foi descoberta
por ltano @ Nesl ‘2'!', a hemoglobina D por ltano e Hemoglobina E

por ltanc Bergren e Sturgeon ‘*7°’.

As talassemias foram descritas pela primeira vez por
Thomaz B Cooly em 1925, que revelou uma anemia severa atingindo
criancas de tenra jdade & que parecia @star restrita a descenden—
tos de grupos atnicos provenientes da bacia do meditoraneoc.

Muitas variantes de hemopglobinas anormais tabelas 1 2 11
tem sido e continuario a &87T descobertas, pelos conhecimentos
atuais de cédigos genéticos, estima—se a possibilidade de ocor-—
réncia de 2.200 substituigBes isoladas de aminoacidos, 54 na ©av

deia Beta.
2 — Origem, Estrutura © Fungao

A hemoglobina & & mais estudada de todas as proteinas,
gctia amplamente distribuida na natureza, podendo ser encontrada
n3o soments sntre vertebrados @ invertebrados mas também em nobédu~
los deo raizes de logumes, acredita-se que o gen ancestral para &
hemoglobina gurgiu, no minimo, ha 07 - 1.0 x 10 * anos, uma VvVez
gue ha divergéncia entre plantas e animais data desta época.

A molécula da hemoglobina humana normai & composta de
quatro cadeias polipetidicas @ cada uma ligada a um anal de pro-
toporfirina contende um atomo de ferro (grupo hemes!. Das guatro
subunidades, duas s30 cadeias Alfa (141) aminoacidos) e duas 580
cadeias Beta (148 aminoacidos). O tetramero rosultante tem pesod
molecular de aproximadamante 64.500.

’

As cadeias polipetidicas da hemoglobina h%mana tem sido
I 8 -
=]

numeradas de acordo ceom sz lotras do alfabeto grego Alfa (ol, 0

11
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A ligagdno do atomo de fgrro de um grupo heme com © oxi-

ltera a sfinidade para © oxigénio do gutro atomo de ferro

na moléculaji @ forma sigmoidal da curva de dissociagdo do opxigé—

nio da hemoglobina normal e atribuivel 2a 28535 {nteragdas hema-

heme. A oxidagdo ferro para a forma trivalente torna a2 hemoglobi-

- : : . )
na incapaz de combinar—s8e reversxvelmente com o oxigénio tria,

3 — Homoglobinas Humanas Normais

As hemoglobinas humanas normais s3do compostas por trés

fragdes proteicas denominadas por Hb A,, Hb Az © Hb F, cada uma

dessas fragbes com congentractes bem definidas {(Hb A, :96
Hb Az: 2,5 a 3,5%; Ho F 0 2 1%).

A diferenga estrutural antre 65838 trés hemoglobinas 58
faz por meio das combinagtes dos 5BUE polipetidsos formadores: Hb
A, um par de cadeia Alfa e oputro de Beta, ou & p,; Hb Az, um par
de Alfa e outro de Beta, ou &2 8,3 Hb F, um par de Alfa ® outro
de gama OU &2 . YUm jndividuo com hemoglobinas normais & classi-
ficado como sando portador da Hb A.

Durante a vida fgtal, antes da B3 semana de geostacgdn,
sHO sintetizadas ainda a8 hemoglobinas Gower 1, Gower 2 g For—
tiand. A partir da 52 semana de gestacdo, j4 aparece sintese de

Hb F, representando 90% da molécuila hemoglobinica, figura V.

4 — Homoglobinas Humpanas Anormais

Quando a Hb g substituida, quer parcialmente {estado he—

terozigbticol, quer totalmente (estado homozigético) sUrgs  um

guadro patolégico designado por hamoglabinopatia.“'z'

12




As hemoglobinas anormais podem ser classificados &m dois
grandes Brupost variantes © talassemias.

As hemoglobinas variantes s@o decorrentes de mutacles
nos EEnes responsaveis pela estruturacdo especifica de cada tipe
de cadeia polipetidica.

As mutacles que ogcarrem nas superficies externas da mo~
1&cula produzen hemoglobinas anormais que com excecdo feita @A
Hb S n3o causam alteragies na fisinlogia da hemoglobina. As hemo-
globinas originadas por mutagles na superficie interna possusH
constantemente al teractes funcionais '¥*’.

As hemoglobinas anormais S,C,'e D s3o exemplos de muta-
cdas num aminoacido da cadeia Beta. Nas hemoglobinas S © c, a al-
teracgi3c ovcorrsu na 6a posic3o de cadeia, sendo O 4cido glutamico
substituido pela valisina & lisina ccrrespondsntemante tsyy

Nas talassemias as mutacBes afetam os EENSE regguladores,
provocando uma diminuigdo ou auséncia da sintese do cadeias Alfa
e nic Alfa, resultando um 8xXcess0 de cadeias Alfa ou Bogta, dando.

origem, respectivamante. a Alfa ou Beta talassemias ‘377 .
Hb S5

Foi primeiro descrita em 1910 por J.B. Herrock. Em 1923
o fendmenoc da falcizagdo foi demonstrado BT herdado como um tra-
co autossdmico dominante ‘'°*.

Em 1827, Hahn e Gillespic, pelo exame microscépico do
sangue domonstraram quse a transformagio om catulas falcizada 8era
consequéncia de baixa tensfo de oxigénio '3°’.

Em 1849 - Linus Paulino e Harvey ltano fizeram a obser-

vacdo fundamental de que & hemoglobina dos pacientes com angmia

faleiforme era axtruturalmente diferente daquela dos individuos

13




normais ¢3°'.

Hb C

Foi a segunda hemoglobinopatia a ser descoberta € folil

descrita em 1950 por ltano @ Neel ‘*¢’.

A anormal idade molecular na Hp C consiste na substitui-

cdo do acido glutamico pela lisina na posico g da cadeia Bata

!:9;!1]51!.
A maioria dos eritrécitos apresentam uma forma caracte-

ristica denominada hemacia "em alvo“."l“'“""’

Assim como a Hb S, 3 Hb C tem distribuigXc ampla no Bra-

sil.
tHob D

Tem uma mobilidade eletroforetica jdéntica a Hb S em PH
B,6, sendo diferenciada desta por sua solubilidade normal, mobi-
lidade eletroforética em gel de agar a um PH &cido diferente e

por n3o produzir faicizac&o."°"’-°“‘

Ho E

Foi descoberia em 19564 & constituiu-se de uma mutacfo da
cadeoia Beta: B 26 glu -—> lis. Sua mobilidade eletroforética e

cemelhante a Hb C em PH 8,6.'%%"
Talassemias

As sindromes talassémicas sHo provocadas pela diminuic&o

ou aus8ncia da sintese de um dos tipos de cadeias gue constituen

14




as moléculas de hemoglobinas.‘=°-‘°-‘2-55.!!1

5 - Incidéneia de Distribuicdo Goografica

A incidéncia de hemoglobinas anormais varia considera~-
velmente com a pozlo¥o do grupo racial @ a posigXo geografica.

Na Africa os indices de Hb S sdo elavados, podendo al-
cangar freqiencias de 40%. A Hb C na area galana alcanga freqiuen-—
cia de 20%

A talassemia ¢ encontrada com alta freqUencia na regido
do mediterr&neo, se dispersando num amplo cinturio através do
Oriente Médio e 1ndia para © sudeste da Asia '*%'.

Nos Estadas Unidos a HbS & encontrada em 8% ‘3¥*%', e ©
gene Hb C em torno de 2% da populag¢l3o negra Americana.

0O Brasil recebeu os genes S e C através do trafico da
escravos, que procediam de dois grandes grupos africanos, 05 Su-
daneses e os.Bantus. Pernambuco e Bahia foram os principais cen—
tros de recebimentos de escravos, seguidos do Rio de Janeiro ja
no século XVIIt3®!!

Os nordestinos se originaram da hibridizag8o entrs ne-
gros africanos, portugueses © {indios'®i'.,

0O Ceara, estado da regifo nordeste, tem uma certa pecu-
liaridade no seu povoamento, pois a auséncia do ciclo da cana-
de—aglcar em sua economia fez com gue pouco gignificado tivesse O
contingente africano na formagdo do tipo étnico do habitante do
planalto cegarense onde dominou a mestigagem dos portugueses e

franceses com 3as Iacas indigenas.Conforme figuras la, Ib, lg, 1d)

15




Hemoglubinas anormais de est

TABELA A

ruturas conhecidas.

