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HEMOGLOBINOPATIAS NO DISTRITO FEDERAL, BRASIL
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Em uma amostra de 3137 pessoas, residentes no Distrito Federal, foram detec-
tadas as seguintes hemoglobinas: em 3009 (95,92%) HbAA; em 91 (2,90%) HbAS; em
20(0,64%) HbAC; em 8 (0,26%) talassemia beta minor; em 5(0,16%) HbAJ alfa; em 3
(0,09%) HbAM eem 1 (0,03%) talassemia major associada com HbAS. A HbAS tém as
seguintes freqiiéncias, quanto ao grupo racial: branco - 1,84%; mulato claro 2,55%;
mulato médio— 3,68%; mulato escuro—6,80%; negro— 10,43% e mestico de indio— 3,85%.

Palavras chaves: Hemoglobinas. Trag¢o falciforme.

As hemoglobinas humanas apresentam um
numero de variantes que se ampliam a medida em que
novos estudos populacionais vao sendo realizados.

As cadeias alfa e beta. que compdem dimeri-
camente o tetramero molecular da hemoglobina A,
estdao sujeitas a varios mecanismos de alteragido, os
quais, atuando de forma isolada ou em combinagao,
tornam o numero de variantes extremamente elevado.
Entre esses mecanismos ressaltam-se os seguintes,
com os respectivos exemplos:

1. produgao de cadeias estruturalmente anor-
mais devido principalmente a: a) substitui¢do de um
aminoacido; b) substitui¢do de dois aminoécidos;
¢) delecao de um ou mais aminoacidos e d) deposicéo de
aminoacidos na cadeia polipeptidica;

2. produgdo ausente ou diminuida de uma ou
mais cadeias polipeptidicas (talassemia alfa, beta,
isoladas ou combinadas com outras cadeias dos
demais tipos de hemoglobinas normais ou, ainda,
com outras hemoglobinas anormais)!4.

Portanto, esses e outros mecanismos, mais
raros, sdo responsaveis pela imensa variabilidade
genética da HbA, que também ocorre nas outras
hemoglobinas do homem adulto: 1) HbA, - duas
cadeias alfas e duas deltas e 2) HbF (fetal) duas
cadeias alfas e duas cadeias gama, que, por sua vez,
tém dois genes alelos determinando na posi¢ao 136 os
aminoacidos alanina ou glicinal4. De outro lado,
variantes de uma dessas hemoglobinas podem asso-
ciar-se a variante da HbA e, assim, o numero de
hemoglobinopatias torna-se praticamente infinito.

No Brasil, o interesse médico situa-se em rela-
¢a0 as hemoglobinas S, C e das sindromes talassémi-
cas, que, além de causarem condigdes patolégicas a
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seus portadores, sao as mais freqiientes e cujo fator
principal estd relacionado a composi¢ao racial. As
HbS e C sao caracteristicas da raga negra, enquanto
que as talassemias sdo de origem mediterranea. Entre-
tanto, a nossa intensa miscigenagio, branca e negra
favorece o aparecimento de tipos de hemoglobinopa-
tias associadas no mesmo individuo (HbS/talassemia)
e a presenga de HbS em pessoas fenotipicamente
brancas, em proporgao acima da esperada, para ser
explicada somente através das origens dos povos me-
diterraneos® 11 que contribuiram na composicéao ra-
cial.

As formas homozigotas das hemoglobinas va-
riantes, especialmente na anemia falciforme (HbSS) ¢
de talassemia beta, determinam anemias hemoliticas
graves e fatais. Enquanto que as formas heterozigotas
apresentam um amplo quadro de manifestagdes com
espectro sintomatico variavel, inclusive sem ser
perceptivel quando nao induzidas. A HbC é uma
variante de agregagdo molecular e manifesta-se
quando associada a uma outra variante (HbSC) ou
interagindo com a talassemia ou, ainda, em estado de
homozigose (HbCC).

Estudos realizados em diferentes populagdes
brasileiras tém mostrado freqiiéncias de hemoglobi-
nas anormais variaveis de 2 a 11%, das quais as
variantes S, C e sindromes beta talassémicas sdo as mais
freqiientes8.

O Distrito Federal nao contava com um estudo
populacional sobre hemoglobinopatias!6, apesar de
ter uma populagéo bastante peculiar, constituida por
individuos das diversas regides brasileiras e que aqui
chegaram a partir, principalmente, do inicio da cons-
trug¢do de Brasilia, em 1956, em fluxo migratorio de
intensidade variavel ao longo do tempo.

