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RESUMO

As talassemias sdo hemoglobinopatias relacionadas ao grupo heterogéneo de doencas genéticas que
resultam da velocidade da sintese de cadeia alfa ou beta. A beta talassemia € a forma mais grave e € comum
na regido do Mediterraneo e a alfa talassemia, no extremo Oriente. O tratamento de base para 0s casos mais
severos permanece a transfusao de sangue ao longo da vida em combinagdo com um regime rigoroso de
guelacéo de ferro. O objetivo deste estudo foi investigar sobre o estilo de vida de portadores da talassemia
e como lidam com o tratamento em sua rotina diaria. Como metodologia elaborou-se um questionario
contendo 15 perguntas aplicadas via plataforma Google Forms com 48 voluntarios cuja faixa etaria variou
entre 21 a 50 anos. O questionario foi disponibilizado nas midias sociais. Os resultados obtidos
evidenciaram que a beta talassemia é a mais prevalente entre a populacao pesquisada (76,5%), sendo a beta
talassemia a que apresenta maior incidéncia (31,9%). Em 40,4% o médico solicitou exames por desconfiar
dos sintomas e em 12,8% foi em exame de rotina. Em relagdo ao preconceito 14 pessoas relataram ter
sofrido algum tipo de descriminacdo. No suporte ao paciente 28,3% n&o tinham conhecimento nem
interesse em ajudar. Em apenas 21,3% dos casos ha restricao alimentar e 77,8% dos voluntarios consideram
sua qualidade de vida 6tima e 2% consideram péssima. Durante o periodo de pandemia 18,4% relataram
que sofreram alteracbes na periodicidade do acompanhamento do tratamento. O tratamento néo
medicamentoso é feito por meio de uso de polivitaminicos e suplementos alimentares. No caso do
tratamento medicamentoso a maioria (14%) faz uso da deferiprona, no entanto a terapia combinada com a
desferoxamina e deferiprona pode ser uma alternativa eficiente na melhoria da funcdo cardiaca de pacientes
talassémicos dependentes de transfusdo. Diante dos resultados foi possivel observar que cada tipo de
talassemia possui peculiaridades na forma da manifestacéo clinica, sendo necessaria adequacao individual
ao tratamento. Além disso, o diagnostico precoce pode auxiliar na qualidade de vida do paciente.
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ABSTRACT

Thalassemias are hemoglobinopathies related to the heterogeneous group of genetic diseases that result
from the speed of alpha or beta chain synthesis. Beta thalassemia is the most severe form and is common
in the Mediterranean region and alpha thalassemia in the Far East. The mainstay treatment for most remains
lifelong blood transfusion in combination with a strict iron chelation regimen. the objective of investigating
the lifestyle of thalassemia patients and how they deal with the treatment in their daily routine. As a
methodology, a questionnaire was elaborated containing 15 questions applied via Google Forms platform
with 48 volunteers whose age range varies between 21 to 60 years. The questionnaire was made available
on social media. The results obtained showed that beta thalassemia is the most prevalent among the
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researched population (76.5%), with beta thalassemia being the one with the highest incidence (31.9%). In
40.4% the doctor requested tests because he suspected the symptoms and in 12.8% it was for a routine
examination. Regarding prejudice, 14 people reported having suffered some type of discrimination. In
patient support, 28.3% had no knowledge or interest in helping. In only 21.3% of the cases there is food
restriction and 77.8% of the volunteers consider their quality of life excellent and 2% consider it very bad.
During the pandemic period, 18.4% reported that they suffered changes in the frequency of treatment
follow-up. Non-drug treatment is done through the use of multivitamins and food supplements. In the case
of drug treatment, the majority (14%) use deferiprone, however combined therapy with deferoxamine and
deferiprone can be an efficient alternative in improving cardiac function in transfusion-dependent
thalassemic patients. In view of the results, it was possible to observe that each type of thalassemia has
peculiarities in the form of clinical manifestation, requiring individual adaptation to the treatment. In
addition, early diagnosis can help the patient's quality of life.