Designag3o Anormal tdades Nome Coma Designag3o Rnormalidades
Nome Conmsm Cientifica fFuncionals * Cientifica Funcionais
Al SIGAMGly — Aty Chapel H!Y a7A[EFIASD — qw
A, Adne 85 L{D 2P0 — Aug Chesspasks ad2(FGAAIG — Leu E
A, Bstungs J136H Y A)Gly == Asp Chispna «114{GH2)Pre — Arg
A, Coburg SLAGIG 18 —= He Chibs Same =1 Hemmarsmith
Ag Flatbush 122BAAIp — G Chrimchurch BTVE1E)Phe — Ber . U
A, indorems SBSIE1TGIy — g Cochin-Port Roys! F1ABMHCIHin ~+ Mg
A, Malbourne 243(CORNGI ~= lnp Conyunt' Spring a + 31C{142 Stop = Gin} U
= A, NYY $12{A91A3n — Lys Coventry A1AYHION — ©
- Ay Rogsayslt 1I0@2)ve — Gin Cymnston ﬂi‘ﬂ-llﬁ'l'wﬂis -
A, Sphekid SZNA LY ~— Mg Serlle + 156 u
Abraham Lincotn Same as Perth Crave B128(HNAIa —+ Mo
Abrurio A143HITIH - Arg . Cratml BEIF5ISer — Agn E
Agenogi AIOFEIG — Lrs D Baltimore Sama s G Philsdelphis
Ada aE4{E131A3p ~ A D Bushman AEAI1IGly — Atg
~ Atabams AID(CSIGIn = Lrs D Chicago Sams o3 D Punjsb
Alsme A19(811Asn — Asp D thadan BSIEITRe — Lyw
Alber PIOHGNGIu — Gly E D lran A22184)Glu — Gin
Ahdod FIELICREILI R Fro Us D Los Angeles Same a3 D Punjsb
Ansatharei a11(ABlLys — Glu D Horth Carelina Same a3 D Punjsb
Andrew-Minneapolis ﬂlMtHCl)Lw ~+ Ann E D Oulsd Rebah Big{B1fan — Lys
Ankars BIOATIAIS = A3p ’ D Portugel Same as D Punpst
Ann Asbor wBO[F 1iLau — A9 ") © Punjsb B121{GH4)GIu —= GIp
Asungron Park BOANGI — Lvt, D St. towis Sprne as G Philadeiphis
QE{FG 21ys — Glu D Washington Same ns G Phulsdaiphia
Aryw a4 TCESWAap — Amn v Dakst Sams as Grady
an Augoe aB5FEAsp ~= Ty Dansakgsh-fehran aT2{EE 1IHis — Arg
Athene-Ga A4DCEIAIg = Lys | 4 Desconess Same s Lashe
Avlants ATS(EVGILes — Pro u Ceer Lodge B2NAHIe — Arg
Austin PAGICEIAr —+ Swr € Denmark Hill afi5{G2IPro — Als
Awncenns BATICDEIASD ~+ Als Detroit BIS(FG2Lys — A
By Same w3 A; Dholar BSB{ERIPro == Arg
fan s T Djetfs F9BFGEIVE — Als (179
- Havion ABVEFS)Lou = Arg ue . Drantha Spms a3 Volgs
Belingon Suma w3 Umi Duane A6 2(EQJAlR — Pro u
= Baliant A1 g — Arg ue Dunn af{AdARD <+ Awnt
Ewograd 8121[GH-I1GI\| s Val E p26(8BIGw — tys
Beth lsrsal P102{G K1Asn Sor C € Saskstoot f22(881Gly — Lve
Barhesdy FrASHEDTyr — Hia € Edmonton ASOIDThr — Lys
Bibba clSBSHIB'iuu s Pro u Egymt Same w1 D Arab
Bichua PE3E N = Pro U Elghicoke aBA(F! 1S —= Arg ue
i doems BOB[FAILEY «+ At U F Aixeandre Y1 2IACIThr — Lya
Augham B10OOIG2IPro =+ sw E F Auckland Gy7IAd}ALp — Asn
geranl AGTIEV1IVal — Rap ve F Carlion Gy121(GHAGIu — Ly
N gnash Columbis HIONGIGI ~+ Lys 3 F Dickinson Ay9TIFGAIHI= — Arg
Boyn Muwr BESE1Phe — Ser ue £ Hult Y121GHAIGH —+ Lys
Bucuret ARZICD1}Phe — Loy e F Jamacs Ay81[ES)Lys — Glu
Buesnos Al Seme ue Bryn Mewt F Kenya y1-81)8(88-1481
Bugrwse-X Same 38 O Indonews F Kusls Lumpur Ay22(88)Asp — Gly
Burke AIONGSIG — Arg ¢ F Malayns Gyl{NAVGly — Cyo
Bushwck BIAIESBIGIy —» VBl M £ Matts-] Gyl 17IG15Hm — Arg
= = AERIGH - Lvs A F' Malbourne Gp18A 131G — Arg
\ € Geongeiown Sema xe C Hatlem F Pools Gy130MHBTrp — Gly u
C Hatlwm AEIATGIu — Vet F Port Roysl Gy 253G — Als
THEY Vidap = Lyn F Taxasd AySIAZIGIY — Ly
€ Gguincnor BATWGL — vat: F Toxns- i} TSATIGIu — Lys
S8IE21P10 — Arg F Ubs Y108(G 101Asn — Lys
Cemdun Swma s Tokuthi F Vicons Jubiles AyBOIEF AJAsp — Tyr
Camprardown BIOAIGBIAIG — Sec M Fannin-tubbock F110GHG — Asp
-~ Crrbimen AIVFNiwu — A9 ve Fort da Frence = ABICEINH e == Arg £
Ceaper A10GIGHILay == Pro Us Fort Gordon B1ASHC I Tyr — Asp E
Cantilla FIB1AReu — A u Fort Worth a2 1{BBIGlu — Gly
Crad 2 23BHGW - LA Fraiburg p23BSN — O ufM
Continua...
P 16




TABELA A

{continuagan)

Nome Corum f':'-'s lgnag3o arormalidades Homis! ConG Designag3o Anormalldadei
Cient{fica Funcicnais * Clentifica Funcionais
L )
G Acos STIE TiAsp — Asn Hopking-t Sume as N Balumors
G Audhalt a2JBAGI — Val Hopkins-1i a1 124G 19)His = Asp ue
G Arskuoh Sama 33 G Philedeipha Houlein-VWebet Sama 83 M Saxkmicon
G Bepo! Sarnae 88 G Philadeiphs Hoshida A43CD2NCIL — Gin
G Chinwss adDEB1GIY — Gin Hmn Che Same 83 G Counharns
G Copenhagen BATICOL dap = Ann i Sama ps | Philedelphis
G Coushsna H221B&)Glu ~— Ala I Burhington Same as 1 Philadeiphia
G Fecrars . B57E VAL = Lya v | High Wycombe  ASBEJILys — Glu
G Gaiveston PASCDGH ~ Als ' 1 Interisken’ a15(AT Gy — Asp
G Gerpis a35(G2Pro ~ Leu » 1 Philsdeiphia alGA14)Lys — Glu
G Hong Kong Sarne us G Chiness L Skamanis Same m | Phaladeiphis
G Honolulu Sarma 83 G Chunese 1 Toums Same ss | Philadeiphin
G Hsi-Teou HTHEFNAvp ~ Giv . 1 Toulouss A66IE101Lys — Glu uM
G Knowwiie-? Same ay G Fhulspeiping 1ane o + 31C{142 Swp — Lys) u
G Makemar BGIAJIGIy — Ala Ingsanapolis A112(G14)Cys ~— Arg u
G Noriolk aB5{F6iAso — Apn 2 Inkster aB5(FElAsp — Val
G Fam1 a 78{EFJAsp ~ Asn . imanbul pO2(F8)Hiy — Gin Us
G Philsdelphs aBBIE1TIASN — J Same a3 Mexico
G Port Arthur Same 83 G Galvesion J Abidjen a51{CBIGly — Asp
G Sen Joue B1AA)GIy — Gly J Aljssut Same a2z Pansd
G Sashwtoon Same o8 G Coushata J Ahgaid Gardens A92EBIHi — Asp
G Singapois Same as G Chiness J Battirmors A161A1IGly — Aap
G Sruhy ABO(EFAIARN = Lys J Banghok ASSIDT)GIy —» Arp
G Tasgu Sume o0 G Coushata 4 Barl Spine #1 J Catabne
G Techung Sama s Q Thasisnd J Birmingham Sames 23 J Mearul
G Twpw P2 HB GIy — Gy J Brousseis aQOIFG 2)Lys =+ ASn
G Tarvemn Ami B25BTIGly — Arg J Buds aB1{E 10iLys — Amn
G Teran Same as G Gelveson J Cares HGSIEDILYE -~ Gin
G Wawnana'o Same 35 Awia J Calabrin fGAIERIGly — Aso U
Gatgan Sune af2(F3'Alg - AsD J Camaguay a141[HG3jArg -+ Gy
Gavelia A47(CDEMsD — Gly J Cambnidge AEO{E1 3Gy — Asp
Ganave £Z8(B1D)Ley -+ Pro Ue J Capetown aB2[FG d1Arg — Gin .
Gily Sarme 3 G Sruhu J Chicsgo ATBIE20MAIY — Asp
Gothenburg Sama a3 M Bosion J Cosents Same n1 J Calatina
Grady # + OPheThe J Lubupugm atA1HCTIArg —+ Ser
bparween 118 119 u J Geoigin Game a3 J Balimore
Gun Hdl HIV-95(F7-FG2} — O uE J Guantansmp B12BIHEIAlp =+ Asp u
H LA 4 Habena a7 1{E20)ale — Giu
Hrconens A127(H51GIn — Gly J Honoluly Seme at J Kmohsiung
Hamaden HEEIDTGly — Arg J iran ATTIEF VJHiz — Asp
Hamimersmith B4ZICDYWhe — Ser ue J hreland iame as 4 Balumore
Handrworth 2 1 BLAIBIGly — Aag J Kschsung ASHHELys — Thr
Hasharon a4 2{CESIAn = Hir " 3 KXot Same av J Bangkok
HEatliow BI102GEIPhe — Lou 3 J Kurosh a19(A0 1}Als — Asp
Hatain BRZIEFBjLys — Msl E J Loms BSSHEJiLys — Asn
Hean Mondor B2GIABIGIy — Val u J Manedo Samn py J Bangkok
Hpryarta B1204GHILys — Glu J Madsliin a22B Gy —» Asp
Hikan BEUHESILYyS — Asn J Mesrut a120H3jAls = Giv
Hikashirns Sama m Stumonoseki J Menung Sama ns J Banguok
Haosah o4 J{CEVPhe —s Lou 3 Norfolk ab7IE6IGly — Aap
Hirous AIHNCNTip — Swr E J Myanre a21(B2)Ala — Asp
Hirpahuma B1A6MHCI My — Asp E J Oxtord Satna gs | Interiaken
Holu B126(H& Vel —= Glu J Parrnl al2(AT0JAIR — Asp
Hoos MYV IBIHYAIGIy — Asp ue J Paned! Same as Menscd