MATERIAL E METODOS
O presente trabalho faz parte de um estudo mais

amplo da populagao brasiliense, inclusive com res-
peito & doagdo de sangue, e por isso a amostra é
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constituida por individuos com 18 anos ou mais,
brasileiros natos e residentes no Distrito Federal.

Inicialmente, o questionario utilizado foi tes-
tado e a varidvel raga, entre outras, foi avaliada —
utilizando-se da classificagdo racial de Krieger e cols6,
com modificagdes!5 e baseando-se na cor da pele da
face, formato do nariz e labios e textura dos cabelos.
Deste modo, os individuos foram classificados nas
seguintes categorias: branco, mulato claro, mulato
médio, mulato escuro, negro, indio claro, indio escuro,
amarelo ¢ “‘albino”.

As amostras foram colhidas de pessoas inte-
ressadas na afericio da pressdao arterial, sendo os
individuos procedentes de Brasilia e os locais de coleta
foram logradouros centrais das cidades satélites e do
Plano Piloto. O periodo de coletas se estendeu de agos-
tode 1980 a abril de 1981. Nas cidades satélites as co-
letas foram realizadas com a colabora¢ao do Corpo de
Rombeiros do Distrito Federal.

Caso o individuo preenchesse as condigdes de
inclusdo na amostra (idade, nacionalidade e residén-
cia), obtinha-se os outros dados (nome completo,
raga, tempo de residéncia, dados sobre doagao e
recepgdo de sangue e consangiiinidade). Em seguida, a
pessoa dirigia-se para o local reservado a coleta de
sangue, quando os dados anteriores eram reverifica-
dos. Colhia-se, entao, Sml de sangue por pun-
¢do venosa. Nesta oportunidade a pessoa era no-
tificada da data e local onde poderia receber uma
“carteira” constando de: nome completo, numero na
pesquisa, grupo sanguineo ABO e Rh e espago
reservado para o numero da carteira de identidade.
No verso da carteira tinha a seguinte observagao:
“Doe Sangue. Faz Bem a Comunidade”. Também,
chamou-se a aten¢do que, caso recebessem uma
carta para comparecer no local mencionado. isto
seria porque “havia acontecido algum problema como
exame de sangue”. Esta providéncia visava os portado-
res de hemoglobinopatias a serem detectados, e com a
finalidade de fazer-se o aconselhamento genético.

O estudo das hemoglobinas constou de:

1. Método de triagem: eletroforese em gel agar-
amido (agar ¢ maizenaR) pH 8,9, utilizando-se de
sangue total? 8, Finalidade: detec¢dao de HbC, HbS.
alteragdes quantitativas da HbA,, HbF e metahemo-
globina, além de outras hemoglobinas mais lentas ou
mais rapidas que a HbA;

2. Eletroforese em cellogel pH 8,612. Finalida-
de: identificagdo mais sensivel das Hb variantes e
avaliagdo quantitativa da HbA,;

3. Eletroforese em agar pH 6,218, Finalidade:
avaliag@o semiquantitativa de HbF e diferencia¢ao de
HbS da HbD (ambas em pH alcalino nao séo diferen-
ciadas);
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4. Teste de estabilidade térmica?. Finalidade:
deteccao de hemoglobinas instaveis e

5. Exame do esfregago sangiiineo, analise da
morfologia das hemacias com corante de Leishman.

Em dois casos, os pacientes foram reavaliados e
realizada a coloragéo intraeritrocitaria da HbF7, por
apresentarem aumento detectado pela eletroforese em
pH acido.

Os dados foram codificados e armazenados no
Centro de Processamento de Dados da Universidade
de Brasilia. As analises estatisticas foram realizadas
através do programa SSPS/VS.

RESULTADOS

O total da amostra estudada foi de 3137, sendo
1794 homens (57,2%) e 1343 mulheres (42,8%).
Considerando-se a populagao total do Distrito Federal
(exceto a rural)3, com 15 anos ou mais, em 1980, era
de 724.745 habitantes, a amostra equivalia a 0,43% —
como as pessoas com 18 a 19 anos sdo englobadas
dentro da faixa etaria de 15-19 anos, pode-se estimar
que essa amostra corresponda aproximadamente a
0,5% da populagao 18 anos ou mais ou 0,3% da
populagdo total, que era de 1.198.142 habitantes.