Key-words: hemoglobinopathies, anaemia, thalassemia, beta-thalassemia, apha thalassemia

1. INTRODUCAO

Os distarbios associados as hemoglobinas humanas, chamados hemoglobinopatias, séo
consideradas as doengas monogénicas graves mais comuns, sendo responsaveis por causar uma morbidade
significativa (VETTOU, C., 2018). A Organizacdo Mundial de Satude (OMS) estimou que mais de 5% da
populacdo mundial é portadora de genes associados a doencas clinicamente importantes da hemoglobina
(THOMPSON , THOMPSON, 2008). Segundo Sisdelli (2015, p 25) a hemoglobina é o principal e mais
importante constituinte da unidade funcional das hemacias; sendo uma proteina complexa, composta de
quatro cadeias de globina muito semelhantes, sendo duas do tipo alfas e duas do tipo beta, ambas
constituidas uma de 141 e a outra de 146 aminoacidos. A alteracdo na sequéncia dos aminoacidos nas
globinas € determinada por genes especificos, chamados genes do complexo alfa e do complexo beta
globina.

A sintese anormal das cadeias de globina é responsavel pelo desenvolvimento das
hemoglobinopatias que se caracterizam em dois defeitos principais: i) variacdes estruturais da hemoglobina,
como por exemplo, as anemia falciforme e ii) sintese reduzida das cadeias de globina, conhecida como
talassemia (BATISTA, G. da S. et al., 2020). As talassemias constituem um grupo heterogéneo de
hemoglobinopatias resultado das alteracdes na velocidade da sintese de cadeia alfa ou beta (HOFFBRAND,
A. V. etal., 2017).

O Ministério da Saude (2016) afirma que a talassemia alfa envolve quatro aspectos clinicos de
acordo com a alteracdo genética advinda do cromossomo 16: i) portador silencioso (sem manifestacoes),
i) traco talassémico alfa (anemia leve), iii) doenca da hemoglobina H (de anemia moderada a grave) e iv)
sindrome da hidropsia fetal da hemoglobina Bart’s (anemia muito grave e incompativel com a vida). Apesar
da elevada frequéncia da talassemia alfa no Brasil, essa é a hemoglobinopatia menos pesquisada no pais
(CANCADO, R. D., 2006; BRASIL, 2016).
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As cadeias do tipo beta séo sintetizadas por genes localizados no brago curto do cromossomo 11,
alguns pacientes possuem uma pequena reducdo na taxa de sintese das cadeias das globinas do tipo beta,
enquanto outros podem ter quase total auséncia de sintese destas proteinas, além de apresentarem um
excesso de alfa globina. Estas alteracBes permitiu classificar a talassemia em trés grupos: maior,
intermediéria e menor, sendo que a talassemia maior é considerada a mais grave (BIRGENS, LIUNG, 2008;
ROSENFELD, L. G. et al., 2019).

Apesar da taxa na reducdo da sintese da globina beta ser menor, ela € considerada a mais grave por
causar anemia com intensa microcitose e hipocromia, associada a um aumento da resisténcia osmotica das
hemécias Em funcdo do grau de anemia e da sobrecarga de ferro nos tecidos organicos, o portador de
talassemia maior apresenta diversas complicagdes, tais como, problemas esqueléticos, esplenomegalia e
danos a nivel endocrino e cardiaco. Muitos portadores da talassemia menor sdo assintomaticos,
apresentando discreta alteracdo eritrocitaria, mas podem apresentar fadiga e palidez na pele, e em criancas
a presenca da talassemia menor pode gerar atraso no crescimento (WEATHERAI, CLEEG. 2001;
ROSENFELD, L. G. et al., 2019; BATISTA, G. da S. et al., 2020).

