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Traco falciforme — heterozigose para hemoglobina S
Sickle cell trait — heterozygous for the hemoglobin S

Mitiko Murao*
Maria Helena C. Ferraz?

A hemoglobina S (HbS) é uma das alteragdes hematoldgicas hereditarias de maior
freqiiéncia. No Brasil, a prevaléncia do trago falciforme (HbAS) varia de 2% a 8%.
Com esta freqiiéncia génica, estima-se, no Brasil, a existéncia de mais de dois milhdes

de portadores do trago falciforme. Diferentemente dos portadores em homozigose para
a Hb S (Hb SS), os individuos com traco falciforme ndo apresentam sintomas vaso-
oclusivos sob condiges fisioldgicas. Alguns sinais clinicos associados ao trago falciforme
somente ocorrem sob condicOes que propiciam o processo de falcizagdo, como hipoxia,
acidose e desidratacdo. A expectativa de vida é semelhante ao do resto da populacéo.
Assim, a condi¢éo de portador assintomatico néo deve ter nenhum impacto no estilo e
qualidade de vida. Rev. bras. hematol. hemoter. 2007;29(3):223-225.

Palavras-chave: Hemoglobina S; trago falciforme.

Introducéo

Otracofalciforme—heterozigose parao gene dahemo-
globina S — constitui uma condig&o relativamente comum e
clinicamente benigna em que o individuo herda de um dos
pais o gene para a hemoglobina A e do outro o gene paraa
hemoglobinaS. O genedaHb Stem umaampladistribuicdo
nos varios continentes, sendo mais elevada nos paises da
Africaequatorial, Ardbia, india, Israel, Turquia, Gréciae ltéa
lia. Nesses paises, a prevaléncia pode chegar a até 50% em
algumasregides. No Brasil, afrequénciado trago falciforme
variade 2% a 8%, conforme aintensidade da popul acéo ne-
graem cadaregido.!

Os portadores do traco falciforme sdo geralmente
assintomati cos, ndo apresentam nenhumaanormalidade fisi-
ca e sua expectativa de vida é semelhante ao da populacdo
geral .2® Seus achados hematol 6gicos sdo normai's, sem ane-
mia, com niveis de hemoglobinavariando de 13a15g/dL e
VCM de 80 a 90 fL.*® A sobrevida das heméacias € normal,
portanto, ndo ha hemdlise e nenhuma outra alteragéo
laboratorial, além da presenca da hemoglobina S em hetero-

Incidéncia do traco falciforme (Hb AS)®
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zigose com ahemoglobinaA (Hb AS), sendo aconcentracdo
deHbA maior do queade Hb S.¢

Apesar de existirem numerosos relatos de anormalida-
des associadas ao traco falciforme, estudos populacionais e
outros estudos controlados ndo revelaram aumento da
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mortalidade no heterozigoto AS e nem aexisténciade causas
especificas de mortalidade decorrentes exclusivamente do
trago falciforme. Por outro lado, ha na literatura relatos de
condi¢des anormais ou situacfes de risco, associadas ao
traco falciforme, apesar de nem sempre ser evidenteumarela-
¢do de causa e efeito. 367

Alguns sinais clinicos associados ao traco falciforme
somente ocorrem sob condigdes que propiciam 0 processo
defalcizacdo, como hipoxia, acidose e desidratacdo.

Infarto esplénico

Os relatos de ocorréncia de infarto esplénico em pes-
soas com trago falciforme estdo associados aaltitudes eleva
das ou vdos em aeronaves com cabines despressurizadas,
entretanto, ndo existem relatos em vdos convencionais.?”

Apresenta-se com um quadro de dor abdominal inten-
sa no quadrante superior esquerdo, geralmente acompanha:
dade nauseas e vomitos. O exame deimagem de escolhapara
o diagnastico € atomografiacomputadorizada, em que é pos-
sivel evidenciar o local acometido. A resolucdo do episddio
geramente sedaem 10 a21 diase, raramente, hanecessidade
deintervencdo cirdrgica.

