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INTRODUCAO

A Hemocromatose Hereditaria (HH) é uma doenca autossdmica recessiva que se
caracteriza por uma predisposi¢cdo genética a absorcao excessiva de ferro proveniente da
dieta, que leva ao acumulo progressivo nos tecidos. Nos casos confirmados e com
evidéncias de sobrecarga de ferro, a sangria periddica é o tratamento indicado. A sangria
é realizada em duas fases, a primeira, chamada de inducéo, que tem como objetivo reduzir
a sobrecarga de ferro e sintomas, quando presentes, além de evitar a expansao de lesdes
ja estabelecidas. A segunda fase de manutengédo, tem como objetivo manter os valores de
indice de saturacdo de transferrina e ferritina sérica normais, com a finalidade de intervir
na evolucdo natural da doencga, devendo o tratamento ser mantido ao longo da vida. Por
conta desse contexto, foi realizado um estudo coorte histérico de pacientes com HH
submetidos a sangria terapéutica em um Servico de Hemoterapia do Norte do Rio Grande
do Sul e avaliado quantos chegaram a fase de manutencéo.

DESENVOLVIMENTO:

Estudo de coorte historico e descritivo realizado no Servi¢co de Hemoterapia do
Hospital S&o Vicente de Paulo, em Passo Fundo, Rio Grande do Sul. A populacdo do
estudo foi composta por todos os pacientes atendidos pelo Servico de Hemoterapia do

HSVP com diagndstico de HH e que realizaram sangria terapéutica entre margo de 2011
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e julho de 2014. ecrutamento dos pacientes do estudo foi realizado no banco de dados
existente, como critérios de inclusao definiu-se que os pacientes deveriam ter idade acima
de 18 anos, ter sido atendidos pelo Servico de Hemoterapia do Hospital Sdo Vicente de
Paulo e submetidos & sangria terapéutica com o diagndstico de Hemocromatose
Hereditaria. O instrumento de pesquisa foi preenchido com os dados clinicos, dados
epidemioldgicos, dados laboratoriais, de imagem e conduta terapéutica (sangrias de
inducdo e manutencdo), registrados nos prontuarios existentes no servico. Estes dados
foram destinados a outra publicacdo, exceto os mais relevantes relacionados a sangria
terapéutica serdo descritos neste artigo.

Analisou-se um total de 222 pacientes submetidos a sangria neste periodo, no qual 89
individuos eram portadores de HH. Destes 71(79,72 %) eram homens, com média de
idade de 51,5 + 10,6 anos, 36 (40,0%) sintomaticos, 65 (78,3%) eram positivos para mu-
tacdes do gene HFE. Em 29 (32,6%) pacientes, a primeira sangria foi realizada em 2011,
21 (23,6%) em 2012, 20 (22,5%) em 2013 e 19 (21,3%) em 2014. Foram identificados
cinco pacientes que realizaram sangria, como meta para a fase de manutencdo, apresen-
tando ferritina menor que 50ng/ml e sete casos com ferritina menor que 100ng/ml. As
caracteristicas sociodemogréaficas e o resultados da pesquisa genética (subtipo de HH)
foram apresentados no trabalho de origem sobre a prevaléncia da doenca na regido de
estudo.

A expressdo da hemocromatose hereditaria é variavel, podendo ocorrer de
maneira precoce em algumas pessoas e tardiamente em outras. As manifestacfes clinicas
sdo influenciadas pela idade, pelo sexo, pelo conteldo de dieta de ferro, consumo de
alcool, hepatite C, entre outros fatores, ainda desconhecidos . A hemocromatose
hereditaria é raramente diagnosticada antes dos 20 anos, estando a maioria dos pacientes

sintomaticos entre 40 a 50 anos2. Apesar do gene defeituoso ser igualmente distribuido
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entre homens e muleres, a maioria dos estudos menciona ser a propor¢ao de casos entre
homens e mulheres de 4 al10:1, respectivamentes.

O indice de saturacdo da transferrina (IST) foi uma ferramenta fundamental para
o diagnostico da HH, e a ferritina Sérica (FS) para o acompanhamento do tratamento, e
definicdo das fases de inducao e manutencdo das sangrias terapéuticas, conforme descrito
na tabela 1. O diagnoéstico precoce com o inicio da terapéutica com flebotomias aumenta
a sobrevida dos pacientes com HH*. Nesta fase o IST é um dado laboratorial primordial,
contudo para a fase de manutencdo a avaliagéo da ferritina torna-se fundamental.

CONSIDERAGCOE S FINAIS:
Concluimos que caso a doenca ndo seja diagnosticada e tratada, vérias

manifestacdes clinicas severas podem ocorrer, principalmente entre a quinta e sexta
década de vida. Ainda neste estudo, constatou-se o diagnostico tardio e a baixa adesao ao
tratamento, reforgando a importancia das abordagens multidisciplinar e multiprofissional
nesta patologia.
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ANEXOS

Tabela 1. Resultado do tratamento estratificado por ano calendério do inicio do tratamento

dos pacientes com HH para avaliacdo do seguimento da Sangria Terapéutica

Inicio do Tratamento

2011 2012 2013 2014
NUmero de4,0 (3,0-7,0) 5,0 (3,0-8,0) 6,0 (3,0-9,0) 3,0(2,0-4,0)
sangrias
Volume retirado2000 (1175 — 3275)2650 (1350 — 3375)2325 (975 — 4125) 1500 (1000 -
(mL) 1800)
Ferritina < 50 1 (3,4%) 2 (9,5%) 2 (10,0%) —
Ferritina<100 1 (3,4%) 3 (14,3%) 3 (15,0%) —
ISTF <45% 10 (34,5%) 3 (14,1%) 6 (30,0%) 9 (47,7%)
Hematdcrito 419 + 3,7 42,1+ 3,3 42,0+2,2 40,4 +£2,7

Valores expressam frequéncia absoluta e relativa, média + desvio padrao ou mediana (p2s — p7s).