Na Tabela 1 as amostras estdo distribuidas por
local de residéncia e comparadas com a populagdo das
cidades satélites e Plano Piloto, com 15 anos ou mais.

Na Tabela 2 constam os tipos de hemoglobinas
observados e distribuidos por grupo racial. Os dois
casos com HbAA e HbF aumentada (2 a 3% da Hb
total) eram mulheres gravidas, ambas mulatas claras e
a hemoglobina fetal distribuia-se nas hemacias, de
modo desigual, através da coloragao especifica— para
efeito de analise foram incluidas nos respectivos grupos
raciais como HbAA. Os trés casos com HbAM foram
avaliados clinicamente, ndo detectando-se nada de
anormal; na época da coleta um deles estava em uso de
altas doses de vitamina C e os outros dois ndo
recordavam-se do uso de drogas oxidantes, porém, em
nenhum dos casos, estudos especificos foram realiza-
dos para saber-se se a HbM era devida a alteragdes
estruturais, enzimaticas ou toxicas. Portanto, as he-
moglobinas verificadas foram as seguintes: 3009
HbAA, 91 HbAS, 20 HbAC, 8 talassemia beta minor
(HbAA + HbA; aumentada), 1 beta talasse-
mia T/HbS (beta talassemia major associada com
HbS:S > A, A normal e F aumentada), 5 HbAT e 3
HbAM.

Nos casos com beta talassemia minor a dosa-
gem de HbA) variou entre 4,96 — 8,72% da hemo-
globina total (valor normal 2,3 a 3,6% da Hb total).
Em todos os casos a HbF, avaliada semiquan-
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Tabela 1 — Distribuicdo da populagdo total, com 15 anos e mais e a estudada, por localidade do Distrito Federal

Populagdo 15 anos

Estudada
Populacdo

Cidade Total? N % Total

Plano Piloto 198753 553 0,28 280763
Cruzeiro! 24668 62 0,25 36573
Guara 57214 322 0,56 84627
Nucleo Bandeirante 11038 118 1,07 17527
Taguatinga 127999 621 0,48 196982
Ceilandia 154233 345 0,22 286147
Gama 77715 560 0,72 135464
Sobradinho 39761 265 0,67 63163
Planaltina 22974 145 0,63 40080
Brazlandia 10390 146 1,40 18820
Zona Rural — — — 37996
Total 724745 3137 0,43 1.198142

(1) Bairro do Plano Piloto;
(2) Subtraidos os individuos com idade ignorada.

Tabela 2 — Tipos de hemoglobinas observados no Distrito Federal, distribuidos por grupo racial (raca).

Racal B MC MM ME N IC IE A

Total
Hemoglobina N % N % N % N % N % N % N % N %
AA 1320 97,42 977 96,07 412 94,71 134 91,16 100 86,96 31 100,00 19 90,48 16 100,00 3009
AS? 25 1,84 26 255 16 368 10 6,80 12 1043 — — 2 952 — — 91
AC3 3022 9 088 3 069 2 136 3 261 — — - - - — 20
B minor (AA+A»)* 4 0,30 1 010 2 046 1 068 — —_ - — - - = — 8
B*/S — — 1 0,10 — - = — — - - - - - = = 1
Al 1 0,07 2 020 2 046 — - - - - = - - = = 5
AM 2 015 1 o100 — - — - = - - — _ = = — 3
Total 1355 100,00 1017 100,00 435 100,00 147 100,00 115 100,00 31 100,00 21 100,00 16 100,00 3137

(1) B: branco, MC: mulato claro, MM: mulato médio, ME: mulato escuro, N: negro, IC: indio claro, IE: indio escuro e A: amarelo.

(2) X1 = 38,78 p < 0,0005;

(3) X1 = 14,44 p < 0,05;

(4) caucasoéides (B) x negroides (MC+MM+ME+N): Xf = 0,0004 p > 0,90

titativamente, era inferior a 1% da Hb total. O caso
com B1/S tinha 2,91% de HbA ¢ 8,22% HObF.
Para efeito da analise estatistica dos tipos de
Hb, com relagao a variavel grupo racial, os individuos
amarelos foram excluidos e ambos os grupos indios
(indio claro e indio escuro) estio somados (N = 52).
Deste modo, com base nos dados da Tabela 2,
verifica-se a freqiléncia maior de individuos porta-
dores da HbAS entre os negroides e que é altamente
significante (X% = 38,78 p <0,0005), quando com-
parados aos portadores de Hb normal (AA) dos
diversos grupos raciais analisados. Observa-se, tam-

bém, entre os negroides predominincia da HbAC,
estatisticamente significante (Xg = 14,44 p <0,05).
Entretanto, quando compara-se os portadores com be-
ta talassemia minor e Hb normal (AA), entre os cauca-
soides (B) e negroides (MC + MM + ME+ P) nao
verifica-se diferenca significante (X% =0,004 p > 0,90,
correcdo de Yates).