Complicacgdes renais e do trato geniturinario

Situagdes que provocam hipoxia e acidez na medula
renal promovem falcizacdo dashemaciasAS, resultando em
distdrbio da funcéo tubular renal, podendo ocasionar
hematUria, necrose tubular e na prevaléncia aumentada de
infeccdo urinéria.

Hipostenuria

Individuos com traco falciforme podem desenvolver
infartos microscopicos damedularenal, resultando em perda
da capacidade maxima de concentracéo da urina, sendo
freqUientemente observada na popul agéo adulta. Entretanto,
acapacidade de acidificacdo daurinae de excrecao de potés-
sioénormal.

Hematuria

A necrose da papila renal pode ocasionar hematuria,
usualmente microscopica, em portadores do traco. Outras
causas de hemat(riadevem ser excluidas antes de seimputar
tal condicéo clinica ao estado de portador do fenétipo AS.

Nos episadios frequientes de hematuria recomenda-se
repouso, hidratacdo e uso de antifibrinolitico napersisténcia
do quadro.

Infecgdo urinaria

As mulheres com fendtipo AS, durante o periodo
gestacional, apresentam maior incidéncia de bacteriria
assintomatica, cistite aguda e pielonefrite. No sexo masculi-
no ndo foi demonstrada a associacdo da presenca do traco
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falciforme com aumento da freqiiéncia de infecgéo do trato
urinario®

Morte subita

Existem relatos de morte stbita em recrutas america-
nos portadores de traco falciforme ap6s serem submetidos
a exercicios fisicos extenuantes. Um estudo retrospectivo
sobre morte stbita durante treinamento envolvendo 2 mi-
IhGes de recrutas das forcas armadas dos Estados Unidos
apresentou umaincidénciade 1: 3.200 entre osrecrutas com
trago falciforme, com um risco 28 vezes maior de morte stbi-
ta em relacdo aos negros que possuiam Hb AA .2 Todas as
mortes estavam associadas com exercicio fisico extenuante
€ 0 risco aumentava com a idade. As principais causas de
mortalidade foram: acidente vascular cerebral, hipertermiae
rabdomidlise, associada com necrose tubular aguda. Em-
bora o risco de morte stbita nesse grupo estudado seja
estatisticamente aumentado, ainda assim € pequeno quan-
do comparado com o nimero total de recrutas portador do
traco falciforme. Gozal et al (1994)9, estudando morte stibi-
taem lactentes, ndo observaram como fator de risco a pre-
senga do fendtipo AS.

Assim, éimportante que as pessoascom traco falciforme
nao sejam estigmati zadas como doentes. Dessaforma, vari-
os autores tém reforcado que esses dados ndo justificam a
restricdo de préticas esportivas ou treinamento militar nas
pessoas com trago falciforme, ressalvando as orientactes
guanto as medidas preventivas nas situagoes de extremo
stress.®

Outras complicacdes

O hipematraumético em portadores detraco falciforme
necessita de abordagem diferenciada.5¢Em decorrénciadas
condices de hipdxianacamaraanterior do olho, pode ocor-
rer afalcizagdo das hemaciasAS e conseqliente aumento da
pressdo intra-ocular. A intervengdo cirdrgica de emergéncia
faz-se necessario.

Procedimentos cirdrgicos com anestesiageral, sereali-
zados adequadamente, ndo estéo associados com risco au-
mentado para as pessoas com trago falciforme. Os cuidados
devem seguir os mesmos paratodos os individuos, evitando
situacOes de hipoxia, acidose e desidratacao.>®

A necrose avascular dacabegade fémur emindividuos
AStem sido relatada. Entretanto, Dorwart et al (1977)%° ndo
observaram preval énciaaumentada de | esbes Gsseas em por-
tadoresdetraco falciforme.

