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}Proposta e aprimorar diagnostico, tratamento e pesquisa de males como anemina falciforme e talassemia

Unicamp representa o Brasil em grupo de
apolo a OMS contra doencas da hemoglobina
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Unicamp esta representando
Ao Brasil num grupo de tra-
balho internacional que a-
poiara a Organizagdo Mundial de
Saude (OMS) naformulacdo de um
guiade conduta paraampliareapri-
morar as formas de diagnéstico, tra-
tamento e pesquisa sobre doengas
da hemoglobina. As chamadas he-
moglobinopatias sdo doengas gené-
ticas decorrentes de anormalidades
naestruturaou na producéo da he-
moglobina, molécula presente nos

glébulos verme-
GI’UpO deve lhos e responsé-
recomendar  velpelotranspor-
0 teste do tedooxigénio pa-

ra os tecidos. As

pezinho’ para  expressdes mais
conhecidas desse

todos 0s paises defeito congénito

sdo a anemia falciforme e a talas-
semia, patologias cronicas que re-
guerem acompanhamento constan-
te e podem levar a morte.

“O diagnostico precoce é umadas
medidas mais importantes, masem
varios paises esse cuidado aindando
é observado”, afirma o médico he-
matologiasta, pesquisador e coorde-
nador geral da Unicamp Fernando
Costa. Ele foi o representante brasi-
leiroescolhido pela OMS para parti-
cipar de umencontro que reuniu es-
pecialistas de varios paisesem Gene-
bra, naSuica,de 17a19 de maio. Cos-
talevou paraareunidoaexperiéncia
acumuladano Hemocentro da Uni-
camp, referéncia nacional e latino-
americanano diagnéstico, tratamen-
to e pesquisade doencgas do sangue.

Coordenado pelo Dr. Sir David
Weatherall, respeitado professor da
Universidade de Oxford, o grupo
passou doisdiasdiscutindo alterna-
tivas que resultardo num programa
de prevengdo e tratamento das he-
moglobinopatias para os préximos
cincoanos. De voltaaseus paises, 0s
participantes continuam trabalhan-
do numa primeira versédo do docu-
mento, que sera submetido em bre-
veao plenarioda OMS. AlémdoBra-
sil, 0o grupo contou com representan-
tesdaHolanda, Chile, Malésia, Esta-
dosUnidos, Tailandia, India e Oman.

“Asituacdo é muito heterogénea
quando se analisa todos os paises do
mundo, mas umadas possibilidades
€ que o teste de rastreamento neo-
natal (conhecido como teste do pe-
zinho) passaria a ser recomendado
atodos os paises”, adianta Fernando
Costa. Realizado antes de o bebé
receber alta, o procedimento pro-
porciona a deteccdo precoce de
hemoglobinopatias, comoaanemia
falciforme. No Brasil, o teste é feito
em 12 dos 27 estados, segundo o0 Mi-
nistério da Satide. Emalguns paises,
principalmente na Asiae na Africa,
amedidaaindando foi implantada.

Outra proposta, segundo Costa, é
recomendar que cada pais passe a
contar com um centro de referéncia
preparado paraexames mais avan-
cados. Estes centros, de acordo com
o pesquisador, deverdo estaremcon-
dicdes de realizar analises de preci-
sao, como eletroforese de hemoglo-
bina (técnica laboratorial que detec-
ta os tipos de hemoglobina e a sua
guantidade) e exames de DNA. No
Brasil e na América Latina, o He-
mocentro daUnicamp éainstituicdo
com maior experiéncia nessa area.
“Temos condigdes de fazer o diag-
nostico completo”, afirma.

Anemiafalciforme—-Umdosprin-
cipais alvos da OMS é a anemia fal-
ciforme, doenca hereditariaque leva
aumadeformacao das hemécias (glo-
bulos vermelhos). Os glébulos ver-
melhos séo ricos em hemoglobina,
molécula que da a cor vermelha ao
sangue e temafuncao vital de trans-
portar o oxigénio dos pulmdes aos
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tecidos. Parapoder passar facilmen-
te por todos os vasos sangiineos,
mesmo os mais finos, as células sao
arredondadas e elasticas.

Naanemiafalciforme, ocorre uma
mutacdo na cadeia beta de hemo-
globina. “Quando ahemaciachega
aostecidose libera o oxigénio, a he-
moglobina fica na forma desoxige-
nadae se polimeriza, distorcendo a
hemécia, que se tornarigidae ganha
oformato de foice”, explica Fernan-
do Costa. Esta hemoglobina anor-
mal é denominada “S”. Sem flexibi-
lidade para passar por capilares pe-
quenos, as hemacias vao se acumu-
lar e obstruiracirculagdo do sangue.
Acontece entdoaoclusdovasculare
as lesdes nos tecidos. Como vasos
sanguineos estdo por todo o corpo,
harisco de les6es em qualquer par-
te, como sistema nervoso central,
pulm@es, figado, rins e bago.

Geralmente, os sintomas apare-
cem a partir dos seis meses de vida
da crianca. Os mais frequientes séo
crises dolorosas provocadas pela
obstrucdo de pequenos vasos, dores
gue podem se tornar extremas e pas-
saraoabddmen, térax e articulagoes.
Hécriancas que apresentaminchaco
bastante doloroso nas maos e nos
pés, e aquelas muito suscetiveis a
infeccBes bacterianas, como pneu-
monias e meningites.

Na adolescéncia, Ulceras proxi-
mas aos tornozelos séo comuns, re-
gistrando-se, também, casos de atra-
so nodesenvolvimento fisico e sexu-
al. Asobstrucges vasculares no baco,
que funciona como um “filtro” do
sangue, trazem risco de vida: o 6r-
gao vai gradativamente perdendo
suafunc¢éo, o que aumentamuitoa
possibilidade de infec¢des nesses
pacientes. “Infec¢des graves repre-

sentam uma das principais causas
de morte nos primeiros anos de vi-
da”, acrescenta o professor.