Em complementacdo a avaliacdo clinica € necessario realizar diagnostico laboratorial com a
verificacdo dos indices hematologicos, quantificacdo da Hb 2 e da Hb F e deteccdo de Hb variantes, sendo
que a confirmacao definitiva é fornecida pela analise do DNA. Apo6s a avaliacdo clinica e laboratorial é que
serd possivel determinar o tratamento mais adequado e do aconselhamento genéetico (WEATHERAI ,
CLEEG. 2001; BARRET, A. N., et al., 2017).

Por se tratar de uma afeccdo hereditaria que afeta os genes responsaveis pela sintese das globinas é
possivel realizar o diagnostico laboratorial em gestantes. Tanto para a o-talassemia quanto para a [3-
talassemia, o diagnostico pré-natal é possivel por andlise molecular do DNA fetal das vilosidades coribnicas
ou dos amnidcitos. O diagnostico molecular pré-natal da talassemia é mais eficiente caso as mutacdes ja
tenham sido identificadas nos pais portadores (THOMPSON, THOMPSON, 2008).

O tratamento de base para a maioria dos casos de talassemia é a transfusdo de sangue ao longo da
vida em combinagdo com um regime rigoroso de quelacdo de ferro (QUEK, THEIN, 2006).

Diante do exposto, o presente estudo tem o objetivo de investigar sobre o estilo de vida de portadores

da talassemia e como lidam com o tratamento em sua rotina diaria.

2. METODOLOGIA

2.1. Tipo de pesquisa

Trata-se de uma pesquisa exploratéria com abordagem quantitativa realizada por meio da
aplicacdo de questionario padronizado. Este tipo de abordagem se adequa melhor ao objeto da pesquisa,

pois segundo Fonseca (2002, p. 20) os resultados da pesquisa quantitativa podem ser quantificados com
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base na andlise de dados brutos, recolhidos com o auxilio de instrumentos padronizados, neutros e
dependendo do tamanho das amostras, podem ser consideradas representativas de um grupo ou populacéo

estudadas.

2.2. Coleta de dados e local do estudo

Para a coleta dos dados foi desenvolvido questionario contendo 15 questdes elaboradas em funcéo
de conhecimento prévio sobre a patologia em questdo, adquiro por meio de pesquisa bibliografico. Em
complementacéo foi levado em consideracdo a idade em que paciente foi identificado com talassemia, 0s
aspectos emocionais envolvidos, o acolhimento recebido dos profissionais de salde quanto ao
esclarecimento necessarios sobre 0 a doenca e tratamento, e de que forma ocorreu a adequacdo no estilo de
vida.

No intuito facilitar o acesso ao questionario e por estarmos em periodo de pandemia, 0 mesmo foi
preparado na plataforma Google Forms, sendo que o link de acesso foi disponibilizado aos entrevistados

nos meses de julho a agosto/2021.

2.3. Sujeitos da amostra

Fizeram parte deste estudo os sujeitos portadores diagnosticados com talassemia ou com tracos de
talassemia. A presente pesquisa foi divulgada nas midias sociais onde 0s sujeitos que concordaram em
responder ao questionario, formalizaram o seu aceite assinando o Termo de Consentimento Livre e

Esclarecimento (TCLE), disponibilizado on line.

2.4. Critérios de Incluséo

Sujeitos de ambos os géneros com idade entre 18 (dezoito) a 60 (anos) anos de idade,
diagnosticados com talassemia ou com tracos de talassemia e que concordaram em assinar o Termo de

Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE).

2.5. Critérios de Exclusao

Foram excluidos os sujeitos que ndo eram portadores de talassemia ou com tragos de talassemia.

2.6. Analises do Dados

Os resultados foram avaliados de forma quantitativa, tabulando-se os dados finais coletados via

questionario e representados graficamente.