Por outro lado, considerando-se que as hemo-
globinas S e C decorrem de mutagdes no aminoacido
da posigao 6 da cadeia beta, na Tabela 3 os dados sao
referentes aquele locus, nos diferentes grupos raciais.
As freqiiéncias genotipicas (A-P; S-qe C-r) foram
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Tabela 3 — Freqiiéncias genotipicas! dos alelos A, S e C nos diferentes grupos raciais

Raga? B MC MM ME N I Total

Hb
Ne¢ observado 1320 977 412 134 100 50 2993

AA % 97,92 96,54 95,59 91,78 86,96 96,15 96,42
F. genotipica (p) 0,9896 0,9826 0,9778 0,9584 0,9333 0,9806 0,9820
N¢ observado 25 26 16 10 12 2 91

AS % 1,86 2,57 3,71 6,85 10,43 3,85 2,93
F. genotipica (q) 0,0093 0,0129 0,0187 0,0348 0,0536 0,0194 0,01478
Ne observado 3 9 3 2 3 — 20

AC % 0,22 0,89 0,70 1,37 2,61 — —
F. genotipica (r) 0,0011 0,0045 0,0035 0,0068 0,0131 — 0,0032
Total 1348 1012 431 146 115 52 3104
% 100,00 100,00 100,00 100,00 100,00 100,00 100,00
x2(3) 0,003 0,012 0,011 0,022 0,071 0,0008 0,022
P 0,995 0,99 0,99 0,975 0,95 0,9995 0,975

(1) (p+a+r)2 = p2 (AA) + q2 (SS) + r2 (CC) + 2pq (AS) + 2pr (AC) + 2qr (SC) =1
(2) B: branco, MC: mulato claro. MM: mulato medio, ME: mulato escuro, N: negroe I: mestico indio (indio claro + indio escuro).
(3) Equilibric de Hardy — Weinberg.

calculadas! em todos os grupos raciais, bem como na
amostra total e estdo em equilibrio de Hardy-Weinberg
(p > 0.70).

Na Tabela 4, os tipos de hemoglobinas estiio
distribuidos segundo a regido do pais, onde o individuo

a HbAS a freqiiéncia nao ¢é estatisticamente-diferente
quando comparada com a da HbAA, de um regiao
versus as demais: Norte (X% = 2,18 p > 0,10); Nor-
deste (X3=0,60 p>0,70); Sudeste (X}=1,04
p = 0,30); Sul (le = 0,09 p > 0,80) e Centro-Oeste

nasceu segundo a classificagao do IBGE. No entanto,
as freqiiéncias de individuos AS e AC ndo sdo
diferentes, estatisticamente, entre as diversas regides
geograficas, quando comparadas com as dos indi-
viduos AA (HbAS - HbAA, X3 =3,07 p>0,50 ¢
HbAC - HbAA, X% = 3,01 p > 0,50). Com relagéo

(X% = 0,005 p > 0,80).

Pelo fato da regido sul apresentar a maior fre-
qiiéncia de beta talessemia minor, esta foi comparada
em relagao as outras regides, sendo a diferenga nio
significante (X3 = 1,18 p = 0,20, corregao de Yates).

Tabela 4 - Distribuicdo dos tipos de hemoglobinas verificados entre os residentes do Distrito Federal, segundo a

regido geogrdfica de nascimento.