Aanemiafalciforme é umadoen-
cacaracteristicade descendentes de
africanos. No Brasil, segundo as es-
timativas disponiveis, amaior inci-
dénciaocorre naBahia, comamédia
de um caso para cada 650 nascidos
vivos. Em segundo lugar vem o Rio
de Janeiro, com a proporc¢do de 1
para 1,2 mil, seguido de Pernam-
buco, com 1 para 1,3 mil. Santa Ca-
tarina e Parana registram o menor
indice: 1 caso em cada 13 mil nasci-
dos vivos. Em Sao Paulo, a propor-
¢do é de 1 para4 mil. Estima-se que
acadaano ocorramno Paiscercade
3,2 mil novos casos de pacientes com
doenca falciforme.

Talassemia—OoutroalvodaOMS
é atalassemia, doenca caracterizada
pelaredugdoouausénciadasintese de
um dos tipos de cadeias (alfa e beta)
de globina que formam as hemoglo-
binas. Também conhecida como “a-
nemiado Mediterraneo” ou micro-
citemia, é uma anemia hereditaria
causada pelo desequilibrio de sinte-
se das globinas que afeta a medula
Ossea, o tecido que produz as célu-
lasdo sangue. No Brasil, séo estima-
dos atualmente 485 pacientes ho-
mozigotos para a doenga, segundo
dados da Associagao Brasileira de
Talassemia (Abrasta). A incidéncia
maior ocorre naregido Sudeste, com
75% dos casos.

O tipo de talassemia mais conhe-
cida no Brasil é a beta-talassemia.
Dependendo da gravidade dessa
deficiéncia, existem diferentes esta-
dos da doenga, mas comumente se
identificam dois grupos: talassemia
menor (ou traco talassémico) e ta-

lassemia maior. Alguns pacientes
ficam entre esses dois extremos, sen-
do considerados portadores da ta-
lassemia intermediaria.

No caso da talassemia menor os
pacientes geralmente séo assinto-
maticos. Natalassemiamaior o qua-
dro é mais grave devido a reducéo
acentuada—eemalgunscasos o blo-
gueio completo — na produgéo da
cadeia beta. Os sintomas da talas-
semia costumam surgir a partir do
primeiro ano de vida. A crianca a-
presenta palidez, irritabilidade e
cansaco. Pode haver inchago do ab-
domem devido ao aumento dobaco.
Sem o tratamento adequado pode
haver retardo no desenvolvimento
somatico e sexual e deformidades
do esqueleto, evidenciadas nos os-
sos do rosto e cranio.

Hemocentro ganha
destagque com seu
trabalho de pesquisa

Criado em 1985, dentro das diretrizes do
Pro-Sangue (Programa Nacional de
Sangue e Hemoderivados), 0 Hemocentro
da Unicamp coordena o sistema de
obtencao, coleta, processamento,
fracionamento, distribuicéo e utilizagdo
de sangue, componentes e derivados
paraaregido de Campinas. Mas é no
trabalho de pesquisa que a unidade vem
se destacando. Trés estudos recentes —
todos orientados por Fernando Costa -
ganharam repercussao nacional e
internacional.

Num deles, a pesquisadora Andréia
Averci Canalli abriu perspectivas
promissoras de tratamento da vaso-
oclusdo, um dos graves sintomas da
anemia falciforme. Em testes in vitro com
o nitroprussiato de sédio —uma droga
emissora de 6xido nitrico, que possui
propriedades vasodilatadoras —, 0
experimento mostrou resultados
positivos na reducao de niveis de adesdo
de neutrdfilos (um dos glébulos do
sangue) aos componentes dos vasos
sanguineos, fendmeno responsavel pela
obstrucdo. Co-orientado pela doutora
Nicola Conran, o estudo foi considerado o
melhor trabalho do Congresso Brasileiro
de Hematologia e Hemoterapia em
novembro de 2005 no Rio de Janeiro,
entre 1.025 inscritos.

Em outro trabalho cientifico,
pesquisadores constataram que a
presenca de um poliformismo no gene da
enzima identificada como G-463A MPO,
nos glébulos brancos, pode ser um
indicativo de pacientes mais suscetiveis a
infecgdes. A associagdo de maior
freqliéncia de infeccdes graves com esta
anormalidade na enzima mieloproxidase é
uma descrigdo inédita na literatura, e
permitiria um tratamento especial ja a
partir do diagndstico, prevenindo contra
complicagdes. O trabalho, que serviu
como dissertacdo de mestrado de
Raimundo Nonato Pereira Costa, foi
publicado no ano passado em uma das
mais importantes revistas européias de
Hematologia, a Haematologica— The
Hematology Journal. Nicola Conran,
Dulcinéia Albuquerque, Paulo Soares e
Sara Saad assinam o artigo como co-
autores.

O estudo desenvolvido pela
pesquisadora Nicola Conran Zorzetto
também ganhou repercusséo
internacional ao ser publicado em 2005 no
British Journal of Haematology. O
trabalho abre perspectivas para novas
formas de tratamento da anemia
falciforme. Nicola identificou a existéncia
de um mecanismo nos glébulos
vermelhos de pacientes falciformes que
pode ser responsavel pelo aumento da
hemoglobina fetal, substancia capaz de
impedir a deformagéo das hemécias,
fendmeno fundamental na fisiopatologia
da doenca.

0 hematologista e coordenador geral da Unicamp Fernando Costa:
levando a experiéncia acumulada no Hemocentro ao grupo internacional