2.7. Procedimentos Eticos
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A fim de cumprir os preceitos da Resolugdo N° 466/12 (BRASIL, 2012) e da Resolugdo 510/16
(BRASIL, 2016) do Conselho Nacional de Satude (CNS), o presente projeto foi encaminhado ao Comité de
Etica e Pesquisa (CEP) com Seres Humanos de forma aleatdria, por meio de submissdo na Plataforma
Brasil. A coleta de dados somente teve inicio apds a aprovacdo pelo CEP, concedida em 21 de junho de
2021 sob Parecer de n°: 4.766.351.

3. RESULTADOS E DISCUSSAO

O estudo foi disponibilizado para voluntarios entre 18 (dezoito) a 60 (sessenta) anos, no entanto
apenas pessoas até 50 anos responderam ao questionario, conforme demonstrado na Figura 1. Do total de
47 casos analisados é possivel observar que a maioria (52,2%) tem idade entre 31 e 40 anos. O percentual

entre os participantes entre 18 a 20 anos e 21 a 30 anos, o percentual foi coincidente (12,8%).

12,8% | 12,8%

m 18 a 20 anos
21 330 anos
m 31 a40anos

m 41 a 50 anos

Figura 1- Faixa etaria dos voluntarios que participaram da pesquisa.
Fonte: Autores (2022)

Os resultados sobre o tipo e subtipos de talassemia estdo descritos na Figura 2, onde é possivel
observar que das 48 pessoas estudadas, o tipo de talassemia predominante é a Beta talassemia: maior, menor

e intermediéria, apresentando um percentual de 76.5%.
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Figura 2 - Percentual dos tipos talassemia: beta e alfa e, seus respectivos subtipos: beta talassemia maior,
menor e intermediéria e alfa talassemia: tracos alfa talassémicos e doenca da hemoglobina H e os que

desconhecem os tipos de talassemia.
Fonte: Autores (2022)

De acordo com o Ministério da Saude (2016, p. 8) estima-se que no Brasil, em algumas regides,
1,5% da populagdo caucasoide seja portadora da talassemia beta menor. Essa prevaléncia resulta da
imigracdo de italianos, gregos, arabes, portugueses, sirios, libaneses, entre outros, na formacdo da
populacdo brasileira, sobretudo no Sul e Sudeste do Pais. Segundo Rodrigues (2021) das 553 pessoas
cadastradas com talassemia beta na Associacdo Brasileira de Talassemia (ABRASTA) 310 (55,9%)
possuem talassemia beta maior e 243 (43,8%) é portador da talassemia beta intermediaria. A regido Sudeste
do Pais, especialmente o estado de Sdo Paulo, apresenta o maior nimero de casos de talassemia beta maior
e na Regido Nordeste, especialmente em Pernambuco possui 0 maior nimero de casos de portadores de
talassemia beta intermediaria (RODRIGUES, E., 2021).

Neste estudo dos resultados mostraram que a maioria dos voluntarios da pesquisa séo portadores
da talassemia beta. Na talassemia beta intermediaria é necessario aumentar os niveis de célcio, vitamina D
e &cido folico, para melhorar a qualidade de vida, segundo recomendagfes do Colégio Americano de
Reumatologia. “As transfusdes de sangue sdo necessdrias para o tratamento das formas graves de
talassemia, porém causam um acumulo excessivo de ferro no corpo devido as transfusfes periddicas,
devendo ser feita a quelagao” (DOTTO, C. R. F., 2005).

Em relagdo aos resultados da alfa-talassemia, € uma condi¢do que ndo apresenta impacto clinico,
no entanto, pode apresentar implicacOes para os descendentes (MARTINHO, POLIANAS, 2017). Segundo
Sayani e Kwiatkowski (2015, p. 4) “individuos com alfa talassemia menor sdo na sua maioria

assintomaticos e sdo identificados durante um check-up médico ou durante um rastreio neonatal. Caso
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ocorra anemia sintomatica, é necessario eliminar outras causas de anemia concomitante, como a deficiéncia
em ferro.”