Continuad...
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TABELA A
(continuagion)

g R

g Sesionacio Snormalidades o DesignaGao Anormalidades
- ' Cientifica Funcionais * e Lomm  ejeneifica Funcionats®
LY

J Rapppan aSDFG2Lys «= The Matsue-Oki aTSIEF 4)Asp — Asn
J Rambam HESIE 3Gy — ASD McXess Rocks BYRSHC2)Tyr — 5100 E
J Rowpo aSIE2IAIR —+ A0 L] Mampriis 223{8 81Glu — Gin
J Smdegns & SOICEBIHIS — Asp Meauon ARACTIPhe = Yy v
J Swshis BES(EQILys — Amn Mexico aGAETGn — Glu
J Singapore e 18- T9IEF?-B1 Michigen Sema ms Umi

AsnAlp — ValArg Miysdn ﬂli-—l!}ﬁ(!!-‘ A8
J Texchung A129{H NAls — Asp Miruho AGRIE1 2Neu —» Pro u
J Tooganks al15(GHIAL — Asp Mogbit aB5i{FTILeu ~» Arg uC
J Toreate a5(AJALe ~+ Asp Mobile A13{E1T)Asp — Val c
J Trewdad Sgme 38 J) Balumoie Momgomery A dBICER ey — Atp
Jackson o 127{H10ILys — A Moskve p241861Gly — Asp Ue
Jenhta Same a3 N Batuimore Mugino Same st Umi
K Camaroon A129iHNAIR —+ Glu o Asp N Balumote BIS{IG2Lys — Giw
K Yoadan A4G{CD5)Gly — Glu N Cosearn Sama 33 J Oxford
K Woolanch £132(H10)Lys — Gin N Memphis Same 23 N Balimoie
Kagosums Seme a3 J Nodolk N New Heven Sama m J Balimote
¥anis A102{G 4jAsn — Thr c N Sestile BB 1{ESILys — Glv
Keratu Seme a3 Ruyadb Nagasski £174A 14)Lyy — Gl
Knmpay BING 1JAtp — Asn L] Nancy - Gamw ns Fort Gordon
¥anwood Sone 53 N Batimors Newr York A1 134G 15V =+ Glu
Khasoum A124H2IPro — A1Q '] Newcasthe 92 @iy — Pro u
Kin BOB{FGSIVal — Mat (] Nigetin af HF )58 — Cys
Kosis Bu Gamne a3 G Acerd Nishike Sarne o% J Noriolk
Korur Same gy Umni Niterol 84!--MICD1 -3t =0 Ue
Kove Dote a 4+ 311142 Siwop —+ 5w} v or H143-45(CD2-4) — 0
L Furreen Same 81 Hagharon Nonh Showe A1321H12]Vel Glu u
L Gaskr Serna as Umi Nottingham BORIFG 5Wal — Glv Ue
L Peruan Gult o5 YIEBIGly — A Hovi Sed Same as M Saskatoon
Legnsno alAHHE3Arg — Lev E 0 Ammb £1211GHAGIL — Ly
Leden 46 or TIAD or AdjGlu — D ue O indonesis al16(GH 4Gy «+ Lys
Lmorng Sarne s M Spakstoon 0 Padove 230(8111Glu — Lys
Lepors Baitimons §{1-5MRBE-146) Oak Ridge Sama as D Punjsb
Lepore-Coason 5{1-87181118-146} Ocho Rios #5210NAxp — Ale
Lepors-Hollend H1-221P(50- 146) Okalooss HIBICDTH.I\I - Arg uc
{epore-Weshingion  Same a8 Lapors-Bonen Qliviete Same 28 O Indoness
Leslin A131HNGIn o U Olmned B1A1H19lew — Arg u
Lime Aock 214312 Vi — Gin € Otyrnp P201B2jval = Met £
Louwswlis Same ws Buturest Qaler Spme s Fort Gordon
Luflun A259(81 1151y — Asp Osu Christianaborg  A52(D3Ase — Asn
L. n Jo1BIA 141 SikytVal — O [ 3] Onewn ai5A131Gly = Arg
 Alta Same v M Hyda Park P Congo H(1-2215{116-146)
*o arhun mpme w3 M Seskarosn P Galvaston A11 (G 9Hm — A
14 dowion wSBIE7His — Tw M P Nilove ﬂﬂ-—Z!MlSU—-MBl
M Chicage Same 33 M Smkaicon Perspoln aS&(E1TAsp — Tws
M Ermory Same s3 M Seskawaon Perth A32iB141Lau — Pro u
M Edangen Samer 05 M Saskaioon Paterburough A111(G13)vel — Phe e
™M Hida ABIETIH — Tyt Philly PISECNTyr = Fhu ue
M Hyda Park BI2{FBIH — Tyr M Fonto'se ab3E1 DA ~» Asp
™ Jorate aBFBIHIy —» Ty M Pon Philip a9 1iFG3iLey — Pro v
M Kankskes Sarme s M twale Pono Alegre A9IAEISer — Cyn Ae
M Kiskunhuiss Syme o8 M Bomon Potomat A101GHNGI — Asp |3
M Kurume Seme as M Saskatoon Prsto a3 1B 1A —+ Ser
M Mibwaihend BEHETIIVAl — Glu M Presbytenen A10BIGT0MAN —~ Lys [
M Qldenburg Seme ua M |M}l Prowdencs BB2IEFBILys — Asn —» Axp c
M Dusls Seng ps M Boston Pyrgos BBIEFTIGly —v Aap
M Radom Sema st B Sesksioon Q indin aGA(E1 NAsp —= His
M Sprhatoon AGIENHi ~= Ty um G imn a7SIEFQAsp — His
Madid V15151 Ale = Pro u Q Thaland e TAMEFIAsp ~= Hr
Mehrdol Sorns wt O Thadand Aadchifte ROOIG 13Arp — Alp
Aatmd £9 2HFGAIHm ~» Gin E Ashare LOCFEILyn — Fhr E
Manaioba 10 UG NS = AIg u RAmnier AVASHCNTyr — Lo £

e ——————

it s W

Continua.
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TABELA A

(continuagdo)

hiome Comum Designagso fAnormalidades o oo comum Pesignagao Anormaiidade H
Clentifica Funcionais ™ Cient{fica Funcionals
Relngh ﬂl[NAIIV.I —s Ac.Aly [ Sunshine Sath 5 94(G 1}Asp —» Huis
Asmpa «B5IG21Pro —e Ser » Suresnel a 14 1{HC3jArg — Hi® E
Rschmond A1021G &)Asn = Lye » Sydney BETIEN)Val — Ala u
Aiverdale-Brong 241861Gly — A1Q v Sytacuse A143H21)His — Pro | 3
Riyndh A120iGH3ILys = Asn ‘{scoms B30(B 1 2)Arg — Ser u
Aothchuld nnehip = Arg Tagm-l Sems 29 Broussalis
Aush ﬂlo\lﬁ!iﬁlu — Gin o T.glwll Same s Umi
Russ a5 {Ce9IGly — Arg Tok R+ 11C [
H HOIATIGIu —= Vol A To-it HBJEFTIGly — Cy¥ L
S Tiavis HEIAGIy — Vel E Tatram at26(HMAsp —+ ABn E
V&Z(H2DIAL — Val Thatand aGGESILys — Thr

