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APRESENTAGAO

A obra “Nutricdo e Promocdo de Saude” é apresentada em 23 capitulos
elaborados através de publicacdes da Atena Editora. Esta obra aborda assuntos da
nutricdo em areas distintas, permeando desde aspectos nutricionais da saude até
a analise de produtos. Dessa forma, oferece ao leitor uma visdo ampla dos novos
conhecimentos cientificos acerca de diversos temas.

Anutricdo e apromoc¢édode saude no Brasilvém se destacando exponencialmente
nos ultimos anos. E embora em rota de crescimento exponencial, devido a sua
abrangéncia, ha uma infinidade de pesquisas que podem ser realizadas no tocante
da nutricdo. Dentre estes diversos temas, as pesquisas com foco em doencgas podem
ter grande impacto social, assim como, pesquisas de comportamento alimentar e
as de questdes higiénico-sanitarias. Além das areas citadas, os estudos voltados
para a alimentacdo na pratica de esportes e as analises e fabricagdo de produtos
destinado ao consumo humano, possuem grande relevancia. Por isso, os trabalhos
aqui abordados detém grande valor para a ciéncia.

Os novos artigos apresentados nesta obra abordam inumeros temas que dizem
respeito a nutricdo, e sé foram possiveis gracas aos esfor¢cos assiduos dos autores
destes inestimaveis trabalhos junto aos esforcos da Atena Editora, que reconhece
a importancia da divulgacédo cientifica e oferece uma plataforma consolidada e
confiavel para estes pesquisadores exporem e divulguem seus resultados.

Esperamos que a leitura desta obra seja capaz de sanar suas duvidas a luz de
novos conhecimentos e propiciar a base intelectual ideal para que se desenvolva
novas propostas para esta area em ascensao.

Flavio Ferreira Silva
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RESUMO: Obijetivo: uma revisao

sobre a talassemia de forma geral, bem como

Propor

na gestagdo, os tratamentos mais utilizados,
assim como a importancia da participacao de
uma equipe multiprofissional, em especial, o
profissional nutricionista no acompanhamento
e terapéutica dessa patologia. Metodologia:
Revisdo bibliografica narrativa, em que foram
acessados os bancos de dados Scielo, Medline
e Lilacs, sendo utilizados vinte e quatro artigos
entre os anos de 2003 e 2016. Resultados:
Talassemias sao um grupo de desordens
sanguineas hereditarias caracterizadas por
anomalias na sintese de a- ou B- cadeias de
hemoglobina, séo classificadas em alfa, beta
e ainda segundo a gravidade clinica menor,
intermediaria e maior. Suas caracteristicas
sdo variadas, desde assintomaticas até quase
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incompativeis com a vida. Na gestacao, a talassemia pode ser agravada necessitando
de cuidados especiais, minimizando riscos de complicacbes obstétricas e fetais.
Para tanto, existem medidas terapéuticas como as transfusdes de sangue, quelantes
de ferro e a terapia nutricional, que neste caso, mostra-se importante a atuacédo do
nutricionista no aconselhamento nutricional para esses pacientes. Consideracoes
Finais: Dessa forma, mostra-se importante o conhecimento da talassemia de forma
geral, e na gestacéo tanto pelos profissionais de saude como pela comunidade, a fim
de melhorar ainda mais a qualidade de vida desses pacientes.

PALAVRAS-CHAVE: talassemia, gravidez, nutricao.

NUTRITIONIST ROLE OF IMPORTANCE IN THE MONITORING AND TREATMENT
OF PREGNANT WOMEN WITH THALASSEMIA

ABSTRACT: Objective: To propose a review of thalassemia in general and during
pregnancy, the treatments most used, as well as the importance of the participation
of a multidisciplinary team, in particular the professional nutritionist in the monitoring
and treatment of this pathology. Methodology: Literature narrative review, that were
accessed the databases Scielo, Medline and Lilacs, being used twenty-four articles
between 2003 and 2016. Results: thalassemias are a group of inherited blood disorders
characterized by abnormalities in the synthesis of a- or 3- hemoglobin chains are
classified as alpha, beta and also according to the clinical severity lower, intermediate
and higher. Its characteristics are varied, from asymptomatic to almost incompatible
with life. During pregnancy, thalassemia may be aggravated need of special care,
minimizing risks of obstetric and fetal complications. Therefore, there are therapeutic
measures such as blood transfusions, iron chelators and nutritional therapy, in this
case, it shows important nutritionist’s role in nutrition counseling for these patients.
Final Thoughts: This way, shows an important knowledge of the general thalassemia,
and pregnancy by both health professionals and the community in order to further
improve the quality of life of these patients.