Das 47 respostas fornecidas, 40,4% o médico suspeitou dos sintomas e solicitou exames; 27,7%
sentiram sintomas relacionados a anemia e com o pedido do exame, foi detectado que possui a talassemia;
14,9% a familia sabia da possibilidade e realizaram exames na infancia e 12,8% foram detectados por meio
de exames de rotina. A hereditariedade de doencas da hemoglobina como é o casso da talassemia, faz com
que os pais ja percebem os sinais e sintomas presentes dessa patologia em seus filhos, e desta forma buscam
a confirmacédo por meio de exames laboratoriais. O diagnostico precoce por meio de exames para deteccéo
da sobrecarga de ferro, com os quelantes de ferro e a tecnologia da ressonancia nuclear magnética garante
sobrevida e qualidade de vida aos portadores de talassemias (MARTINHO, POLIANAS, 2017; BRASIL,
2016).

Em uma das questdes abertas, na sexta pergunta: "Ja sofreu preconceito por ser talassémico? Como
lidou com isso?", das 40 respostas fornecidas, 14 responderam que sofreram algum tipo de preconceito por
ser portador de talassemia. Podemos citar que um participante relatou que durante a selecdo de um estégio,
houve desclassificacao por ter a patologia. Em outro depoimento foi relatado que durante a infancia sofreu
preconceitos de pessoas proximas e familiares e outro voluntario descreveu ter tido problemas no emprego
e até em Onibus, através de exclusao e apelidos como “vampiro” também foram citados entre as respostas
fornecidas. Os resultados obtidos no estudo realizado por Slavec (2008, p. 9) sugerem aumento relevante
de sintomas psiquicos em alguns pacientes na transicdo para a fase adulta, justificando incluir o
acompanhamento psicolédgico aos portadores de talassemia.

Sobre o suporte de profissionais no atendimento dos pacientes estudados, 41,3% tinha
conhecimento sobre a talassemia o que facilitou a resposta das duvidas dos voluntarios de maneira segura;
30,4% ndo tinham conhecimento, mas se prontificaram a estudar e ajudar os pacientes, e 28,3% ndo tinham
conhecimento nem interesse em ajudar. Os especialistas mais comuns durante o tratamento de talassemia
sdo hematologistas, principalmente, mas alguns pacientes também recebem tratamento de cardiologista,
endocrinologista, oncologista, ortopedistas, clinico geral, reumatologista, nutricionista, radiologista,
gastroenterologista, corpo médico auxiliar, pediatra, enfermeiro, ginecologista e psicélogo. A equipe
multiprofissional qualificada e atuante pode melhorar muito as condigdes na qualidade de vida do paciente
(BRASIL, 2016).

Sobre o estilo de vida dos voluntarios estudados, 74,5% ndo possui restricdo alimentar; 21,3%
necessitam de restricdo alimentar e segue o protocolo com alimentos que contribuem na absorcao de ferro
e 4,3% deveriam alimentar-se com restrigdes devido ao acimulo de ferro no organismo, pois alguns

alimentos podem prejudica-los, mas ndo seguem a dieta.

revistaonline@unifia.edu.br
Pagina 97



Revista Saude em Foco — Edicdo n2 14 — Ano: 2022

Com relagdo a realizacdo de atividades fisicas 59,6% exercitam-se regularmente; 23,4%
raramente; 12,8% todos os dias e 4,3% né&o se exercitam.

De 45 respostas das 48 obtidas, 77,80% consideram sua qualidade de vida 6tima, a talassemia
nunca afetou seu estilo de vida e adaptaram-se rapidamente. E dos demais 20%, consideram regular, pois
apresentam dificuldade e desconfortos para realizar as transfusdes sanguineas e 2,2% pensam em realizar
transplante de medula éssea, com intuito de ndo depender mais de tratamento.