Regido Norte (5) Nordeste (6) Sudeste (7) Sul (8) Centro-Qeste (9) Total

Hb N % N % N % N % N %

AA 70 100,00 1321 95,66 869 95,49 45 95,74 688 96,49 2993
ASI®) — — 39 2,82 31 3,41 1 2,13 20 2,81 91
AC? — — 11 0,80 7 0,77 — — 2 0,28 20
B talassemia

minor4 — — 5 0,36 2 0,22 1 2,13 — — 8
B+/S — — — — — - = — 1 0,14 1
AJ — — 3 0,22 — - - — 2 0,28 5
AM — — 2 0,14 1 0,11 — — — — 3
Total 70 100,00 1381 100,00 910 100,00 47 100,00 713 100,00 3121

(1) X2=3,07p > 0,50;

(2)X2=3,1p>0,50;

(3)5—X3=2,18 p > 0,10; 6—X}=0,06 p > 0,70;

7-X2= 1,04 p > 0,30; 8—X3 = 0,09 p > 0,70 e 9—X1 = 0,05
p > 0,80;

(4) Sul x Outras regides:X? = 1,18 p > 0,20.
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Na Tabela 5 relaciona-se a freqiiéncia de hemo-
globina AA e AS, por regiao geografica, nos caucasoi-
des (B) e negroides (M + MM + ME + N). Contudo,
no mesmo grupo racial ndo ha diferenca nas freqiién-
cias das diversas regides: Caucasodides (Xﬁ =0,59
p>0,95) e Negroides (X5 = 4,44 p > 0,30). Por
outro lado, nos caucasoides e negroides, a freqiiéncia
da HbAS em cadaregido nao diferenciou-se das outras
regides (0,10 > p > 0,80). Além disso, o teste da he-
terogeneidade! foi nos Caucasoéides (Xﬁ =1,21
p=0,80) e Negroides (Xi =4,32 p 2 0,30) nao
significante.

Os portadores de HbS, C e talassemias foram
chamados por carta (N = 120), sendo que apenas dois
portadores do trago falciforme (HbAS) ndo compare-
ceram. Nesta oportunidade o aconselhamento genéti-
co foi realizado, procedendo-se a entrega dos exames.

DISCUSSAO

A amostra estudada, da populagdo do Distrito
Federal, aproxima-se ou é algo superior a 0,5% da
populagao total com 18 anos e mais, em 1980. Em dois
casos, ambos mulheres gravidas com menos de 20
semanas de gestacao, os niveis de HbF estavam
aumentados e este achado tem sido observado na
literatural0, Por outro lado, o numero de casos de
HbAM e HbAJ do presente trabalho nio diferencia-se

dos observados no Estado de Sao Paulo8 (X2, = 1,84
p <0,60), respectivamente 9 e 17 casos (N = 17.439).
Todavia os casos com Hb]J (tipo alfa) nio foram estu-
dados detalhadamente, porquanto hoje conhece-se va-
rios tipos e decorrentes de diferentes alteragdes es-
truturais. Os heterozigotos da HbJ nao apresentam
evidéncias clinicas. Por outro lado, nos ultimos anos,
com o uso de técnicas apropriadas, varias hemoglobi-
nopatias raras tém sido descritas em populagdes brasi-
leiras8.

A parte o caso com beta talassemia major asso-
ciada com a HbS (beta */S), os demais casos (N = 8)
de sindromes talassémicas eram de beta talassemia
minor. Os casos distribuem-se entre Caucaséides
(0,30%) e Negroides (0,23%), nao sendo a diferenga
estatisticamente significante. Todavia, isto pode ser
efeito do pequeno numero de casos observados pois a
freqiiéncia esperada deveria ser maior nas cauca-
séides. Por outro lado, na amostra estudada, o nimero
de pessoas naturais dos estados da regiao Sul é peque-
no, e este é outro fator de distor¢ao da analise, princi-
palmente porque a populagido sulista tem um grande
percentual de individuos de origem italiana!l.

As freqiiéncias das HbS e C diferenciam-se
quanto ao grupo racial, sendo maior entre os negroi-
des. Vale ressaltar, porém, por sua importancia mé-
dico-social, a freqiéncia da HbS nos diferentes grupos
raciais. em relagao as demais hemoglobinas: branco

Tabela 5 - Distribuicdo dos portadores de hemoglobina AA e AS nas regides geogrdficas, entre caucaséides e

negroides

Raga Caucaséide (B) Negroides (MC + MM +-ME + P)

Hemoglobina AA AS Total Xf (C. Yates!) AA AS Total Xi (C. Yates!)

