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CORRELACAO ENTRE: TERAPIA TRANSFUSIONAL E SOBRECARGA DE FERRO
NOS PACIENTES PORTADORES DE TALASSEMIA MAJOR.

BIAVATI, Anna Thereza Mrosk!
VILAS BOAS, Marise?

RESUMO

A talassemia pertence ao grupo das anemias hereditarias, causadas por mutagdes dos genes que
codificam a sintese de cadeias globulinicas ,reduzindo ou tornando ausente a sintese dessas cadeias.
Essencialmente, a beta talassemia major ¢ caracterizada pela sintese ndo balanceada das cadeias alfa e beta,
havendo um actimulo substancial da alfa, responsavel pelo pior prognoéstico da doenga.Objetivos da pesquisa:
Explanar acerca da talassemia major, seus aspectos clinicos; Analisar as possiveis complicagdes da sobrecarga
de ferro subjacente as hipertransfusoes; Fornecer aos académicos e profissionais da satde informagdes atuais
sobre essa terapia; Aumentar o acervo de publicagdes sobre essa rara patologia; Considerando a variedade de
repercussdes e desfechos desfavoraveis na evolugdo de hipertransfusdo, seria de suma importincia uma
avaliagdo criteriosa ¢ bem conduzida nos casos desta patologia, visando a redugdo da morbidade e/ou
mortalidade. O objetivo desse trabalho ¢ de enfatizar a importancia do acompanhamento e do conheimento das
possiveis repercussoes desta terapia a fim de minimizar as principais complicac¢des associadas ao acumulo de
ferro no organismo e suas consequéncias, de modo que faz uma breve revisao da literatura.

PALAVRAS-CHAVE: talassemia major, transfusdes, sobrecarga de ferro.

1. INTRODUCAO

A talassemia surgiu em algumas pessoas na Grécia em torno de areas banhadas pelo mar
mediterraneo, dando nome a doenga: talassemia = anemia do mar. Hoje, a populagdo portadora da
patologia ja se espalhou pelo mundo sendo mais prevalentes no Sudeste da Europa, Oriente Médio,
Nordeste da Africa e Sudeste da Asia. Estima-se que provavelmente existam no mundo até 100.000
pacientes vivos com b-talassemia. Devido a imigragdo de povos oriundos da regido do Mediterraneo,
a maior concentracao de pacientes com doengas talassémicas esta na regido sudeste do Brasil. Estima-
se que haja no Brasil aproximadamente 500 portadores de talassemia major (dados da Associacao
Brasileira de Talassémicos - ABRASTA)

Existem 3 tipos de hemoglobina: A, A2 e Fetal, todas elas tem 2 cadeias alfa. A hemoglobina
A corresponde a 97 % de toda hemoglobina de um individuo adulto e ¢ alfa2beta2 (duas cadeias beta
complementares). A hemoglobina A2 corresponde a menos de 3,5 % do total e ¢ alfa2delta2 (tem

duas cadeias delta complementares), j4 a hemoglobina fetal, que corresponde a menos de 1,5 % do
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total, mas que corresponde a imensa maioria da hemoglobina durante o periodo fetal, ¢ alfa2gama2
(tem duas cadeias gama complementares).

A talassemia pertence ao grupo das anemias microciticas uma forma hereditaria, causadas
por mutacdes dos genes que codificam a sintese de cadeias globulinicas ,reduzindo ou tornando
ausente a sintese dessas cadeias.

Essencialmente a beta talassemia major ¢ caracterizada pela reducdo nos tetrameros funcionais
(hemoglobina com 4 cadeias): causa alteragdo laboratorial e pela sintese ndo balanceada de cadeias
alfa e beta: o acimulo da alfa ¢ responsavel pelos maiores problemas da doenga. Enquanto o
talassémico minor ¢ assintomatico, o individuo com beta talassemia major ¢ um individuo que nao
consegue viver mais do que 45 anos, pois a doenca ¢ sist€émica e compromete progressivamente o
organismo.

Esse paciente na tentativa desesperada da medula dssea produzir sangue em coa da grave
anemia, o baco tenta ajudar levando a esplenomegalia. Existe também um deposito de ferro que vai
destruindo progressivamente os tecidos (figado, coracdo, pancreas e sistema hipotalamo-hipofisario).
Devido aos espectros graves da patologia muitos estudos cientificos abordam essa questdo da terapia
transfusional que apesar de ter proporcionado uma boa qualidade de vida elucidaram grandes
alteragdes homeostaticas patologicas subjacentes ao acumulo de ferro.

Baseado nesses dados, esse resumo expandido tem como finalidade elucidar a importancia de
mais estudos direcionados aos manejos terapéuticos dos portadores de talassemia major na instancia
de minimizar os danos e aprimorar técnicas a fim de um tratamento visando uma qualidade de vida
melhor para esses pacientes. Ademais, enfatizar a importancia do conhecimento pelos profissionais a
cerca das complicagdes da terapia tranfusional associadas ao acuimulo de ferro no organismo, de modo

que faz uma breve andlise da literatura.