Diagnostico laboratorial
O diagndstico do trago falciforme é estabelecido pela

deteccdo da hemoglobina S em heterozigose com a hemo-
globina A através de €eletroforese em acetato de celulose e
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pH alcalino, seguida do teste de falcizacdo (pesquisa de
drepandcitos) ou de solubilidade para confirmar se afragéo
observada na eletroforese é ou ndo a hemoglobina S. A
eletroforese em agar citrato e pH écido permitediferenciar a
hemoglobina S da D além de acusar com mais precisio a
presencadahemoglobinafetal . Atualmente, o procedimento
de eletroforese por focalizagdo isoelétrica (IEF) ou a cro-
matografialiquidade altaresolugao (HPL C) vém substituin-
do os métodos anteriores e sdo 0s procedimentos de escolha
para o diagnostico.

E importante diferenciar o trago falciforme (Hb AS) da
interagdo entre Hb S e B* talassemia (Hb SAF), pois neste
caso pode ocorrer sintomas dadoenga. Na S/B* talassemia, a
fracdo S esta mais concentrada que a Hb A, e a Hb Fetal
apresentavalores entre 2% a 10%. Deve-se verificar sem-
pre se 0 paciente com estas alteragdes ndo € um individuo
homozigoto (Hb SS) que tenha recebido transfuséo de
hemécias.

A concentragé@o de Hb Sno trago falciforme é propor-
cional ao nimero de genesdaalfaglobina. Assim, nainte-
ragdo do traco falciforme com a o-talassemia observa-se
umadistribuicdo da Hb S em torno de 41%, 35%, e 28%,
correspondendo aos genétipos a/oo ; -a/oo e -oo-oL
respectivamente.* Existem relatos de diminui¢ao transitéria
daHb Sem pacientes com traco falciforme e com deficiéncia
deferro ou de &cido fdlico.

A deteccdo do tracgo falciforme na
triagem neonatal

Os principais métodos utilizados em triagem neonatal
para a deteccdo de hemoglobinopatias permitem também a
detecco precoce do portador do traco falciforme, bem como
do portador de outras hemoglobinopatias prevalentes.

O objetivo dos programas de triagem neonatal para
hemoglobinopatias é a busca dos doentes. No entanto, os
métodos|aboratoriais detriagem neonatal permitem detectar
os portadores do trago, que constituem uma parcela signifi-
cativadapopulacéo. A identificagdo dos portadores do trago
gera ansiedade nos familiares e nas equipes de salde res-
ponsaveis pelo atendimento. Os individuos heterozigotos
para doenca falciforme sdo geralmente assintomaticos, e a
suaidentificacdo, apesar de ndo oferecer nenhum beneficio
imediato ao recém-nascido, interessaatodos, pois possibili-
taaidentificacdo de casais com risco de ter um filho doente.
A ansiedade dos familiares gerada por este achado merece
resposta e o cidaddo tem o direito de conhecer adequada-
mente a sua condic¢&o clinica

Diante disto, como devem os programas de screening
oferecer orientac8o aos familiares? Quais seriam as princi-
pais dificuldades? S&o muitos os fatores a serem considera-
dos. Estas e outras respostas devem ser individualizadas,
sendo imprescindivel a adogdo de uma politica nacional so-
bre o assunto.

Abstract

Hemoglobin S (HbS) is one of the most common hereditary
hematological alterations. In Brazil, the frequency of the sickle cell
trait (HbAS) varies from 2% to 8%. Thus, there is an estimate of
more than two million carriers of the HbAS sickle cell trait in Brazil.
Different to homozygous carriers for Hb S (Hb SS), individuals
with the sickle cell trait do not present with vaso-occlusive symptoms
under physiologic conditions. Some clinical signals associated to
the sickle cell trait only occur under conditions that favor the sickling
process, including hypoxia, acidosis and dehydration. Life expectancy
is similar to the general population. Hence, the condition of
asymptomatic carrier should not affect the style and quality of life.
Rev. bras. hematol. hemoter. 2007; 29(3):223-225.
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