Durante a pandemia da Covid-19, das 38 respostas 18,4% responderam que sofreram mudancas
em seus tratamentos: as transfusdes passaram a ser mensais, antes eram semanais; no inicio, as consultas
foram suspensas; exames foram adiados; dificuldade ao receber ou comprar os medicamentos, devido a
aglomeracéo por descuido do local e da populagdo. Quanto aos cuidados de biosseguranca 81,6% abordam
sobre 0 uso de mascaras, distanciamento social e a utilizacdo de alcool, conforme as normas estabelecidas
para todos, e sem mudancas drasticas em seu tratamento.

A pandemia afetou negativamente a doacdo de sangue nos 107 Hemocentros existentes no pais.
Segundo o Ministério da Saude, houve uma reducdo de 15% a 20% nas doagdes, em 2020. “Pesquisa aponta
que entre 1 a 4 pacientes sofrerdo com a falta de sangue na sua regido” (ABRASTA, 2017, p. 6). A
talassemia maior é a que mais necessita de doacgdes frequentes, a talassemia intermediaria pode requerer a
indicacdo de transfusdes e a talassemia menor ndo necessita de tratamento especifico. Ainda ndo hd uma
cura, mas os tratamentos sdo eficazes e contribuem para 0 aumento da expectativa de vida do portador de
talassemia. Por outro lado, outras mudancas foram adotadas. Durante a pandemia, muitos laboratorios
realizaram coleta de exames em casa, incluindo os de tipagem para transfusdo. Esse novo método de coleta
ainda ndo é uma realidade em todos os locais de tratamento, todavia torna-se uma ajuda significativa para
os beneficiarios.

Os tratamentos ndo medicamentosos realizados pelos voluntarios desse estudo e que estdo em
acompanhamentos nos centros sao: suplementacdo de acido félico, zinco, calcio, vitamina B12, vitamina
D, polivitaminicos com auséncia de ferro e suplementos proteicos. Em casos de pacientes portadores de
outras patologias ha tratamentos especificos. Como por exemplo, em um dos casos analisados, onde foi
detectado Diabetes Mellitus do tipo 2, osteoporose e arritmia cardiaca. E em outro caso, ocorreu
contaminagdo por hepatite C em uma de suas transfusGes sanguineas, necessitando de atendimentos mais
intensivos.

A Tabela 1 descreve os principais medicamentos utilizados para a quelagao do ferro, a partir de que
idade o seu uso e recomendado, quais 0s possiveis eventos adversos ao medicamento, quais 0s marcadores

bioquimicos para monitoramento do tratamento e sua periodicidade.
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Tabela 1 - Principais medicamentos utilizados para a quelacdo do ferro, a partir de que idade o seu uso €
recomendado, seus eventos adversos, marcadores bioquimicos monitoramento semanal, mensal e trimestral

do tratamento.

Deferoxamina
(Desferal ®)

Deferiprona (Ferriprox®)

Deferasirox (Exjade®)

Idade recomendada

Eventos adversos ao
medicamento (EAM)

Monitoramento
durante o tratamento
(semanal)

Monitoramento
durante o tratamento
(mensal)

Monitoramento
durante o tratamento
(trimestral)

Qualquer idade

Osteoporose, perda
auditiva, alteracdes
visuais, alergia a reacdo
local da pele, faléncia
de crescimento.

Ferritina, saturacéo da
transferrina,
transaminases,
creatinina sérica.

Acima de 6 anos

AlteracGes gastrointestinais,
aumento das enzimas
hepaéticas, Artropatia,

neutropenia.

Contagem de neutréfilos

Ferritina, ferro, saturacdo de
transferrina, transaminases.

Ferritina, ferro, saturacdo de

transferrina, transaminases,

sinais clinicos de deficiéncia
de zinco.

Acima de 2 anos
AlteracGes gastrointestinais, aumento

leve e ndo progressivo de creatinina
sérica, aumento das enzimas hepaéticas.