2. FUNDAMENTACAO TEORICA

A talassemia surgiu em algumas pessoas na Grécia em torno de areas banhadas pelo mar
mediterraneo, dando nome a doenca: talassemia = anemia do mar. A populagdo portadora se encontra
prevalentemente no Sudeste da Europa, Oriente Médio, Nordeste da Africa e Sudeste da gerado em
05/08/2020 por Anna Thereza Mrosk Biavati Asia. Sendo a imigracio de povos oriundos da regio
do Mediterraneo, a maior concentracao de pacientes com doengas talass€micas esta na regido sudeste
do Brasil, havendo aproximadamente 500 portadores da talassemia major (dados da Associacdo

Brasileira de Talassémicos - ABRASTA). A patologia pertence ao grupo das anemias hereditarias,
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causadas por mutagdes dos genes que codificam a sintese de cadeias globulinicas. Essencialmente, a
beta talassemia maior ¢ uma doenca sistémica e compromete progressivamente o organismo. Devido
aos espectros graves da patologia muitos estudos cientificos abordam a questdo da terapia
transfusional que apesar de ter proporcionado uma boa qualidade de vida elucidaram grandes
alteracdes homeostaticas patologicas subjacentes ao acimulo de ferro. Sendo assim, sdo necessarias
multiplas transfusdes, as quais resultam na sobrecarga desse ion, o qual, acumula em tecidos, como
:figado, coragdo , glandulas endocrinas. A natureza e frequéncia das endocrinopatias diferem entre os
paises devido as diferencas nos regimes de tratamento seguidos pelos centros em todo o mundo
(SKORDIS, 2018). Ou seja, esse ferro livre causa dano oxidativo nos tecidos, resultando em
morbidade e mortalidade. Em relagdo as alteragdes enddcrinas, varios sdo os artigos que defendem o
hipogonadismo gonadotréfico como a complicacdo principal associadas a Tolerancia a glicose,
diabetes, déficit de GH, hipotireoidismo, insuficiéncia adrenal e hipoparatireoidismo. As criancas
portadoras possuem um crescimento relativo normal até 9-10 anos, apos essa idade a velocidade de
crescimento ¢ marcada por uma desaceleracdo além de uma puberdade reduzida ou até ausente. Essa
deterioragdo e retardo de crescimento ¢ majoritariamente devido ao ferro. Ademais, autores relatam
a hemossiderose das glandulas tiredide e paratiredide como uma causa subjacente de disfuncdo
tireoidiana e hipoparatireoidismo, respectivamente, que raramente se apresentam apds os 10 anos de
idade. O dano do hipotalamo e hipéfise € progressivo, mesmo quando a terapia quelante intensiva ¢
administrada, e o hipogonadismo ¢ muitas vezes inevitavel. A contribui¢do do defeito molecular
subjacente na MT para o desenvolvimento de endocrinopatias na MT e particularmente
hipogonadismo hipogonatotréfico € significativa, porque os pacientes com defeitos mais severos t€ém
uma taxa maior de carga de ferro através do maior consumo de células vermelhas e provavelmente
uma vulnerabilidade diferente a livre danos radicais. A maioria das mulheres com TM manifesta
amenorreia secunddria em algum momento. A doenga 6ssea pode ser encontrada em 50-90% dos
pacientes em todo o mundo e tornou-se uma das principais causas de complicagdes esqueléticas.
Criangas e adolescentes tém menor densidade mineral 6ssea (DMO) do que populagdo saudavel e as
taxas de fratura aumentam e aumentam com a idade. Os meninos sdo mais freqlientemente e
severamente afetados por doengas Osseas, em contraste com o conhecido predominio do sexo
feminino entre os pacientes com osteoporose na populacdo geral .A patogénese da doenca dssea ¢
multifatorial, complicada e ainda pouco clara, sendo a prevencdo o primeiro passo no manejo da
doenca 6ssea . O hipoparatireoidismo ¢ causado principalmente pela deposicao de ferro nas glandulas

paratireoides e se apresenta apos a idade de 16 anos. Pacientes diabéticos devem ser vistos
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regularmente por uma equipe multidisciplinar especializada com experiéncia em diabetes e MT,
incluindo educagdo em autogestio para diabetes em curso .A equipe deve incluir um endocrinologista
e um nutricionista.( SANCTIS,2016) . Diante do exposto, a desregulacdo enddcrina continua sendo
um desafio significativo nos portadores desta doenga, devido a fatores inter-relacionados, afetando
seu ajustamento social e qualidade de vida. Uma avaliacdo completa das complicagdes enddcrinas
deve ser realizada em pacientes com TM com sobrecarga de ferro, visando a normalizacdo da carga
total do ion corporal com terapia quelante combinada muito intensiva reverte as complicacdes
cardiacas e enddcrinas. Portanto,o0 acompanhamento proximo, o reconhecimento precoce € o

gerenciamento adequado sdo cruciais para todos os pacientes.

3. METODOLOGIA

Por meio de atualizacdes dos artigos cientificos, revisdo da literatura beneficios se ddo pela maior
compreensdo da doenca e suas diferentes variagdes, tornando os profissionais aptos na melhor
conduta terapéutica. Dessa maneira, atribuindo a melhora do prognostico da doenga e, a longo prazo,

a redugdo de seu indice de mortalidade e complicacdes decorrentes deste terapéutica.

4. ANALISES E DISCUSSOES

Por fim, os males a cerca da sobrecarga de ferro ficam claros, desse modo uma abordagem do paciente
dede ser individual e correlacionar o minimo de terapias transfusionais a fim de melhorar o
progndstico desses pacientes.
5. CONSIDERACOES FINAIS

Finalizando, em relagdo aos estudos e evidéncias clinicas, relatos de caso atrelado ao
prognostico desses pacientem e a escassez de estudos acerca dessa populacao portadora de talassemia
major no Brasil, fica-se claro a importancias de mais dados veridicos e estudos a cerca dessa
sobrecarga. Uma abordagem individual e consideragdo a cerca do melhor manejo devem ser revisadas
além de uma busca incessante em prol de uma abordagem integral desse paciente rumo ao sucesso.
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