Regido N % N % N % N % N % N %

Norte 21 100,00 — — 21 100,00 0,021 45 100,00 — — 45 100,00 0,921
p 080 p 0,30

Nordeste 515 9828 91,72 524 100,00 0,12 769 96,37 29 3,63 798 100,00 0,12
p 0,70 p 0,70

Sudeste 445 98,02 9 198 454 100,00 0,04 410 94,91 22 509 432 100,00 2,62
p 080 p 0,10

Sul 36 97,30 1270 37 100,00 0,981 7 10000 — — 7 100,00 0,221
p 030 p 0,60

Centro-Oeste 289 9797 62,03 295 100,00 0,05 389 96,77 13 323 492 100,00 0,46
p 0,70 p 0,40

Total 1306 98,12 25 1,88 1331 100,00 0,0004 1620 96,20 64 3,80 1684 100,00 0,02
p 095 p 0,80

Teste de Heterogeneidade:
X2=0,69 p > 0,95
X2=1,21p> 080
X1=4,44p> 030

X2=432p>0,30

17



Tavares-Neto J, Naoum PC, AdornoJ, Azevédo P, Brito F, Caldas M, Couto M, Costa K, Martinelli C, Gonzalez A, Assad A,
Mortoza L, Reis F, Silva MMC, Silva P, Vieira M. Hemoglobinopatias no Distrito Federal, Brasil. Revista da Sociedade

Brasileira de Medicina Tropical 19: 13-19, Jan-Mar, 1986

(B) 1,84%; mulato claro (MC) 2,55%; mulato médio
(MM) 3,68%: mulato escuro (ME) 6,80%; negro (N)
10,43% e mestico indio (I) 3,85%. Contudo, no Bra-
sil, habitualmente, utiliza-se uma classificacao mais
simplista, baseando-se na cor da pele, em: branco,
pardo (ou mulato) e negro (ou preto). Desta for-
ma, podemos especular que nesses ultimos trés grupos
(branco = B + MC; mulato = MM + I e negro = ME
+ N) a freqiiéncia da hemoglobina S ¢é, respectivamen-
te: 2,15%; 3,70% e 8,40%.

Apesar da populagio do Distrito Federal ainda
estar sujeita a uma importante corrente migratoria3
proveniente de outras regides, as freqiiéncias genoti-
picas dos alelos A, S e C estao em equilibrio de Hardy
- Weinberg. A freqiiéncia da hemoglobina S analisada
a parte, quanto a regido geografica de origem dos
portadores nao diferenciou-se estatisticamente. Por
sua vez, a freqiiéncia da HbS, porregido brasileira, em
caucasoides e negréides, tembém nao difere signi-
ficativamente. Até mesmo, ao ser analisada porregio,
em relagdo as demais: o teste de heterogeneidade
evidenciou que as diversas subamostras caucasoides
das cinco regides nao sao heterogéneas (p > 0,80), o

mesmo verificando-se no grupo negroéide (p = 0,30).
Obviamente, ao considerar-se que os cauca-

soides e negroides, separadamente, tém freqiiéncias
das HbS similares nas diversas regides geograficas
brasileiras estamos nos referindo & populagao residen-
te no Distrito Federal daquelas regides. Porquanto, a
amostra estudada nio presta-se para extrapolagio em
termos da populagdo de cada regido, quanto a este
aspecto, porque as amostras nao eram representativas
das regides e, particularmente, algumas (Norte e Sul)
tém um numero pequeno de individuos — apesar de
que, a amostra por regido acompanha, de certo modo,
arepresentatividade de cada regido na populagio geral
do Distrito Federal.

