zﬂ' i, f [

LUIZ SUGIMOTO

sugimoto@reitoria.unicamp.br

anemia falciforme é uma
A doenca hereditaria croni-

ca, cujagravidadenaevo-
lugdo clinica pode variar de do-
ente para doente. As infecgdes e
crises de dor levam muitos paci-
entes a varias internagdes por
ano, enquanto outros nunca fo-
ram hospitalizados. Segundo es-
tudo realizado por pesquisado-
res do Hemocentro da Unicamp,
apresenga de um poliformismo
no gene da enzima identificada
como G-463A MPO, nos globu-
los brancos, pode ser um indi-
cativo de pacientes mais susceti-
veis ainfec¢des. A associagao de
maior freqiiéncia de infec¢des
graves com esta anormalidade
naenzimamieloproxidase éuma
descri¢ao inéditanaliteratura, e

T permitiria um tra-
Tl'all_a“lll foi tamento especial ja
publicado

apartir do diagnos-
em revista

tico, prevenindo
. contra complicagd-
m es.Comoa rpi'\aioria
de infecgdes graves ocorre em
criangas, o tratamento profilatico
eavacinagao tornam-se particu-
larmente importantes, sendo fei-
tos em todos os pacientes com a
doenga. Os dados do estudo per-
mitem identificar o grupo de pa-
cientes que talvez necessite de
antibioticoterapia profilatica du-
rante toda a vida.

Otrabalhono Hemocentro ser-
viu como dissertagao de mestra-
do de Raimundo Nonato Pereira
Costa, sob orientagao do profes-
sor Fernando Ferreira Costa, e
acaba de ser publicado em uma
dasmaisimportantes revistaseu-
ropéias de Hematologia, a Hae-
matologica—The Hematology Jour-
nal. Nicola Conran, Dulcinéia Al-
buquerque, Paulo Soares e Sara
Saad assinam o artigo como co-
autores. De acordo com o profes-
sor Fernando Costa, que é o atual
vice-reitor da Unicamp, a pesquisa
envolveu 91 doentes de anemia
falciforme, sendo 63 sem infecgbes
e28comumaoumaisinfecgdes. “A
enzima G-463AMPO estava pre-
senteem 60,7% dos pacientes com
infecgdes, contra 31,7% dos paci-
entes que apresentavam evolugao
menos grave dadoenga”, afirma.

Segundo Fernando Costa, os
globulos brancos (neutrofilos)
carregam uma enzima chamada
mieloperoxidase (MPO), que tem
aimportante fungao de eliminar
microorganismos invasores. Po-
rém, existe uma variante desta
enzima que nao funciona com a
mesma eficacia, a G-463A MPO.
“Ela é encontrada em certa per-
centagem da populagao em ge-
ral, sem trazer problemas parao
individuo saudavel. Mas, no pa-
ciente com anemia falciforme,
podeindicarsuscetibilidade ain-
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}Presenga de altemgao genética em enzima pode indicar complicacoes e necessidade de tratamento preventivo

Estudo do Hemocentro da pista para
evitar infeccOes na anemia falciforme
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fecgdes. E apenas um primeiro
estudoeseuresultado precisa ser
demonstrado em outras popula-
¢des. Se isso acontecer, podere-
mos identificar, ja no diagnosti-
co da doenga, a crianga que ne-
cessita de tratamento especial —
por exemplo, ministrando-lhe
antibioticos profilaticamentenao
s6 durante a infancia, mas pelo
resto de sua vida — e como con-
seqiiéncia diminuir bastante o
risco de complicaces”, observa.

Afoice— A anemia falciforme
decorre de uma deformagao das
hemadcias (os glébulos verme-
lhos), que tém formato bicon-
cavo — com depressoes de am-
bos oslados que fazem lembrar
umabala do tipo “soft”. O tama-
nho da célula vermelha é de 7
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micra (1 micra equivale a mi-
lésima parte do milimetro), mas
a plasticidade Ihe permite pas-
sar por vasos sanguineos de até
2 micra. As hemacias sao ricas
em hemoglobinas, moléculas
que dao a cor vermelha ao san-
guee tém a fungao vital de trans-
portar o oxigénio dos pulmdes
para os tecidos.

Na anemia falciforme, ocorre
uma mutag¢do na cadeia beta de
hemoglobina. “Quandoahema-
cia chega aos tecidos e libera o
oxigénio, ahemoglobina ficana
forma desoxigenada e se poli-
meriza, distorcendo a hemdcia,
quese tornarigidae ganha o for-
mato de foice”, explica Fernando
Costa. Esta hemoglobina anor-
mal é denominada “S”. Sem fle-
xibilidade para passar por capi-
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lares pequenos, as hemacias vao
se acumular e obstruir a circula-
¢ao dosangue. Acontece entdo a
oclusao vascular e as lesdes nos
tecidos. Como vasos sanguineos
estdo por todo o corpo, hé risco
delesdes em qualquer parte, co-
mo sistema nervoso central, pul-
moes, figado, rins e baco.
Geralmente, os sintomas apa-
recem a partir dos seis meses de
vidada crianga. Os mais freqiien-
tes sdo crises dolorosas provo-
cadas pela obstrugao de peque-
nos vasos, dores que podem se
tornar extremas e passar ao ab-
domen, térax e articulagdes. Ha
criangas que apresentam inchago
bastante dolorosonas maos enos
pés, eaquelas muito suscetiveis a
infecgdes bacterianas, como pneu-
monias e meningites. Na adoles-

céncia, tilceras proximasaos torno-
zelos sdo comuns, registrando-se,
também, casos de atrasono desen-
volvimento fisicoesexual. As obs-
trugdes vasculares no bago, que
funciona como um “filtro” do
sangue, traz risco de vida: o or-
gao vai gradativamente perden-
do sua fungao, o que aumenta
muito a possibilidade de infec-
¢des nesses pacientes. “Infeccdes
graves representam umadas prin-
cipais causas demortenos primei-
ros anos de vida”, acrescenta o
professor.

Heranga—Aanemia falciforme
é uma doenga caracteristica de
descendentes de africanos, e cal-
cula-se que 8% desta populagao
no Brasil sejam heterozigotos pa-
raahemoglobinaS. No entanto,
devido a grande miscigenacao
no pais, nao se pode afirmar que
seja uma doenca apenas de ne-
gros ou pardos. Estima-se uma
média de 1 caso em cada 5.000
recém-nascidosno Estado de Sao
Paulo, onde o “teste do pezinho”,
capaz de detectar adoenga, ja se
tornou praxe. “NaBahia, ondea
populagao de descendentes de
africanosémaior, aincidéncia cer-
tamente é mais elevada. Existem
populagdes com 20% de portado-
res do traco falciforme em certos
paises da Africa”, compara.

Todos recebemos dos paisum
par de genes da globinabeta, res-
ponsavel pela sintese de hemo-
globina. Ahemoglobinanormal
é chamada de A e os individuos
normais sao AA, pois recebem
dois genes normais, um do paie
outro da mae. Quando a pessoa
recebe dos pais um gene A e ou-
tro S (anormal), torna-se porta-
dor do trago falciforme, sendo
AS, um heterozigoto. Recebendo
deambos os pais um gene da he-
moglobinaanormal, oindividuo
seraum homozigoto (SS), porta-
dor da anemia falciforme. Deste
modo, umhomem e uma mulher
heterozigotos podem ter filhos
normais (AA), com um gene al-
terado (AS) ou homozigotos (SS).
A probabilidade de um casal de
heterozigotos ter um filho com
anemia falciforme (SS) é de 25%.
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