KEYWORDS: thalassemia, pregnancy, nutrition

11 INTRODUCAO

As hemoglobinopatias sdo doencas genéticas que envolvem genes
responsaveis pela sintese de moléculas de hemoglobinas normais. No Brasil, as
hemoglobinopatias mais comuns sao: doenca falciforme, hemoglobina C, além de
beta e alfa-talassemias. Em particular, as talassemias sdo caracterizadas por uma
reducdo na producdo de uma ou mais cadeias polipeptidicas de hemoglobina que,
geralmente, resultam no desenvolvimento de anemia microcitica e hipocrémica,

podendo ser classificadas como talassemia alfa e beta, e ainda, maior, intermediaria
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e menor (SALAZAR et al., 2013).

Em particular, no Sudeste do Brasil, 1,3% da populacdo em geral séo
portadores do traco da B-talassemia (BTC), enquanto 20 a 25% de descedentes da
Africa e 9-12% da populacao geral sdo portadores do traco da alfa-talassemia (ATC)
(GUIMARAES et al., 2015). Na regido Nordeste, Couto et al. (2003) investigaram a
frequéncia da talassemia alfa em 106 gravidas da cidade de Salvador e encontraram
21,7% de heterozigose e 0,9% de homozigose.

Geralmente, os pacientes com talassemia possuem uma elevada concentragao
de ferro, devido atransfusdes de sangue e hemdlise crénica (Wood, 2015). E, partindo
do pressuposto de que ndo ha mecanismo fisiolégico para a excrecao de ferro em
excesso no corpo, seu acumulo estd associado a significativa morbimortalidade,
embora 0 mecanismo exato do dano tecidual induzido pelo ferro em excesso seja
ainda desconhecido (CIANCIULLI, 2008).

No entanto, avancos transfusionais e terapéuticos, incluindo a disponibilidade
de quelantes de ferro orais € novos métodos nao invasivos para a deteccao precoce
e para o tratamento da sobrecarga de ferro, ttm melhorado significativamente a
expectativa e qualidade de vida dos pacientes com talassemia. Consequentemente,
o potencial reprodutivo e o desejo de ter filhos destes pacientes ganharam uma
maior atencéo (ORIGA et al., 2010), permitindo assim, que as mulheres talassémicas
possam conceber e dar luz a criangas saudaveis (DIAMANTIDIS et al., 2016).

Dessa forma, esse artigo propde uma revisdo sobre a talassemia de forma
geral, bem como na gestacdo, os tratamentos mais utilizados, assim como a
importancia da participacdo de uma equipe multiprofissional, em especial, o
profissional nutricionista no acompanhamento e terapéutica dessa patologia.

2| METODOLOGIA

Esta é uma revisdo bibliografica narrativa. Para tanto, foram acessados os
bancos de dados Scielo, Medline e Lilacs, cujos descritores foram: “talassemia”,

L L 11

“gestacéo”, “nutricdo”, nos idiomas portugués, inglés e espanhol e ainda utilizando
conectores “e” e “ou”. Os critérios de inclusédo foram artigos de perioddicos, que
abordassem a talassemia a partir desses termos, priorizando essa patologia
na gestacdo, mostrando suas consequéncias, tratamentos, e participagdo do
nutricionista no manejo da talassemia. Assim, foram selecionados para analise vinte

e quatro artigos, de 2003 a 2016.
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31 REFERENCIAL TEORICO

3.1 Caracteristicas, tipos e distribuicao geografica da talassemia

A proteina hemoglobina é um heterotetrdmero composto por duas cadeias
a-globina e duas cadeias de B-globina (a2B2), cada uma das quais contém uma
molécula heme capaz de se ligar ao oxigénio e facilitar o seu transporte. Talassemias
sdo um grupo de desordens sanguineas hereditarias caracterizadas por anomalias
na sintese de a- ou [- cadeias de hemoglobina chamados a-talassemia e
B-talassemia, respectivamente. Juntamente com anemia falciforme, as talassemias
sdo as doencas hereditarias mais comuns de hemoglobina (Hb) (GUIMARAES, et
al., 2015).

A talassemia B é a forma mais importante de talassemia gracas ao grau de
morbidade e mortalidade causado pela consequéncia da intensidade da anemia
hemolitica. Estd amplamente distribuida em todos os continentes, com significativa
prevaléncia na ltalia, Chile, Grécia e paises do Oriente Médio, locais em que a
prevaléncia do gene B talassémico varia entre 1% e 30%. No Brasil, a talassemia B
menor oscila entre 0,5% e 1,5% (SAKAMOTO et al., 2008).