Transaminases, creatinina sérica.

Transaminases, creatinina sérica,
proteindria.

Ferritina, ferro, saturacdo de
transferrina.

Fonte: Autores (2022)

Sobre o tratamento medicamentoso para quelacdo do ferro das 46 respostas 58,7% utilizam algum

tipo de medicamento para quelacdo do ferro, sendo o Deferiprona o mais utilizado (14%) (Figura 3).

14%

9%

4%

25%

Deferiprona

Desferasirox Deferoxamina

N&o utiliza
medicamento

Figura 3 - Percentagem dos medicamentos utilizados pelos voluntarios para quelagéo do ferro.

Fonte: Autores (2022)

Como é possivel observar na Figura 3, a maioria dos pacientes faz uso do deferiprona, também

conhecido como Ferriprox®, sendo este o primeiro medicamento quelante de administracdo via oral

disponibilizado para quelacédo de ferro, com inicio em 1982 e posologia de trés vezes ao dia. A deferiprona

é absorvida pelas celulas de forma mais facil que a desferroxamina, podendo se ligar ao ferro intracelular
e fazer a transferéncia para o meio extracelular (COHEN, A. R., 2003, DOS SANTOS, A. 2008, p.44).
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Pacientes com carga inicial de ferro mais altas tém os maiores declinios durante o tratamento com
deferiprona, enquanto que pacientes com sobrecarga menor apresentam uma estabilizacdo ou discreto
aumento nos niveis de ferritina sérica. Em termos de qualidade de vida, o uso do deferiprona tem sido
associado com uma significativa melhora na qualidade de vida dos pacientes com talassemia (FABRON, J.
R., p.65).

O Deferasirox (Desairon®/Exjade®) é outro quelante de administracdo oral, possui vida
plasmatica de 8 a 16 horas, permitindo administracdo apenas uma vez ao dia (Cappellini et al, 2006). Este
medicamento € o segundo mais utilizado pelos entrevistados, e um dos mais recentes no mercado, tendo
seu inicio em 2006. Devido a sua meia vida ser longa (12 a 18 horas), recomenda-se um horéario fixo para
ser ingerido diariamente por via oral; jejum de no minimo duas horas, e esperar trinta minutos apds a
medicacdo, para poder se alimentar. O ferro é eliminado pelas fezes podendo diminuir as reacbes como
distdrbios gastrointestinais, coceiras e aumento de creatinina. O tratamento com deferasirox foi bem
tolerado em pacientes com 2 anos ou mais. (MARTIN, ARCASOQY, 2006, p. 2, (ABRASTA, [20-]),
EUROPE MEDICINS, [20-]).

O Desferal (Desferoxamina®) € um produto liofilizado, sendo que apds a sua solubilizacdo é
injetado na via subcutanea e em casos extremos, por via intravenosa, com supervisao médica. O tratamento
tem alta eficacia, podendo ser utilizado com frequéncia e lentamente, com auxilio de uma bomba portatil
de infusdo, indicado no periodo da noite. O medicamento pode ser utilizado em pacientes acima de 2 anos
de idade com administracdo dos responsaveis. De acordo com a Novartis (2014) a dificuldade de acesso ao
desferal, devido a falta da bomba, resultou que houvesse interesse em se associar o deferasirox (Exjade) e
deferiprona (Ferriprox) como terapia quelante de ferro. O tempo de permanéncia no organismo € curto,
podendo ser eliminado de 20 a 30 minutos (NOVARTIS, 2014).