Sabune A 1FILew — Pro [T} Tiuswlle w94aIG 1}asp — Asn c
51 Antoine 474-75IE1 8-191Glybeu — O v Tochigt A58-58/D7-E3) — o ']
$t Claude a127MH10Lys — The Tokuchi A131LHAIG — Gl
St Fuanne §ame ns etanoul Tonno a4 JCE1)Phe — Vol Ue
St louws g28B(810ILew — GIn uMe Toum BENHFAThr — O ]
St lubkes £951G2P10 — Ag ® Tibingen B106(GBILaY —GIn us
Saui B14{A1 1)Ly — Pro v Ty Gard A124{H2IPro — Gin £
San Diego 103G 11)Vel — Met E Ube-1 Sprne sp Kdln
Sen frantusco Semr 9 K8in Ube-2 aBB{E Y TIAmn — Asp
Sants Ane BOBIFditeu — Pro u Ube-4 o1 18IGHAGIy ~ Als
Saverinsh A2 4B61GIy ~— Val U Umi ad T{CES}Ap — Gly
Senmw ebiAdiAsn —= Ale E Uppssis Same sy Manico
Sesl Rock o + JICI1A2 Stop Glu) 1] Vanss E391C5iGIn — Glv
Sealy Sarna a3 Hashaton Vancouve: ATIE1TJAsp = Ty <
Seatile HTOE 1 ALs ~ Asp u vanderbilt A8O(F5)5er — Arg
Serb Sarme a8 Strurmcs Volgs £27(B0)Als — Asp u
Saut 25416 NAsp — Tot 1] Waco Same 83 Athens-Ga
Shroheran Bush J7AE 101Gy — Aso us Wayne a139-141AmThrve! + 5C u
Sharwood §oest IO AIGEpig — Thr Whsn H1IDMBITyr — Asp u
Chirmgnoeen A EAENGln — Arg Willgmatie £51ID2IPro — Ary E
Sirm Sams 8y Dawe Winnipeg 47 B{EFA1Aap — Ty!
S Eprme g1 Hasnmon Wood 09 7(FG A — Lau E
Sirgapore sV AVHE MG — Pro Yakimna B39(G NAsp — Hit E
Sinemy £7(A81GIL — Lye Yatsushine AGOIE4)Val —= Loy
Sngn Braiat ey — Arg u York A1AGIHCIH — Pro E
& onsthhampion £ ama 89 Cospp Yoshituks #108(G 1 DlAsR — AsD r
Spamich Town o2 NABIGIL — Va! Yositanu HOGIG 1 MAap — Tyr E
Sianseynlind gpme s G Philadelphie Yuhuheshil Sparne us (tholar
Suanleypatiefl a7BILF Njasn —= Lys Yukuhsshi-li Sama s Umi
Simbourg A23@5IVe — Azp Zam™ia nBO{E Bilys — Asn
Elrutnics at12(G19H — Arg Zunch HEIE7)Hs — Arg ue
Suen Dok 2 109G V6|H1s — Asp "

Legenda: * Anormalidades funcionais

Agreqagéo: A, severa; a, leve

Instabilidade: U, severa ou moderada; u, leve

Afinidade pelo
Afinidade pelo

0, aumentada: E,
0, diminuida: C,

com eritrocitose; &, leve
com cianose; C, leve

Metemoglobinemia: M :

Fonte: WINTROBE, M.M. Clinical Hematology, Philadelphia, 1981, P. 806.
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Distribuigio Etnico

Variantes Anormais.
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48
49
50

51
52
5]
54
55
56

57

58
59
60
61

Nome

Al angn  Inepln
Atrurzo
hyerogi

Aty

Alatamy

Al anp

Alrerty
Altaort
Ananthara]
Enkara

Ann Avpar
Arlington Parw

Arya

Ltnens Georgis
Atago

F‘liﬁ"'.cl

Austin
~ylgpiuna
Easlor

Ceifast
peograd

Bech tsreal

Bibba

Boras
Bovgardirey-Mali
British Columbia
Gron Tlawr (30)
Bugchuresti (149)

Buenos Alres (28)

Bushwick
C Harlem

¢ 7iguinchor

Canden (254)
Camperdown
Carihbean
fasper (234)
Castilla
Chad

Chiapas

_ Constant Spring

Coventry
Cranston
D Bushman

D lbadan
D lran
D Quled Rabah

Daneshgan Tehran
Deiconess (148}
Deer Lodye

Benmark HITL
Dhofar
Duarte

Punn

{ Saskatoon
Fdmonton

[tobicoke

freiburg

G Audhali

G Eliinese

G Copenhagen

- Geografica das Hemoglobinas

TABELA B
Substituigao Populagao
Bl eu-pro Atvoe-Arerican
B13) his-arg tiallor
0 olu-lys Japanes2

nfro-Rrerican
Al aspe-asn filiping
IF‘Id jian
B1Y  gln-lys Atro-Aericon
B1Y  asn-a%p Alvo-frerican
Bigl glu-gly Caucasiam
G135 ala-pro Swiss
A dys-gle Thai
Bl0 oala-osp Jurkish
A0 Yeu-ary Caucasian
D6 ylu-lys
BgS lys-glu Afro-Averican
A4} asp-asn franizn
BAD arg-lys Cau astan
ABS  asn-t;r Japanese
8’5 ‘Yeu-pro Taucasian
B4y arg-ser tiex icar-American
a7 asp-ala lranian
pay ley-arg [taliar-irish
B15 try-aryg Caucasian
B121 glu-val Tuanslavian
B102 asn-ser Italian
. fugoslavian
A136 leu-pro Caucasian
BE8 leu-arg Swedish
B119 gly-val Hali
BI1DY glu-lys East Indian
B85S phe-ser Caucastan
Ba2 phe-leu Roumanian
Cuban
BA5 phe-ser Argentinian
B7a gly-val Jtalian-Ancrican
66  glu-val =
B73 asp-asn Afro-Anerican
B6 glu-val
BSs pro-arg African
B131 gin-glu Afro-American
8104 arg-ser Maltese
B9} feu-arg kest Indtan
BI106 leu-pro H,Eurp-Amgrican
B32 leu-arg Spanish
223  glu-lys Lhad
A1Y4 pro-arg Mexican Indlan
A term-gln St Asian
8141 leu.D Caucasian
ext from Bl144 Italian-American
Bi6 gly-arg African
{Bushman Tr.}
B87  thr-lys Lest African
B22 glu-gln Iranian
B19  asn-jys Algerian
Iranian
- Pakistani
A?2 his-arg Jranian
p131 glu-0 Airo-Anerican
B2 his-arg Helsh-Dutch-
tEaglish
African
A95  pro-ala West Indian
B58 pro-arg So. Arablan
g6z ala-pro German~-American
1L asp-asn Alro-fmerican
pez glu=lys Scottish
B5Q  thr-lys Ukranian-
Canadian
ABY1  ser-arg M. Irish-
Canadiz2n
Bz3  val-0 German
A2} glu-val Sc. Arabian
A3 glu-gln 50, Chinese
847  asp-asn Danish
20

Humanas
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63
&4
3]
€5
6!
68
€9
it
n

1z

73
14
75
16
7i
18
79
8o

a1
B
Bl
B4
BS
g6
B7
88
8%
90
91
92

93
94
95

86
12

99

100
101
102
103

104
105

e
107

108
108
110
i
12

13
14

115
116
17
18
113
120
121
122
123
124
125
126
127
128
129
130
131

132
132
13z

G Ferrara
G fort Worth
G Galveston

" G Georgi?

C Hei-Tsou

G Malassar

G Horfolik

G Fest

G Philadeiphia

G San Jose

G Saskatoon

G Szulw

G taichung {205}
G laipel o

6 Taiwan-mi
Garden State
Gavello

Genbva

Grady
gunn H11Y
Hamaden
Handworth
Hasharon
Heathrow
Hijiysma
Hikari
Hirosaki
Hirose
Hirgshima
Hofu

Hore
Heoshida
1

| High Wycombe

1 Intertaken (125)
1 Toulouse

learia

Indianapolis
Inkster
1stanbul (218)
J Abfdjan

J Attgelt Gardens
J Baltimore

J Birmingham {122)
J Broussais

J Buda

J Caire

J Calabria
J Camaguey
J Capetown

J Guantanamo

J Cambridge

J Chicago

J Habana

J Iran

J Kaoshiung

J Kurosh

J Lome

J Hedeilin

J heerut (106)
J dorfolk

J Nyanza

J Dxford (97}
J Paris

J Rajappen
J Rovigo
J Dardegnd
J sicllia
J Singapore

Taichung
Tongariki
Torontp

Co G Eu

gs7  asn-1ys
27 glu-gly
B43  glu-2la
A95 pro-lev
B19 asp-gly
B glu-ala
ABS  asp-asn
A74  BSp-3sN
a8 asn-lys
g7 glu-gly
pzz  glu-2la
BgEQ  asn-1ys
aA7d4  asp-his
g72  glu-oly
B25 - gly-arg
ps2  ala-asp
pa?  asp-gly
B28  leu-pro

Alpha insert.
Beta deletion

g56  gly-arg
K18 gly-arg
p47  asp-his
p1e3 phe-leu
B120 lys-glv
B6l  lys-asn
A43  phe-leu
B37?  trp-ser

B146 his-asp
8126 val-giu

B136 gly-asp
B43 glu-gln
A6 lys-glu
pse  lys-glu
AlS  gly-asp
865 1ys-glu

Al4Z term-1ys

B11z cys-arg

BEs  asp-val
$92 * his-giv
A51 gly-asp
B3z ~ his-asp
gi6 gly-asp
A120 ala-glu
A%0 lys-asn
A6l lys-asn
B65 lys-gln
ged gly-asp
Al41 arg-gly
A9z arg-gin
B128 ala-asp
B59 gly-asp
B76 ola-asp
A71  ala-glv
B77  his-asp
B59 lys-thr
Alg  ala-asp
B9 lys-asn
A?22 gly-asp
A120 ala-glu
AS? gly-asp
A21  ala-asp
Al5 gly-asp
Al?2  sla-asp
A90  lys-thr
AR3  ala-asp
A50 his-8sp
Be5  lys-asm
A7B  asn-asp
A7G  ala-gly