Na talassemia beta, ha producao inadequada da cadeia beta da hemoglobina,
com consequente excesso de cadeia alfa, que se precipita nos eritroblastos da
medula éssea, causando apoptose desses precursores € anemia por eritropoiese
ineficaz. Quando né&o tratada adequadamente, esse quadro leva a deformidades
Osseas e alteracéo de crescimento (HIGGS; ENGEL; STAMATOYANNOPOQOULOS,
2012).

A variedade de mutacbes genéticas leva a diferentes fendtipos da doenca
e com isso subdivisdes de acordo com sua gravidade clinica tais como: menor,
intermediaria e maior, nessa ordem. A talassemia beta menor € uma doenca rara
no sangue caracterizada por uma moderada reducédo no nivel de hemoglobina nas
células vermelhas do sangue, isto €, a anemia. Esta doenca € hereditaria, em que
pessoas com talassemia menor tém um par (heterozigotos) do gene da talassemia,
caso uma pessoa tenha duas copias do gene, ela tera talassemia maior (SHEKHAR,
2013), que € uma doenga mais grave, caracterizada geralmente pela auséncia
completa de sintese de cadeias globinicas beta e anemia grave (SANKARAN;
WEISS, 2015).

Quanto a talassemia beta intermediaria, esta € mais rara, com manifestacdes
clinicas como anemia e esplenomegalia, menos graves e nao dependente de
transfusdo. Este é um grupo diferente de talassemia, em que as células vermelhas
do sangue tém uma meia-vida curta, com promocdo de anemia, mas sem a
necessidade de transfusdo sanguinea (TAHER; MUSALLAN; CAPPELLINI, 2009).
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Esse tipo de talassemia tem um amplo e variavel espectro clinico, em que se
pode observar tanto uma expressao suave, totalmente assintomatica durante toda
a vida, como expressao grave, normalmente aos 2 a 6 anos de idade, com o retardo
do crescimento e desenvolvimento (SALAZAR et al., 2013).

Sugere-se também em relacéo as talassemias o aumento do estresse oxidativo,
tanto na B-talassemia menor como na maior, pela presenca da auto-oxidacdo de
cadeias de globina e sobrecarga de ferro, em que as substéncias que reagem ao
acido tiobarbiturico (SRATB) aumentam significativamente em pacientes sofrendo
de B-talassemia maior. Em outro estudo, foi observado que o potencial total de
antioxidante do soro apareceu significativamente menor (14%) em comparacéo
com controles normais. Resultados semelhantes séo esperados com (-talassemia
menor, mas em menor grau (SANKARAN; WEISS, 2015).

3.2 Talassemia na Gestacao

As hemoglobinopatias constituem um grupo de doencas que tém alta
variabilidade nas manifestacdes clinicas, desde portadores heterozigotos
assintomaticos a formas incompativeis com a vida. De forma que sob estresse, tal
como a gestacao, as pacientes podem manifestar essas doengcas (SAKAMOTO et
al., 2008).

A gestacdo pode agravar a doenca, com piora da anemia e aumento da
frequéncia e gravidade das crises dolorosas e das infecg¢bes, interferindo na
evolucao normal da gestacéo. De forma que dentre os riscos materno-fetais incluem
aumento das crises vaso-oclusivas no pré e pos-parto, infecgdes do trato urinario,
complicagdes pulmonares, anemia, pré-eclampsia e até obito. Nas complicacdes
fetais observam-se partos pré-termo, restricdo do crescimento intrauterino devido
a vaso-ocluséo placentaria, sofrimento fetal durante o trabalho de parto, além de
elevacado da taxa de mortalidade perinatal (CEHMOB-MG et al., 2009).

Acredita-se que, com uma maior frequéncia de gravidezes em mulheres com
B- talassemia intermediaria, as complicacbes tornam-se ainda mais frequentes
e complexas, provavelmente relacionadas a fisiopatologia e as alteracdes
hematoldgicas normais da gravidez, bem como a alta frequéncia de transfusées de
sangue, o que culmina na sobrecarga de ferro, exaustdo cardiovascular e anemia
crébnica podendo causar aumento do numero de abortos, parto prematuro, e retardo
do crescimento intrauterino, além de complicacdes enddcrinas devido a sobrecarga
de ferro (SALAZAR et al., 2013).