Na atualidade ja conhecemos, razoavelmente,
as freqiiéncias das principais hemoglobinopatias nas
populagoes brasileiras®. Entretanto, aspectos basicos
da epidemiologia, antropogenética e de saude publica,
entre outros, ainda sao desconhecidos. Inclusive o efei-
to clinico dessas hemoglobinopatias, em associagao,
nos portadores das doengas endémicas, principalmen-
te o mal de Chagas e a esquistossomose. Por outro la-
do, resta saber como comportam-se os portadores do
trago falciforme (HbAS), na auséncia de outras condi-
¢des patologicas e em condi¢des normais; através de
estudo controlado de individuos normais (HbAA), du-
rante um espag¢o de tempo mais ou menos longo, inves-
tigando-se os varios sistemas orgéanicos3 17. A\ hemo-
globinopatia S tem uma importancia relevante, prin-
cipalmente pela sua freqiéncia e morbidade no
Brasil, chegando-se a caracterizar como um problema de
Saude Publical’. E isto torna-se mais grave devido a falta
de conhecimentos da maioria dos médicos, quanto aos as-
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pectos genéticos das hemoglobinopatias. Durante a fase
de aconselhamento, do presente trabalho, verificou-se
rotineiramente essa observagdo. E o exemplo mais
evidente foi o de um rapaz(‘‘propositus”) com 26
anos, mulato claro, HbAS e com uma irma portadora de
anemia falciforme (HbSS), de 16 anos e acompanha-
da, em diversos servigos médicos nos ultimos 11 anos,
pois, nem o “propositus” nem a sua familia, conhe-
ciam a caracteristica genética da doenca. Apos o
aconsethamento genético, o ‘‘propositus” solicitou
que fosse feita a eletroforese da hemoglobina da sua
noiva e que, também, era portadora da HbAS. Este
exemplo, ilustra bem o direito a4 informagao e de
decisao dos portadores de hemoglobinopatias e de sua
familia. Com essa informagao, o futuro casal, agora,
dispoe de condigbes de decidir livremente e, com os
meios atuais de diagnostico, fazé-lo até mesmo na fase
antenatal. Entretanto, vale ressaltar que essas distor-
¢Oes verificam-se, em nossa opinido, em conseqiiéncia
de fatores mais amplos, originados no curso médico,
no sistema nacional de saude e de trabalho do médico.

Ainda é sintomatico o surgimento de organiza-
¢Oes civis que preocupam-se com hemofilicos e ta-
lassémicos, quando inexistem similares para falcé-
micos, apesar da freqiiéncia bem maior desses ultimos.
Nio pretendemos, com isso, tirar qualquer mérito
daquelas organizag¢des e nos servem como importantes
exemplos. Entretanto, como a HbS atinge principal-
mente individuos negroides e como esses, na socieda-
de, tém um poder de reivindicagdo menor, tomando
como fator de correlagao a renda familiar mais baixa, o
menor nivel de escolaridade entre outros aspectos!?,
pode-se especular, entio sobre a auséncia do direito a
informagao, de politica governamental neste sentido e
de organizagao congénere a dos hemofilicos e dos
talassémicos.

Portanto, no caso especifico da HbS, pela sua
freqiiéncia e por atingir uma populagdo sem recur-
sos!3, em sua grande maioria, deve ser uma preocupa-
¢ao do Estado. Para isso, fundamentalmente, deve
existir a integragao de institui¢des vinculadas a Saude
e a Educacéo e com preocupagdes preventivas. Neste
sentido, vemos as For¢as Armadas como as institui-
¢oes modelos e que poderdo dar o passo inicial. Até por-
que, de uma forma ou outra, pelo menos um brasileiro,
da maioria das familias, aos 18 anos apresenta-se ao
servico militar e em uma parcela importante coleta-se
sangue para tipagem dos grupos sangiiineos dos sis-
temas ABO/Rh. Deste modo, o sangue poderia ser
aproveitado para o estudo das hemoglobinas, o que nos
dias atuais tem métodos simples ¢ de baixo cus-
to8 16 17 Com a vantagem, ainda, da populagéo ser
jovem e sendo, em sua maioria, constituida de solteiros
potencializaria o efeito do aconselhamento genético
para o individuo. Assim, através dos individuos detec-
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tados com hemoglobina S e outras hemoglobinopatias,
chegar-se-ia a familia. Portanto, a Aeronautica, o
Exército, a Marinha e as Policias Militares poderao
exercer papel importante na prevengdo das hemoglo-
binopatias, que somado aos dos Bancos de Sangue,
Escolas e outras institui¢es! 7, mudardo as perspec-
tivas dessas hemoglobinopatias no Brasil; pois os
resultados dessa pesquisa no Distrito Federal mostram
que uma pessoa em cada vinte e cinco é portadora de
anormalidade na hemoglobina.

SUMMARY

The hemoglobins of 3137 persons from the
Federal District, Brazil was studied. The identified
types of hemaoglobins were: HbAA (3009 — 95,92%);
HbAS (91 — 2,90%); HbPAC (20 — 0,64%) beta
thalassemia minor (8 — 0,26%); HbAJ alpha (5 -
0,16%); HbAM (3 — 0,09%) and beta thalassemia
major/HbS (1 — 0,03%). The frequencies of sickle
cell trait (HbAS) of each racial class were: white
(1,84%); light mulatto (2,55%); medium mulatto
(3,68%); dark mulatto (6,80%), negro (10,43%) and
indian mestizo (3,85%).

Key words: Hemoglobins. Sickle cell trait.
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