Bl29 ala-asp
A115 ala-asp
A5 ala-asp

21

a! '
Japanese, Chinese,
Eprean
1ralian
Afro-hmerican
Afro-American
Afro-American
Chinese
Indonesian
Engliish
Hungarian
wWest African

ftatian

American Indian
Chinese R
Chinese, Japanese
Chinese

Chinese
Afro-Anerican
1tatiian

East African,
[talian
Afro-fmerican
German-English
lIranian

West indian
Ashkanazl Jewish
English

‘Japanese

Japanese
Japanese
Japanese
Japanese
Japanese, jndian,
Spanish, Afro-
fierican
Afrp-American
Japanese
Afrg-American,
pustralian
English

English

Sp. France
lcaria Is.
(Aegean Sed)

Np. European
Caycasian
Turkish

Jvory Coast
{Africa)
Afro-American
Afro-American,
English, Sicilian
Bangladesh
French,
Australian
Hugarian
Egyptian
French, ltatian
Cuban-Spanish
Hnttentot-
European

Cuban

English
Afro-American
Cuban

lIranian

Chinese

lranian

Jogo {Africa)
Afro-American
KW Indian
English, Italisn
Kenya (Africa)
Itatian, English
french, Italian
$o. lndian
1talian
cardinian (1taly)
Sictitan

Malaysian
Chinese
Halasian
English




136
3
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
163
170
171
e
173
174
175

176
177
178
179

T - 1B

181

182

181
1R4
185
186
187
188
189
190
191
192
193

194
195
196
197
198
199

200

20!
202
203
204

£ Ibadan

X Woolwich
Karatse {211)
Kempsey
Khartoum

kolin

korie Bu

Koya Dore

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 Ok1

Hemphis

Mequon
Hexico

Mizuho
Mizushi
Mobile
tontgomery
Mostva
N Baltimore
N Seattile
Hagasaki
Haacy {187)
Necker Enfants-
Maiades
Hewcastle
tiew York
Higeria
North Shore

Hottingham
0 Arab

0 Indonesia

0 Padova
Ocho Rios
Dkaloosa
Olmsted
Oster (173)

Osu Christianborg

pttawa (230)
P Galveston
Perspolts
Peterborough
Philly

fontoise
PortoAlegre
Potomac
Prate
Presbyterian
Providence

Pyrgos
0 India

Q lran
Q thailand (75)
Radciyffe

B4
8132
B120
B9y
B124
B98
873
R142
A47
AS7?
AT41
B6/17
B3
B42
B23
B17
Ble
B145
892
ASS
892
AB7
BE7
B63
B115
897
AlD2
ATS

A23

B4l
AS4

668
ATS
8?73
A48
B24
Bos
861
Bi7
B145

K20
892
8113
ABl
8134

Bog
B2}

LR

A30
852
B4
8141

p14s.

B52
A1S
nn
1]
BI11
B35

A63

8101
Al
B8
Ba2

Bl

AG4
A?S
A74
899

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

glu-gln

phe-tyr
glu-glin

leu-pro
asp-gly
asp-val
leu-arg
gly-asp
1ys-glu
lys-glu
lys-9lu
tyr-asp

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

val-gly
glu-lys

glu-lys

glu-lys
asp-8.a
Teu-arg
leu-arg
tyr-asp
asp-asn
gly-aryg
his-arg
asp-tyr
val-phe
tyr-phe

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

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

' 1
West African
West Indian
Japanese
Irish
Sudan
German
West African
Indian
Italtan
‘ranian
Ho, ltalian
Dutch
Afro-American
Canadlan
Afro-American

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

Swedish
English-Candalan
Japanese,
Afro-Amnerican
Afro-American

Engtish-Irish
texican Indlan,
Algerian
Japanese
Japanese
pfro-pmerican
Afro-American
Russian

West African
Afro~American
Japanese
Afro-Anerican

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

ltalian

African
Caucasian
Cavcasian
Afro-Anerican -
African, Iranian

. pplish-Canadian

Afro-American
Indian

fratian
jtalian-German-
French

Spanish
Brazitian

No. European
Sp. ltaldan
German

"Afro-American’

Greek, Mali,
Japanese
indlan
lranian
Chinese
Engltsh

22




o L
v
208
208
20
2N

212
213
21

215
216

a7
218
219
2zl
22
22
223
224
225
226
22

228
229
230
231
232
213
234
235
- 236
238
239
240
241
242
24}

244
245
246
247

248
249

250
251
252
253

254

255
€56
257
253
259
260
251
252
261
26d
265
266

267
268

269"

2:0
271
272

Legenda:

A
B

Fonte: WINTER, W.P., Tex.

ut

1000

Rawpa

Ranier

Richmond
Riverdalje Bronx
Riyadh (138)

Rush
Russ
Sabine

Santa Anna
S Travis

Sst. Clavde
st. Etienne {102)
%t. Louis

5t. Lukes

San Diego
Savannah
Saward

%eal Rock
Serbia (239)
Setif
Sheperds Bush

Sherwopd Forest
Shimonosek i
Siam {189)
Singapore
Siriraj

Sogn
Southampton (37)
Spanish Town
Stanleyville 1l
Strasbourg
strumica (225)
Suan Dok

Symmner Hill
sunshine-Seth
Suresnes

Sydney
Syracuse
Tacoma
Tak

Takamatsu
Ta-Li

Terrant
Thailand
Titusville
Tochigi
Tokuchi {34}
Torine
Tubing *n
Ube 11

Ube 4
yancouver
Yaasa

Yolga

Hayne

Wein
Hiliiamette
Hinnipeg
Wood

Vakima
Yoshizuka
York
tpsilanti
Zlambia
furich

cadeias alfa
cadeias beta

By oval o ALA

A95  pro-ser
B145 tyr-Cys
B102 asn-lys
B4 gly-arg
B120 lys-asn
810l glu-gln
A5} gly-arg
B9l leu-pro
Beg leu-pro
BE glu-val
Bi42 ala-val
A127 lys-thr
g92 his-gln
B28  leu-gin
p9S  pro-ary
gi109 val-met
Bza gly-val
AB asp-8t2
a142  term-glu
AT12 his-arg
A94  asp-tyr
p74  gly-asp
Bl04 arg-thr
A54 glu-arg
Al gly-arg
AlAl arg-pro
B? glu-1ys
B14 leu-arg
Bip6 leu-pro
p27  glu-val
A78  asn-lys
g20 val-asp
A112 hig=arg
A109 leu-arg
p52  asp-his
Ag5  asp-his
Al41 arg-his
Be7 val-ala
B143 his-pro
§30 arg-ser
Beta extension
B120 1lys-qlu
B3l gly-cys
Al26 asp-asn
psE  lys-thr
AG4  asp-asnh
B56-59 del.
B131 gin-glv
p43  phe-val
8106 leu-glu
AgE  asn-asp
Alle glu-ala
B73  asp-tyr
B39 gln-glu
B27  ala-asp
Alpha framesh,
BI3D tyr-asp
B51 pro-arg
A75  asp-tyr
897 hic-leu
gy9  asp-his
B10B asn-asp
B146 his-pro
B9g  asp-tyr
A60D  lys-asn
63 his-pro

0s ndmeros em ( ) s@o nd
globinas na Tabela, que

Rep.

meros de

LaaLashan
Indian

Greek
Afrp-American
German-Jewish
Saydi Arabia,
Spanish-American,
Indian
Afro-American
Caucasian
Scolch-English-
German
Caucasian

Afro-American
French-Canadian
French

tp. French
Maltese
Fitipino
Caucasian
Japangse
Afro-American
Yugeslavian
Algerian

So. African-
British
Kashmirt Musiim
Japanese

Thai

Malaysian

Thai

Norwegian
English
African-Jamacian
Central African
portuguese ’
Yugoslavian
Thai

tebanese
Caucasian
French, Afro-
tynerican, Costa
Rican

Caucasian
Caucasian
European

Thai, Malaysian

Japanese
Chinese

Mexican

That
Afro-American
Japanese
Japanese
italian
German
Japanese
Korean
Chinese
Finnish
Russian
Caucasian
Aystrian
Afro-American
Eng\ish-tanadian
Swedish-
Norwegian
Swedish
Japanese
Caucasian
Afrp-American
lambia

Swiss

identificagﬁd de outras hemo-

tém a mesma substituigdo.

Med., Texas, USA, 1980-81, vol. 40,

Biol.




Distribuicao Geografica das
Hemoglobinas Anormals
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Distribuicio de hemoglobinus AS. AC e A, aumentada em individuce-

negrowdes e mestigos de alguns paises tatino-americanos.
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Figura l.c

% DE Hb AS
% OE Hb AC

% DE Hb RARAS

BB OB

% DE TALASSLMIAS

PREVALENCIA DE Hb ANDAMAIS

> 5%

Figura I.d.

(-" Telusaemia
W,

® Anemia lalcliorme

CDE @ac Qpa

Distribuigdo geogrdfica das hemoglobinas
S, C, DeC e da tnlassemia no Velho Mun
do. Sequndo LEHMANN e HUNILHAN, op. cit.