Até recentemente, gestantes com talassemia B maior eram raras, devido
ao retardo no desenvolvimento sexual e morte precoce antes mesmo da idade

de reproducédo. Depois da introducao da transfusdo sanguinea e da terapia com
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quelante de ferro, casos de gestantes com talassemia B maior tém sido descritos,
visto que a gestacédo € possivel para aquelas com funcéo cardiaca normal, com
hemoglobina em torno de 10 g/dL e em uso de quelante de ferro. Sendo relevante a
compreensao dos mecanismos das doengas, em especial as de origem hereditaria,
pois, quando monitoradas no periodo pré-natal, resultam em gravidez normal, com
melhor sobrevida dos recém-nascidos (SAKAMOTO et al., 2008).

Para tanto, observa-se a necessidade da inclusdo da triagem neonatal
e gestacional para hemoglobinopatias de forma universal e gratuita, além do
aconselhamento genético para essa populacdo (FERREIRA; CIPOLOTTI;
COUTINHO, 2009).

3.3 Medidas terapéuticas em pacientes com talassemia

Dentre as medidas terapéuticas inclui-se o esquematransfusional recomendado
para o portador de talassemia maior de, aproximadamente, 100 a 200 mL de
concentrado de hemacias por kg/ano, com o objetivo de manter a hemoglobina
sanguinea entre 9,0 e 10,5 g/dL. No entanto, devido as transfusdes repetidas,
surgem complicagcdes como: reacdes hemoliticas, possibilidade de soro converséao
e, principalmente, o acumulo de ferro em diferentes 6rgéos. Esse acumulo acarreta
retardo no crescimento e na maturidade sexual, anormalidades enddcrinas, e outros
problemas. Porém, as complicacdes cardiacas sdo as mais graves e responsaveis
por 50% das mortes (CAPELLINI et al, 2008).

Varios estudos em pacientes com talassemia beta maior provaram que a
sobrecarga de ferro nao controlada esta associada com morbidade e mortalidade
significativa, destacando o papel essencial de terapia quelante de ferro para a
sobrevivéncia (BRITTENHAM, 2011).

Ha trés tipos de quelantes de ferro, empregados na clinica: 1) o desferal deve
ter uso regular de cinco vezes por semana ou mais, por infusdo subcutédnea ou
endovenosa, por bomba, durante a noite; 2) a deferiprona foi o primeiro quelante oral
licenciado; a dose empregada € dividida em trés doses diarias, e 3) o deferasirox, ou
exjade, de dose diaria e Unica, implica na ingestao de varios tabletes efervescentes.
Essas drogas tém ac¢des diferentes nos diversos 6érgaos do corpo e o uso combinado
pode otimizar o efeito quelante do ferro, sem aumentar a intensidade dos efeitos
colaterais. De qualquer modo, a terapia deve ser direcionada a cada paciente,
conforme o perfil da sobrecarga de ferro e o seu quadro clinico (CAPELLINI et al,
2008).

O uso de quelante oral é recente. Os pacientes que o utilizam seguem regime
de acompanhamento médico mensal, devido as suas reagdes organicas, com
avaliacao da funcéo renal e da dosagem de ferritina (GANZELLA; ZAGO, 2011).

No caso de gestantes talassémicas, em geral, essa terapia quelante de ferro
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deve ser planejada e cessada antes que a mulher inicie procedimento de fertilizacao
in vitro, devido o potencial toxico dos quelantes de ferro. No entanto, séo relatados
casos em que as mulheres talassémicas ndo sabiam que estavam gravidas, porque
a concepcédo nado foi planejada. Nestes casos, a gravidez seguiu com sucesso,
sem complicacdes e sem causar danos para o feto, pelo fato dessas mulheres
gravidas estarem sob terapia quelante de ferro por curto tempo (ORIGA et al., 2010;
FARMAKI et al., 2008).

Dessa forma, a terapia quelante de ferro em gestantes talassémicas, bem como
em maées talassémicas que amamentam, na maioria das vezes, é contraindicada,
porém deve ser avaliado se 0s seus beneficios compensam o risco para a crianca
(DIAMANTIDIS et al., 2016).

3.4 Terapia nutricional na talassemia

Em pacientes com talassemia se observa crescimento insuficiente, deficiéncia
de varios nutrientes, aumento do gasto energético. Isso se deve a varios fatores
como a anemia crdnica, a toxicidade dos quelantes e do ferro excedente associada
a endocrinopatias. Além disso, apesar da ingestao energética ser aparentemente
adequada tem-se 0 aumento do gasto energético, dada a existéncia da medula
Ossea hiperativa e 0 aumento do débito cardiaco pela anemia crénica (FUNG, 2010).

Sendo assim, a nutricdo de pacientes, em geral, constitui fator essencial para
a recuperacdo e manutencdo do seu estado nutricional, bem como melhora do
prognostico da patologia em questédo. Assim, constata-se a importancia também na
talassemia de um acompanhamento nutricional adequado de responsabilidade do
nutricionista.

