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RESUMO

INTRODUCAO: As hemoglobinopatias sdo doencas moleculares que alteram a
cadeia proteica das hemoglobinas, podendo haver a substituicdo de um Unico
aminoacido de uma das cadeias, geralmente na cadeia B (tragco falciforme ou
anemia falciforme); a sintese anormal de uma das cadeias de amino&cidos
(talassemias); a fusdo das cadeias da hemoglobina ou a extensdo de uma das
cadeias de aminoacidos. OBJETIVOS: Relacionar a anemia falciforme e a alfa
talassemia, apresentando os aspectos genéticos, histolégicos, bioquimicos, bio
celulares e embriolégicos de cada doenga, além das consequéncias clinicas da
interagdo entre elas. METODOLOGIA: Foi realizada uma revisdo bibliogréafica
narrativa com buscas em bases de dados eletrdnicas (Pubmed Scielo, biblioteca
virtual e fisica da Fempar, Bvsalud). RESULTADOS: A hemoglobina, constituinte
intracelular da hemacia, € uma proteina conjugada formada por duas partes: a
porcdo que contém ferro, denominada heme, e a porcao proteica, denominada
globina. Sua principal funcdo é promover a absorcao, o transporte e a liberagao do
oxigénio aos tecidos. Ela é responsavel pela coloracdo avermelhada do eritrécito.
As hemoglobinopatias constituem um grupo de doengas de origem genética, em que
mutagcdes nos genes que codificam a hemoglobina levam a alteragbes nesta
producdo. A hemoglobinopatia mais frequente é a anemia falciforme, também
nomeada por anemia drepanocitica ou hemoglobinopatia S. Como cada proteina
possui uma sequéncia de aminoacidos especifica, essa alteragdo genética provoca
a produgdo da hemoglobina S (HbS). Essa modificagdo faz com que, a baixas
tensdes de O2 presentes nos pequenos vasos capilares, essa hemoglobina faca a
polimerizagéo ou gelificac@o, que consiste em uma interacao hidrofébica com outras
moléculas de hemoglobina, desencadeando uma agregacao em grandes polimeros.
Os agregados maiores alinham-se em fibras paralelas e formam um gel de cristais
liquidos chamados tactdides que, se atingirem tamanho suficiente, deformam a
célula e fazem com ela fique em formato de foice. Outra hemoglobinopatia frequente
€ a talassemia. A alfa talassemia, distlrbio hereditario autossémico recessivo,
caracterizado por uma reducdo nas cadeias de globina da hemoglobina, causa
anemia microcitica hipocrémica - reconhecida pelo pequeno tamanho dos eritrocitos
- com fendtipo clinico (conjunto de tracos observaveis ou que podem ser
mensurados de um individuo, como caracteristicas fisicas, bioquimicas, fisiol6gicas
e comportamentais) variavel. A interagao entre as duas doengas supracitadas pode
promover beneficios ao quadro clinico dos pacientes que as possuem e amenizar
algumas consequéncias, visto que a alfa talassemia diminui a producdo de
hemoglobina beta anormal e torna menos provavel a deformagao dos glébulos
vermelhos em forma de foice e a fixagdo deles nos vasos sanguineos, que € a
principal causa dos sintomas da anemia falciforme, como por exemplo menor
ocorréncia de AVE’s, priapismo, hemdlise e colelitiase. CONCLUSAO: Ao relacionar
a anemia falciforme e a alfa talassemia, foi analisado o tecido hematopoiético,
focando nas hemoglobinas, ja que dependendo da sua composi¢cdo quimica podem
provocar as hemoglobinopatias. Quando encontradas simultaneamente no paciente,
essas duas doencas provocam consequéncias clinicas positivas, apesar de os
beneficios dessa interacdo na sobrevida geral dos afetados nao serem conclusivos,
pois podem advir de outras especificacées dos pacientes e nao necessariamente do
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traco falciforme talassémico.
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