CAUCASOIDE NEGROIDE

Distribmiciio dis e mnglnhim\pnli;n nn thensil
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Figura 11

PACIENTE DE ACORDO COM O SEXD E O TIPO DE HEMOGLOB INA

1,316

Masculino

SEXD
{73 Henogtobira Hormal ] Hemoglobina Anormal
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Figura V
PORCENTAGENS NORMA1S DAS DIFERENTES HEMOGLOB INAS NAS DIVERSAS

FASES DA VIDA
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Q 3 é

Porcentagens normais das diferentes hemoglo
binas nas diversas fases da vida,
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NUMERQ DE PACIENTES

Figura VI

DISTRIBUICAD DOS PACIENTES POR FAIXA ETARIA
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Figura XIIl - Ficha Utilizada Para identificac3o De Cada Facisnte

UNIVERSIDADE FEDERAL DO CEARa - HEMOCE

CURSO DE ESPECIALIZAGAD EM HEMATOLOGIA E HEMOTERAPIA

PESQUISA_DE HEMOGLOBINAS ANORMAILS

- NDME :
SEXOD: IDADE COR DA PELE
. TIPO DO CABELD: COR DOS OLHOS FORMATO NARIZ

~ FORMATO DOS LABIOS

3 ENDERECO: NQ

- BAIRRO: NATURALIDADE:

T DATA: / /

RESULTADOS

™ {. ELETROFORESE EM GEL DE AGAR - AMIDO pH 8,6

2. ELETROFORESE EM ACETATO DE CELULOSOD pH 8,6

& 3. TESTE DE SOLUBILIDADE:

a. ELETROFORESE EM GEL DE AGAR pH 6,2: —
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Il - MATERIAL E METODUS

Foram coletadas amostras de sangue de 1.858 individuos
dos sexos masculino (505) e feminino (1.353), representando 1% da
populag¢lo, com idades varidveis de 1 dia de nascido a 86 anos,
todos residentes nas diferentes areas do Distrite Sanitério V da
cidade de Fortaleza (figuras.l]l,lV,Vl a 1X).

- Classificaram-se os individuos doadores de amostras como
caucasdides (821) ou negréides (1.037) negréides, mulatos escu-
ros, mulatos claros e negros), tomando em consideragidoc a c¢cor da
pele e a presenga cu auséncia de caracteristicas negréides funda-
mentadas no formato do nariz, labios e textura dos cabelos.

As amostras de sangue foram obtidas por pung3io venosa @
colocadas em frascos contendo anticoagulante (EDTA) na proporgdo
de img/iml de sangue. D periodo de coleta se estendeu de novembro
de 1992 a Janeiro de 1993, D material obtido para esta pesquisa
fol coletado no laboratério de patologia clinica do Hosplital Dis-
trital Governador Gonzaga Mota — José Walter. Dentre as pessoas
que recebiam servigos de saude do hospital e dos postos gque fa-
ziam parte da rede de saude do Distrito V; apds isto as amostras
obtidas eram catalogadas e levadas ao laboratério de hemoglobino-
patias do Hemoce a fim de serem submetidas as an&lise laborato-
riais especificas para a deteco¥o e identificaclo de hemoglobinas
anormais.

0 estudo das hemoglobinas constou de:

i~ Mé&todo de Triagem: eletroforese em gel agar—amido (a-

gar @ maizenal} ph 8,9 , utitlizando-se de sangue to-
tal. ¢*%?

Finalidade: detecclSio de Hb C, Hb 5, alteragtes qguan-

titativas da Hb A; Hb F & metahemoglebina, além de
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outras hemoglobinas mais lentas ou mais rapidas que a

Hb A.

2- Eletroforese sem em Cellogel 8,6 ti17 Finalidade:
identificagdo mais sensivel das Hb variantes e ava-

liag3o gquantitativa da Hb A;.

3- Teste de Solubilidade de [tano. Finalidade: confirmar
s@ a hemoglobina anormal encontrada € Hb S ou Hb As
J& que este teste ss baseia na baixa solubilidade de
Hb S na sua forma reduzida, em comparag¢So com Hb A,

Hb D e Hb F.

Em todaw a# técnicas desenvoividas fizemos uso de amos-
tras padrtes de Hb AS, Hb AC, Hb AD, Hb S5, Hb AF = Hb FF.

Os resultados foram submetidos a andlise estatistica pa-
ra investigar se existe dependéncia entre as variaveis sexo e cor
dos pacientes, com o tipo de hemoglobina. Com base na populacgdo
geral do Distrito V foi feito um levantamento sobre o percentual
da amostragem por area e pelo numerc total de amostragem. Us pro-
cedimentos utilizados nos casos de tabela de contingéncia 2x2 fo-
ram o teste do qui-quadrado (x?*) e o teste exato de Fisher. Quan-
do n3c havia possibilidade de aplicago do X?, ou s8ja naqueles

casos com freqiencias esperadas menores que 5.
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IV - RESULTADOS
1 — Dados Gerais

Foram anal isadas 1.B858 amostras de sangue da populac8o
do Distrito Sanitaric V de Fortaleza.

A faixa etaria dos doadores variou de 1 dia de nascido a
87 anos de idade (Tabela IV}, sendo 505 (27%) do sexo masculino e
1.353 (73%) do sexo feminino (Tabela V).

Em relagXo a cor da pele B2l (44,18%) eram caucasdides e
1.037 (55,82%) negréides (tabela VI). Encontramos 1.791 (98,40%)
portadores de Hb AA, 13 (0,70%) de Hb FF, 3 (0,16%) de Hb AF, 1
(0,05%) de Hb SS, 35 (1,89%) de Hb AS, 9 (0,48%) de Hb AC e ©
{0,32%) de Hb AD (tabela X).

Em relagdo a populac3o geral do Distrito V concluimos
que s6 conseguimos analisar 1% da mesma (Tabela II).

Evidenciamos, do total analisade, 51 individuos com fo-
nétipos hemoglobinicos anormais, equivalendo a um incidéncia de
2,7%. Vale ressaltar que todas as amostras foram tomadas aleatd-
riamente conforme as pessoas se dirigiam ao laboratério de refe-
réncia.

Encontramos um caso de homozigoto para Hb S (sexo femi-
nino com 40 anos), n3o encontramos portadores de Talassemia. Na
figura |l est¥o0 sintetizados os fanbétipos hemoglobinicos anor-

mais.

A prevaléncia de Hb AS foi de 1,89%, constatamcs ainda
que a variavel sexo n3do tem relag¥o com a presenca de hemogiobina
anormal, 34 a variavel cor da pele, de acerdo com os teste esta-

t{sticos, apresentou significativa relagdo com as hemoglobinopa-

tias detectadas, dados estes que se encontram em perfeita concor-
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dincia com a literatura.

2 — Analise Estatistica dos Dados

Inicialmente foi feita uma analise exploratéria dos da-
dos. As tabelas de | a IV - figuras 7; 8 e 9 contém a distribui-
¢2o de fregliencia da popula¢do examinada de acordo com & area,
hemoglobina anormal, cor da pele, sexo e idade.

As tabelas VIIl, VIII g 1X - figuras 10,11, e 12 contém,
as distribuices de freqiencia e proporedes (em percentagem) se—
gundo a cor da peles e sexo por tipo de hemoglobina encontrada.

As tabelas X,Xl s XI! contém, as distribuig¢les de fre-~
qliencia @ proporgtes dos fenbdtipos hemoglobinicos analisados,
conforme cor da pele e sexo.

As tabelas XII, XiV,XV,XV] & XVIl contém as distribui-
¢Bes dos pacientes de acordo com a cor da pele, o tipo de hemo-

globina anormal, a idade, o sexo @ a area.

3 - Resultados da Anilise Estatistica

Em relacdo a populacSo total do Distrito Sanitario V
concluimos que ao examinarmos uma amostra de 1.858 pacientes sb
atingimos a 1% da populacg8o geral. A é}ea gque apresentou maior
numerc de pacientes examinados foi a area 8 com um percantual de
51,6% (Talvez devido av HDCGM ~ José Walter se encontrar em tal
areal.

O percentual em relag3o a cor da pele foi 44 ,18% para
caucasbéides e 55,82% para negréides.

No que se refere ao sexo tivemos para 0 58x0 mascul ino

27% 8 feminino 73%.
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a taxa de pacientes com hemoglobinas anormais foi de
2,7%. A prevaléncia de hemoglobinas anormais foi mais encontrada
entre os negréides (55,B2%) do que entre os caucasoides {44,18%).
Dos 1.858 pacientes examinados, 51 apresentaram hemoglo~-
binas anormais. Pelo teste de Fisher ficou provado que a cor da

pele tem relag¥o com as hemogiobinopatias.
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Figura 11l

MAPA DAS REGIOES DISTRITAIS DE SAUDE DO MUNICIPIC DE FORTALLZA
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Figura 1V
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Figura VI

DISTRIBUICAD DAS UNIDADES DE SAUDE NO DISTRITO SANITARIO V
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Figura X!