A terapia apenas com deferiprona tem sido considerada inadequada para diminuir a concentracédo
do ferro hepatico em alguns pacientes, enquanto que a terapia com desferoxamina pode complicar o quadro
cardiaco (HOFFBRAND, A. V. et al., 2003). Em estudo realizado por KATTAMIS et al. (2006) ao
observar pacientes talassémicos apos a terapia combinada, observaram que se administradas em conjunto,
trés vezes por semana, a desferoxamina e a deferiprona demonstram eficiéncia na melhoria da funcéo
cardiaca em pacientes talassémicos dependentes de transfusdo. Sugere-se, desta forma, que a terapia
combinada pode surtir melhor efeito devido a eficiéncia da atuacéo dos quelantes em locais diferentes.

Além do uso de quelantes e das transfusdes de sangue, segundo Fabron Jr (2004) os métodos
variados da ressonancia magnética tém sido usados para avaliar a carga de ferro no coracdo. O exame de
Ressonancia Magnética T2*, por exemplo, é o Unico método capaz de medir de forma quantitativa, ndo
invasiva e com alta precisdo, a concentracdo de ferro em diversos 6rgaos. De acordo com Pennel (2008)

em casos em que ha deposicao de ferro, a técnica do T2*, torna-se uma ferramenta impar na avaliagdo da
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deposicédo de ferro nos diversos tecidos organicos. E alguns centros de tratamento oferecem esse exame
pelo Sistema Unico de Salde (SUS) (BRASIL, 2016).

Das 21 respostas referente a forma de aquisicdo dos medicamentos para quelacdo do ferro, 17
voluntarios (81%) recebe todos os medicamentos pelo SUS, 2 (9,5%) faz a aquisi¢cdo mensalmente o que
gera custo para o paciente, 1 (4,8%) compra quando necessario e 1 (4,8%) recebe 2 (dois) medicamentos
pelo SUS e adquiri mensalmente 1. Observa-se que a que a maioria dos pacientes adquire os farmacos para
a quelagdo por meio do SUS (Sistema Unico de Saude).

Os trés medicamentos mais utilizado (deferiprona, deferasirox e desfera) sdo fornecidos aos
pacientes gratuitamente com registro vigente na Agéncia Nacional Sanitaria (ANVISA). Cada caixa desses
medicamentos custa em média dois mil e quinhentos reais, para duracdo de uma semana. Nota-se, a suma
importancia do SUS e como seria ainda mais complexo para as familias terem de pagar pelos medicamentos,
visto que o salario minimo esta em torno de 1.100,00 reais.

Das 47 respostas obtidas quanto a gestacéo, apenas 12 (25%) voluntarias responderam ter sido
gestante, sendo que 11 delas (91,7%) relataram ter enfrentado algum tipo de intervencgéo durante a gravidez,
tais como: i) aumento da necessidade das transfus@es; ii) hematomas nas placentas; ii) aceleracéo cardiaca
e cansaco constante; iv) aborto espontaneo na primeira gestacdo, pela falta de informacdes e cuidados
adequados, mas com o conhecimento e tratamentos especificos, as outras gestagdes ocorreram bem; v)
desenvolvimento de anemia ferropriva em uma paciente com traco talassémico, onde os bebés nasceram
com baixo peso, e por isso, foi retirado o tratamento com sulfato ferroso por um periodo, até a normalizacdo
da hemoglobina da mée.

Sobre a gravidez, na talassemia maior e intermediaria ndo ha um risco para a paciente, mas, é
preciso continuar, cessar ou até mesmo intensificar os tratamentos de rotina. Por isso, a importancia do

profissional capacitado para cuidar das pacientes, pois cada caso tem sua peculiaridade. (ABRASTA, [20—
1p. 25).

4. CONCLUSAO
Como é notorio, cada tipo de talassemia possui sua peculiaridade na forma de manifestacéo clinica
e cada uma com seu tratamento especifico, por isso é importante realizar diagnostico pré-natal e precoce
da patologia, além de informar as pessoas para consultar especialistas para uma avaliacdo clinica e
laboratorial adequada. Além das terapias com quelantes, faz-se necessario as terapias para a satde mental,

visto que lidar com qualquer patologia demanda disciplina, paciéncia e persisténcia.
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