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Talassemia alfa € uma patologia hereditdria que afeta a hemoglobinizacdo dos
eritrocitos. Sua origem se deve a centenas de mutacdes diferentes que afetaram os
genes das globinas alfa ha mais de 50 mil anos em povos de diversas regides do
sudeste asiatico, e a talassemia alfa se alastrou por todo o mundo devido a
dispersdo destes povos para outras regides do mundo. As mutagcdes que afetam os
genes das globina alfas os fazem produzir menos globinas alfa em relacdo as
globinas beta, gama e delta. Como se sabe, as moléculas normais de hemoglobinas
somente se formam com as combinacdes equitativas de globinas alfa com beta,
produzindo a Hb A, alfa com gama para a Hb F, e alfa com delta para a Hb A2. Como
a Hb A é predominante em nosso sangue, a menor producdo de globinas alfa
desequilibrara a sua combinacdo com globinas beta. Deste desequilibrio resultam
“sobras” de globinas beta que se juntam molecularmente e formam a hemoglobina
anormal conhecida por Hb H.

Desequilibrios muito pequenos entre globinas alfa e beta, quase imperceptivel, dificil
de serem identificados por exames laboratoriais, € tipico da talassemia alfa minima.
Desequilibrios pequenos entre ambas globinas, possivel de serem detectados em
exames laboratoriais, € comum na talassemia alfa menor.

Desequilibrios médio a intenso entre as globinas alfa e beta, faceis de serem
identificados em exames laboratoriais, trata-se talassemia alfa intermédia ou
doenca de Hb H;

A auséncia total na producdo de globinas alfa causa a talassemia alfa maior,
também conhecida por sindrome hidropica, € incompativel com a vida.

Como se identificam as talassemias alfa em analises laboratoriais?

Quatro exames sdo fundamentais para identifica-las: o eritrograma, para verificar o
grau de anemia; a citologia da morfologia eritrocitaria; a eletroforese de hemoglobina
para pesquisar a presenca de Hb H; e a pesquisa intraeritrocitaria de Hb H com o
corante azul de crezil brilhante a 1%. Exames de biologia molecular, por sua vez, séo
direcionados as pesquisas cientifica, porém, a necessidade de usar mais de cem
testes especificos para identificarem as centenas de lesbes moleculares somados a
seus altos custos, os tornam, ainda, inviaveis.

Talassemia alfa minima: O paciente é assintomatico, sem anemia, com queixas
inconstantes de cansaco e dores nas pernas. O eritrograma mostra a Hb total
geralmente dentro dos valores padrées. O indice HCM poderd estar normal ou
diminuido. A pesquisa intraeritrocitaria mostra alguns eritrécitos com Hb H
precipitada, e a eletroforese de hemoglobina identifica tracos de Hb H com
concentracdes inferiores a 3%. Analises por cromatografia HPLC né&o revelam esta
baixa concentracdo de Hb H. Prevaléncia desta talassemia no Brasil: 15 a 25%.
Talassemia alfa menor: O paciente € assintomatico com discreta anemia microcitica
e hipocrdbmica. Relata que médicos anteriores suspeitaram de anemia ferropriva ou
de talassemia beta menor, ambas descartadas através de exames laboratoriais
especificos. As queixas de cansaco e dores nas pernas sdo constantes. O indice
HCM esta sempre diminuido e ha microcitose com esquisocitos e hipocromia. A
pesquisa intraeritrocitaria de Hb H mostra varios eritrocitos com precipitados de Hb

H, e na eletroforese de hemoglobina a Hb H tém concentracbes entre 3% a 7%. E



possivel identificar a Hb H por cromatografia HPLC. Prevaléncia desta talassemia no
Brasil: 3 a 5%.

Talassemia alfa intermédia ou doenca de Hb H: Paciente sintomatico, ictérico,
muitas vezes com esplenomegalia. Anemia moderada (Hb: 8 a 10 g/dL), VCM e HCM
diminuidos e a morfologia eritrocitaria mostra micrécitos, esquisocitos e dacridcitos,
todos hipocrémicos. Pesquisa de precipitados com Hb H positiva, com mais de 50%
de eritrocitos com Hb H. Eletroforese de hemoglobina com presenca de Hb H com
concentracdes entre 10 e 50%. E possivel identificar a Hb H por cromatografia
HPLC. Prevaléncia desta talassemia no Brasil: um caso para cada 5 mil pessoas.
Talassemia alfa maior: E comum o aborto ou morte perinatal. No sangue ha
eritroblastose fetal de grande intensidade. Na eletroforese identifica-se a Hb Bart’s
(formada s6 por globinas gama) com concentracdo proxima de 100%. E frequente
em paises do sudeste asiatico e muito raro no ocidente e oriente médio.

Mais informacfes nos sites: www.hemoglobinopatias.com.br e www.talassemias.
com.br
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