DISTRITO SANITARIO V-AREAS DE ABRANGENCIAS DOS CENTROS DE SAUDE SEGUNDO BAIRROS
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TABELA 1

DISTRIBUIGKD DE FREQUENCIA DOS PACIENTES EXAMINADOS DE ACORDO COM

AS AREAS
AREA Na DE PACIENTES %
e L e
1 98 5,32
2 150 8,08
3 112 8,03
4 7 4,14
5 112 8,03
6 157 8,45
7 193 10,36
8 958 51,57
TOTAL: 1.858 100,00
1 1
TABELA 11

DISTRIBUICAD DA FREQUENCIA DOS PACIENTES EXAMINADOS COM RELACRD
AS POPULACDES DU DISTRITO E DE SUAS AREAS

AREA POP. ESTUDADA POP. EM ESTUDD| PACIENTES/POP.X 1000
e e e
1 99 6.368 0,534
2 150 5.532 0,810
3 112 5.753 0.605
4 77 27.658 0,416
5 112 .22.356 0,605
6 157 5.792 0,848
7 183 42.193 1,042
B 958 69,582 5,172
TOTAL: 1.858 185.234 10.032

A populacg3o examinada corresponda a 10/1000 -> 1%
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TABELA 111
TABELA DA FREQUENCIA DOS PACIENTES EXAMINADUOS DE ACORDD COM AS
POPULAGDES DE CADA AREA PO DISTRITO V
AREA POP. ESTUDADA {PAC./POR AREA) X 1000
1 99 i86
2 150 27
3 112 19
4 17 3
5 112 5
6 167 27
7 193 5
B 868 14
TOTAL: 1.858 iie
TABELA 1V

DISTRIBUICAC DOS PACIENTES ESTUDADOS NA PESQUISA DE HEMOGLOB INAS

ANORMAIS DE ACORDO COM A IDADE

IDADE No DE CASOS x
0 3 10 anos 430 23,14
11 a 20 anos 368 19,81
21 a 30 anos 434 23,38
31 a 49 anos 241 12.87
41 a 50 anos 121 6,51
51 a 60 anos 127 6,84
61 a 70 anos 85 4,586
71 a 80 anos 41 2,21
81 a 90 anos 11 0,80
TOTAL: 1.858 100,00
TABELA V

DISTRIBUICRO DOS éAClENTES EXAMINADOS DE ACORDCG COM 0O SEXO

SEXO0 Ng DE PACIENTES %
Masculino 505 27,00
Feminino 1.353 73,00

TOTAL: 1.858 100,00

44



TABELA VI

DISTRIBUICRD DDS PACIENTES EXAMINADOS DE ACORDO CO.

COR DA PELE Ne DE PACIENTES -3
Caucaséide 821 44,18 .
Negréide 1.037 55,82
TOTAL: 1.858 100,00
Caucaspide {44,2%)
Hegroide (55,8%)
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TABELA Vi1

DISTRIBUICAD DOS PACIENTES DE ACORDO COM C TIPD DE HEMOGLOB INA

TIPQ DE HEMOGLOR INA NR DE PACIENTES %
Normais 1.807 97,25
Anormais 51 2,75
TOTAL: 1.858 100,00
foormais (2,7%)
Hormzis (97,3%)
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TABELA VIII

DISTRIBUIGAD DUS PACIENTES EXAMINADOS DE ACORDO COM U TIPO DE

HEMOGLOBINA E O SEXO

TIPO DE HEMOGLOB INA
SEXD
NORMAL ANDRMAL TJOTAL
Masculino 491 14 505
Feminino 1.316 37 1.353
Total 1.807 51 1.858

X2 = 0,0C Pz = 0,05

lino (22,2%)
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TABELA

IX

DISTRIBUIGRD DDOS PACIENTES DE ACORDO COM O TIPO DE HEMUGLOBINA E
A COR DA PELE

TIPO DE HEMOGLOB INA
COR DA PELE
NORMAL ANORMAL TOTAL
Caucasbide 811(798,5) 10(22,5) 821
NBgI‘ﬂidB 2861(1008,5) 41{28,5) 1.037
Total 1.807 51 1.858
X2 = 12,77 P < 0,05
TABELA X
DISTRIBUICAD DOS FENOTIPOS HEMOGLUBINICOS NA AMOSTRA ANALISADA
TIPO DE HEMOGLOB INA Ne DE PACIENTES %
AR 1.791 56, 40
FF 13 0.70
AF 3 0,16
AS 35 1,89
AG 8 0,48
AD 6 0,32
SS 1 0,05
TOTAL: 1.858 100,00
UTRES G3,64) .

0 (%,4%)
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TABELA XI

DISTRIBUICAO DOS FACIENTES EXAMINADDS SEGUNDD O TIPO DE

HEMOGLOBINA,

A COR DA PELE E O SEXO

COR SEXO
DA MASCULINO FEMININD
PELE TOTAL|AS AC AD AF FF AA 55 TOTAL| AS AC AD AF FF AA S5 TOTAL
Negré.1037|08 01 ©1 O1 05 311 327 22 01 02 01 01 879 1 7;5-
Cauca. 821(03 02 01 - - 172 178 05 05 02 01 02 68286 - G641
Total: 11 03 02 01 05 48B3 505 27 06 04 02 0B 1305 1353
TABELA XII

DISTRIBUICAD PERCENTUAL DUS PACIENTES EXAMINADOS SEGUNDG O TIPO

DE HEMOGLOBINA,

A COR DA PELE E O SEXO.

COR SEXO

DA MASCUL IND FENININD

PELE TOTAL | AS AC AD AF FF M S5 TITAL} AS AC AD AF  FF  AA 55 TUTAL
Negréide 55,82 | 0,77 0,09 0,09 0,09 0,48 23,90 - J31,42) Z,1Z 0,09 0,14 0,09 0,57 85,43 0,09 83,64
Caucasdi 44,16 | 0,36 0,240,012 - - - ~ 20,95 0,60 0,60 0,24 0,12 0,24 77,25 - 79,06
Total: 100,00 | 1,13 0,33 0,21 0,09 0,48 28,90 - 52,37| 2,72 0,69 0,38 0,21 0,81 142,60 0,09 147,85
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TABELA X111

DISTRIBUICAD DDS PACIENTES DE ACORDD COM A COR DA PELE E O TIFOD

DE HEMOGLOBINA ANORMAL

COR DA PELE Hb NURMAL TOTAL
Caucaséide i0 19,6
Negréide 41 80,4
Total: 51 100,0
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TABELA X

IV

DISTRIBUICATD DOS PACIENTES ESTUDADOS NA PESQUISA QUE REPRESENTAM

Hb ANORMAIS PE ACORDO COM A IDADE

IDADE No DE CAS0S %

0 s 10 anos 15 29,42
11 a 20 anos 11 21,57
21 a 30 anos 09 17,85
31 a 40 anos 06 11,76
41 a 50 anos 04 7,84
51 a 60 anos 05 9,80
61 a 70 anos 00 0,00
71 a 80 anos 00 0,00
Bl a 90 anos 01 1,96

TOTAL: 51 100,00
TABELA XV

DISTRIBUICAO DOS PACIENTES ESTUDADOS NA PESQUISA QUE

REPRESENTAM Hb ANORMA!S DE ACORDO COM iDADE N@ DE CASOS E SEXO

1DADE
b ——
0 a 10
11 a 20
21 a 30
31 a 40
41 a 50
51 a 60
81 a 70
71 a 8O
81 a 90
TOTAL

No DE CASOS | M SEXO % F % TOTAL
SRR = e o
15 9 17,656 8 11,78 |29,42
11 2 3,82 L] 17.8% 21,57
09 2 3,92 7 13,73 17,85
06 1 2,00 5 9,80 |11,78
04 1 2,00 3 5,90 7,84
05 1 2,00 4 7,84 9,80
00 - - - - 0,00
00 - . - . 0,00
01 = - 1 2,00 1,86
w#
51 31,40 35 68,60 |100,0
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TABELA XVI

PREVALENCIA DE HEMOGLOBINAS ANORMAIS OBSERVADAS EM 1.858
PACIENTES DO DISTRITO V DE FORTALEZA, DE ACORDD COM A COR DA PELE

E A AREA
CAUCASOIDES NEGRD IDES
No TESTADO|N2 Hb ANOR|No TESTADO|Ng Hb ANOR

AREA 1 46 . b3 0z
AREA 2 75 - 75 0z
AREA 3 48 . 84 02
AREA 4 38 03 38 03
AREA 5 47 0z 65 03
AREA © 80 02 97 o2
AREA 7 75 02 118 -

AREA B 432 03 523 25
TOTAL 821 12 1.037 19

TABELA XVil

DISTRIBUIGCARDO DDS PACIENTES DE ACORDO COM O TIPO DE HEMOGLOBINA

ANDRMAL
TIPO DE HEMOGLOB INA No DE PACIENTES %
SS 1 1,90
AS 35 68,62
AC 8 17,64
AD 6 11,786
TOTAL: 51 100,00

£ (17,6%)
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V - DISCUSSRO

E de grands importlncia o conhecimento das freqiencias
das hemoglobinas anormais numa populagdo (sua distribui¢8o 8 preo-
valéncial, além de ter interésse para os estudos antropolbdgicos e
deg gendtica. No Brasil & de grande importancia mé&dico-social o
conhecimento das fregqiencias das hemoglobinas anormais tendo en
vista que os genes determinantes de hemoglobinas variantes e ta-
lassemias foram paulatinamente transmitidos a populaglo, a medida
que se intensificava o processo de miscigenag¢io,.

Estudos roalizados em diferentes regitves do Brasil asvi-
deonciam grande variabiiidade das hemoglobinas anormais, apontando
com consideravel predominl8ncia os tipos S @ C (de conhecida ori-
gem africana) e os tipos gque causam as talassemias (notadamente
as de origem mediterranea).

Embora as hemogiobinas anormais representem um problema
importante de saude publica suas anadlises tem sido restritas a
centros médicos especializados e dirigidos a pacienteé com  sus-—
peita clinica de serem portadores dessa patologia hereditaria. A
esse respeito deve considerar-se o fato do alto custo dos exames
necessarios para a realizag3o de diagnésticos segurus.f*®’

Com o desenvolvimento da técnica seletiva por meio de
eletroforese em gel de &gar—amido ph 8:6 ‘491 tornou-se possivel
a realizacido de programas de investigac3o em massa. Esse método
além de econdmico & réapido pois elimina um grande numero de in-
di#iduos com hemoglobinas normais & um baixo custo operacional. A
preparacio da amostra tem sido simplificada pela eliminagcdoc da
lavagem das celulas vermelhas.