A maioria dos especialistas concorda que o estado nutricional desses pacientes
deve ser avaliado anualmente pela equipe, incluindo o nutricionista, onde a
adequacéao do consumo diario de muitos nutrientes importantes como calcio, vitamina
D, acido félico, minerais (Zinco, cobre, selénio), e vitaminas antioxidantes devem
ser considerada, além do monitoramento anual através de exames laboratoriais de
albumina, acido félico, vitaminas C, E, zinco, cobre, ceruloplasmina e selénio. No
caso da vitamina D, por causa dos efeitos sazonais sobre seus niveis circulantes,
recomenda-se que sejam avaliados a cada seis meses (FUNG, 2010).

Ademais, no aconselhamento nutricional a esses pacientes, em particular,
para gestantes, o acido folico devera ser prescrito, uma vez que as necessidades
estdo aumentadas, sobretudo no periodo de crescimento e durante a gestacéo e
ainda, a talassemia estimula a eritropoiese devido a sobrecarga de ferro, elevando
assim a necessidade de folato, o qual é relatado como um nutriente em déficit. A
deficiéncia de zinco tem também sido sugerida, podendo ser uma das causas do
atraso do crescimento e das Ulceras de perna nesses pacientes, em virtude da
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semelhanca deste mineral em tamanho e carga com o ferro estando susceptivel a
quelacao como tal (BRAGA, 2007; FUNG, 2010).

Além disso, sobre a ingestdo de ferro observa-se que para pacientes
dependentes de transfusdo a reducao na ingestdo de ferro nao teria eficacia,
visto que a quantidade desse ion obtido pelo concentrado de hemacias supera
consideravelmente a sua quantidade na dieta, portanto uma dieta com reducao de
ferro pode diminuir a qualidade de vida desses pacientes e ainda, sua adesao a
terapia quelante. Por outro lado, em pacientes ndo dependentes de transfuséo, a
reducédo do ferro na dieta é uma parte importante do aconselhamento nutricional,
sendo recomendado o cha preto por reduzir a absorcao do ferro na dieta em até
95% (FUNG, 2010).

Em pacientes talassémicos, a sobrecarga de ferro é geralmente causada por
aumento da absorcao intestinal do ferro dietético e pelas multiplas transfusdes
(HERSHKO, 2007). Consequentemente, a excessiva acdo do ferro cataliza a
producdo de uma variedade de espécies reativas de oxigénio (EROs), tais como
anions superoxido (O,), perdxido de hidrogénio (H,O,) e radicais hidroxila (OH") via
reacdes Haber-Weiss e Fenton. Essas EROs podem causar danos em varias células
e tecidos, incluindo coracao, figado, pancreas, eritrécitos e glandulas endécrinas
resultando em disfungdes nesses 6rgaos (EMERIT, BEAUMONT,; TRIVIN, 2001).

Paratanto, existem os antioxidantes que sdo componentes que inibe ou previne
os danos oxidativos provenientes das EROs, eles podem ser sintéticos ou naturais.
Os antioxidantes naturais obtidos pela dieta sao encontrados principalmente em
alimentos de origem vegetal, em que os trés principais grupos séo: flavonoides,
acido fendlico e tocoferdis (SRICHAIRATANAKOOL; FUCHAROEN, 2014).

Em relacao a vitamina D, observa-se que pacientes talassémicos de maior
idade, pele escura ou menor exposi¢cao ao sol e nado dependentes de transfusao de
sangue possuem maior risco de ter deficiéncia da vitamina D, pois tém menos visitas
ao hospital e recebem menos aconselhamento nutricional que os dependentes
de transfusdo (FUNG et al., 2011). Assim, normalmente, € sugerido diariamente
para a maioria dos pacientes que realizam transfusdo de sangue, suplemento
multivitaminico sem ferro, enquanto que para os que nao realizam transfusédo, a
suplementacéao é tardia, sendo recomendada (1 mg/dia) (FUNG, 2010).

41 CONSIDERACOES FINAIS

Portanto, faz-se importante o conhecimento da talassemia, desde sua
definicao, classificacdo, tratamento e em particular em situagcdées especiais como

a gestacao pelos profissionais de saude e comunidade como todo, a fim de que se
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torne cada vez melhor a qualidade de vida das pessoas com talassemia, ressaltando
a contribuicdo do nutricionista nesse processo. No entanto, os estudos voltados

principalmente para a atuagcao do nutricionista nessa patologia ainda sao escassos.
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