O estroma n3o ¢ removido mas ndo interfa}e na identifi-~

cagldo das vArias faixas de hemoglobinas.
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A literatura nacional tem relatado uma incidéncia de 3 a
11% de individuos portadores de Hb § @ considerando-se Llambém a
elevada miscigenac3o negréide das populaglies brasileiras.

No Cearad Martins Etal ¢®4' em 179 pacientes encontraram
5,5% de hemoglobinas anormais, assim discriminadas: 3,3% de
Hb AS, 0,5% de Hb SS, 0,5% de Hb STH & 1,1% de Hb AC. Em uma mos-
tra de 330 doadores de sangus Naoum et al ‘°°®’' encontraram 2,7 %
de hemoglobinas anormais, sendo 1,81% de Hb AS, 0,81% de Hb AC =
0,3% de Hb Am. Morais et al ‘®¢' detectaram 1,95% de hemoglobinas
anormais, Hb AS (1,59%) e Hb AC (Q,386%}.

Em nosso estudo realizado no Laboratério de Patologia
Clinica do HDGGM - José Walter - pesquisa de hemoglobinas anor-
mais na populag¢Xo do distrito V de Fortaleza - foram observados
51 fenbtipos hemovglobinicos anormais, perfazendo uma populacio de
2,7%. A prevaléncia desses tipos anormais foi dee Hb AS (1,89%),
Hb S5 (0,65%), Hb AC (0,48%), Hb AD (0,32%), correlacionando com
dados de trabalhos anteriores no Brasil. Essa incidéncia demons-—
tra mais uma vez a predominincia das hemoglobinopatias em nosso
meio, pois segundo critérios da Organizagdo Mundial da Saude
{OMS), um trago genédtico & considerado largamente difundido quan~
do aparece ao menos em 1% da popula¢sio humana, do mesmo modo - gue
uma hemoglobinopatia & considerada largamente difundida em uma

populagcXo humana qualquer quandc sua freqiencia wultrapassa a
0,1% ‘37,
Os nossos achados aproximam-se notaveimente daqueles de

Morais et al'?3' g de Naoum et al *'*°*'. Essa coincidéncia tem co-—

mo fator relevante o mesmo posicionamento geografico & racial das

popu-

lac¥es estudadas, no nosso caso espescifico, pacientss de Fortale-

za. Em relac¥p ao estudo feito por Martin et al '*'' em 179 pa-
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cientes de uma popula¢¥o hospitalar do Ceard, cuja incidéncia
correspondeu a 5,5%. A percentagem evidenciada em nossos estudos
foi esperadamente menor (2,7%). Essas diferengas observadas podem
ser Jjustificada levando-se em conta que a amostragem que usamos
foi bem malor.

Comparando oz achados do presente estudo com os inguéri-
tos realizados em outras cidades, vemos que as mesmas n3o s com-—
portam de maneira homogénea com relagdo a freqliencia de hemo-
globina S. Em Sobradinho (DF) Tavares Neto e Bernardes detectaram
2,69% em doadores portadores de Hb AS. Gerra et all63) cbservaram
1,B83% de fendtipos AS em doadores na cidade de S3o Paulo. No ser-
vigo de Hemoterapia do Hospital Universitario da UFRJ, Jungueira
et al'¢*? relataram uma percentagem de 3,33% de Hb S. Ramalho
{(65), em 250 doadores de sangue de Campinas (SP), verificou-se 2%
de individuos com trago siclé&mico.

Verificamos portanto gue Campinas (SP), Sobradinho (DF)
e Fortaleza — Distrite V {CE), apresentaram comportamento esta-
tisticamente semelhante com relag¢do a homoglobinopatia $5. Os
achados do Rio de Janeliroc apresentaram uma incidéncia mais eleva-
da de hemoglobinopatias em doadores, diferindo estatisticamente
dos estudos snunciados anteriormente. O que pode ser Jjustificado
pelo fato do Rio de Janeiro abrigar maior contingente de negros.

Um dos aspectos a ser discutido é¢ a patogenicidade do

estigma falcémico.
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— CONCLUSOES

Foram examinados 1.858 amosgtras de sangue de individuos per-

1

tencentes a cor branca, preta e parda.

Todas as amostras foram estudadas em eletroforese em gel de
agar-amido. Toda vez que aparecia uma hemoglobina patolégica,
empregivamos para sua caracteriza¢lo, eletroforese em acatato

do celulose, determina¢3o de solubilidade e dosagem de hemo-

globina fetal.

A solubilidade de hemoglobina & util na distingHo entre as he-
moglobinas S @ D gque apresentam a mesma mobilidade eletroforé~
tica. A Hb S reduzida apresenta solubilidade nula enquanto a

Hb D apresenta valores de 1g/]l em tamp¥o 2,58m de fosfato.

Em 682! individuos caucaséides, 97,71% conduziam hemoglobina A,

As demais hemoglobinas nestes brancos foram:
AS = 1,98%, AC = 0,36%, AD = 0,12%, SS = 0. A incidéncia de
hemoglobina S foi de ....em um total ds 821 individuos cauca-

sbides.

Em 1.037 individuos negréides, 95.18% conduziam a hemoglobina
A. As demais hemoglobinas encontradas nos negréides foram: AS
= 3,08%, SS = 0,09%, AC = 0,57%, AD = 0,47%. A incidéncisa de
hemoglobina S foi 3,17% em um total de 1.037 individuos ne-

groides.

A incid@ncia de hemoglobinas anormais em negréides foi supe-

rior a encontrada em caucasbides, respectivamente, B0,4% e

»
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19,6%.
7- A incidéncia de hemoglobinas anormais na populac3o estudada

foi de 2,7%

B~ Fol sncontrado um caso de forma homozigdtica na populagdo es5-

tudada (1.858 amostras).

9- Conforme os dados ostatisticos podemos dizer que o sexo nso

tem ralaglo com hemoglobinopatias.

10-A cor da pele tem relagdo com as hemoglobinopatias.

11-0 conjunto dos achados deste sstudo revelou a importancia gque

as hemoglobinas anormais representam para a saude publica.

12-A perpetuacio das caracteristicas envolvidas Jjustificam a im-
plementag¢io de programas eficazes para a identificagdo destas
patologias & conscientizagdo dos portadores dessas caracte-

risticas hereditérias, da necessidade de gque tomem medidas

preventivas.
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Vi - SUMMARY

Sahples from blood donors of distrit V de Fortaleza
Brazd purposs
(Ceara), were gathered with propose of reasearching abnormal

hemoglaobins.

The study were done with eletrophors?fgs exams, using de
Brasilian-made ph 8,6 starch-Agar-gel (maizena and arrozina).
After the selective tests the eletrophoresis were confirmed with
cellulose acetats at ph 8,6 , Eff)salubility test were also made.

The abnormal hemoglobins frequency in the blood samples

were: Hb/A»(— 96,4%, Hb AS — 1,89% , Hb AC - 0,48% , Hb AD 0,32%

, Hb/&’o.m-x , Hb}f 0,70%. S /05 ) .

mr‘}.‘- '€

Abnormal hemoglobins tests were made in 1.858 4
at n 15 ot Haa d"+r“Lﬂ Po?m
caucasoides and negréides sespeEms-,’ from—age-of-l.day—ef abnormal
: — .

PAIWEEN \y
hemoglobins totalized 2,74% thismans——t¥%——ofthe. Skt £

population.
The analysis was statistically significant, the result arC

recemble the S3o Paulo (SF), Sobradinho (DF} and Fortaleza

s

Easul-ten

The results presented in this study justify widely the

necessity of realization of sereening tests of abnormal
et et i )
hemoglobins. SG‘FEEI J

!
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Brasflia, 18 de maio de 1992,

.Prezado Senhor,

O Ministério da Satde, através da Coordenagéo de Sangue e Hemoderivados
{CONASHE) estéd estabelecendo um programa de atendimento nacional para pacientes com
hemoglobinopatias, com enfoque especial & anemia talciforme,

Para orientar as diretrizes do programa, a CONASHE criou um Comiié Asses-
sor que necessita de algumas informagdes para poder calcular os investimentos gue o Mi-
nistério da Saude pretende realizar,

Entre esses investimenios destacam-se:

distribuig&o de vacinas e antibidticos;

distribuigio de materiais bdsicos de educagdo: cartithas, manuais e fitas
de Video: e i )

formagéo de Recursos Humanos especializados;
criagdo de Centros de Referéncias Regionais para realizagao de diagndsti-
co, treinamento e assisténcia,

fortalecimento de Unidades bésicas de atendimento primério,

<

Para participar do programa & necessério que V,Sa, preencha a ficha anexa,
@ remeta-a & CONASHE no espaco de 30 dias a partir da data deste comunicado. O relorng
de sua resposta Impiicard no registro autométic~ de sua instituigdo, bem como o compro-
misso do Ministério da Salde em inclui-lo no programa.

Atenciosamente,

’ b "':.: " '
[ R < I S AL T
~MEIRIONE COSTA E SILVA
Coordenadora

+
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