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RESUMO

A Talassemia Major é uma anemia hereditiaria grave que, se niao
tratada, provoca deformidades Gsseas, incapacidade fisica e a morte
Precoce de seus portadores. A terapia consiste na aplicacdo de-um re-~
gime crédnico de transfusées en intervalos médios de 3 semanas. Este
regime deve ser iniciado no primeiro ano de vida e mantido indefinida-
mente. As transfusées repetidas promovem um grave acimulo de ferro que
acaba levando a morte por insuficiénecia cardiaca e/ou hepitica. Para
evitar as consequéncias desta hemossiderose & necessdrio a aplicacgao
do medicamento desferrioxamina no tecido subcutineo, durante 10 a 12
horas, diariamente. Esta quelagdo do ferro também deve ser mantida in-
definidamente.A agressividade destas medidas assim como a necessidade
de sua manutencao por tempo indeterminado dificultam sua aceitagio pe-
los pacientes e seus familiares e, consequentemente alta porcentagem
de insucesso terapéutico. Para sua aplicagdo adequada é indispensédvel
que os interessados estejam perfeitamente esclarecidos sobre sua pato-

-

logia e conscientes da necessidade do tratamento continuo.

© Centro Integrado de Pesquisas Onco/Hematoldégicas na Infancia
{CIFOI) da UNICAMP foi criado em 1988 para o atendimento destes pa-
cientes. Sua equipe é formada por médicos, dentistas, fisioterapéutas,
psicdlogos, enfermeiros, assistentes sociais, pedagogos e outros pro-
fiszionais especializados na agsisténeia a estas criangas. O programa
desenvolvido neste centro possibilitou ndo s6 o atendimento multidis-
ciplinar de alto nivel, mas também o fornecimento gratuito de todos o8

medicamentos e materiais necessarios para a terapia domiciliar. A es-



trutura do servico permitiu a realizacdo de um maior grau de ativida-
des diagnésticas e terapéuticas e que poden ser desenvolvidas simalta-
neamente, reduzindo assim a frequéncia e a permanéncia dos pacientes

no ambiente hospitalar. A aceitacio ao esquema de tratamento ven pos-
sibilitando o desenvolvimento fisico totalmente normal dos pacientes

com a sua plena integracgdo na sociedade. Observou-se também uma dris-
tica redugdo no actimulo de ferro destes pacientez, uma menor necessi-

dade da indicacgdo de esplenectomias e o aumento continuo na sobrevida.

Conclui-se que o programa proporciona grandes beneficios em rela~
¢ac a seu custo e sugere-se a implantacdo de centros regionais para o

atendimento destes pacientes.
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INTRODUCAQ

Anemia é definida como a redugio do nimero de eritrécitos circu~
lantes ou da quantidade de hemoglobina, abaixo dos niveis considerados

normais (DORLAND, 1965).

As anemias podem ser classificadas de acordo com sua fisiopatolo-
gia em hiperproliferativas ou hipoproliferativas (BERNARD et al.,
1876). As primeiras sido provocadas pela destruigio aumentada dos eri-
trécitos enquanto as hipoproliferativas s80 aquelas consequentes a
producao insuficiente do tecido hematopoético. Os mecanismos das ane-
mias hiperproliferativas sdo as hemorragias e os processos hiper-hemo—
liticos. Unm dos processos hiper-hemoliticos mais frequentes na raca
humana é a talassemia (WHO, HMG 85/8, 1985 ). O termo talassemia in-
clui todas as condigées hematoldgicas caracterizadas pela diminuicdo
da sintese de uma das cadeias polipeptidicas da hemoglobina. Esta re-~
dugdo da sintese é secundiria a alteragdes genéticas de cardter reces-
sivo que, por sua vez, fornecem as bases para a classificagido desta
patologia.A talassemia beta major acométe as criancas homozigotas para
0S genes alterados na producido das cadéias polipeptidicas do tipo be-
ta. Ela provoca uma anemia grave que leva seus portadores i morte pre-
coce, geralmente na primeira década de vida. A cura atualmente sé &
alcancada através do transplante de medula Sssea mas sua realizacgio sé
é possivel em uma porcentagem pequena de pacientes. Os resulta&os

atingidos nos dWltimos anos, no entanto, com a aplicacgdo de uma terapia
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transfusional crdnica e quelagdao constante de ferro ven possibilitando
um aumento significativo da sobrevida e consequentemente um crescimen—

to continuo do ntdmero de talassémicos.

0 impacto da talassemia na satide piblica ¢ significativo. O custo
anual do seu tratamento & estimado em USS 10.000/paciente { transfu-
sdes, terapia quelante, material descartivel, consultas meédicas,etc)

{ LOUKOPOULUS, 1992}. A estes custos devem ser acrescentadas as despe-
sas indiretas relacionadas com a organizagio de servigos especiais,

além da reducgdo potencial da produtividade social do paciente e de

seus familiares.

Num pais em desenvolvimento como o Brasil, onde ainda é alta a
mortalidade infantil por causas preveniveis, a aplicacio de recursos
para o tratamento de doencas genéticas & controverso. E justificdvel
investir no atendimento de um nimero pegquenc de criangas cujo trata~
mento, na maioria dos casos, é meramente paliativo e <ujo prognés-—
tivo de vida além da terceira década ainda nio é totalmente conhecido?

& Organizacdo Mundial da Satde estima que no Brasil nascam 250
portadores de talassemia major a cada ano (WHO, HMG 85/8, 1985 }. Pro-
vavelmente um grande nimero destas criancas ainda morre sem diagnésti~
co . principalmente nas regides menos desenvolvidas.Por outro lado, em
regifes como o estado de Sio Paulo, onde a mortalidade infantil é me-
nor, a maioria das criancas com doengas congénitas e hereditdrias so-
brevive aos primeiros anos e bassam a necessitar de suporte especiali-
zado a longo prazo. E indispensdvel que estes pacientes passem a re-

ceber ndo s6 o tratamento médico mas também todo o apoio necessério
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bara um perfeito desenvolvimento psico-social que permita sen ingresso

na sociedade sob uma forma produtiva.

Nos paises em desenvolvimento a atengdo a estas criancas ests
permeada pelas dificuldades organizacionais, sociais, psicolégicas,
técnicas e financeiras. § necessario que os recursos dispensados sejam
organizados de modo a proporcionar uma alta relagdo entre os benefi~
cios proporcionados e seu custo.®, portanto, indispensavel a criacgio
de sexrvigos regionais que além de serem centros de referéncia para o
tratamento, promovam a formagéo de recursos humanos especializadog.@
necessaria também a formagdo de associacges comunitirias, envolvidas
diretamente com estas criangas e criadas com a finalidade de promover
a conscientizacdo da populacdo sobre o tema e consequentemente a mo

bilizaclo e apoio da sociedade para o tratamento especializado.

0 Centro Integrado de Pesquisas Onco/Hematolégicas na Infincia,
CIPOI, da Universidade Estadual de Campinas, Sio Paulo, foi criado em
1888 para o atendimento de criangas portadoras de hemopatias heredits-
rias. O trabalho desenvolvido nestes Gltimos anos na atengdo as
criancas com talassemia constitui experiéncia dnica em nosso pais. A
descri¢do da patologia,os motivos que levaram a criacdo deste centro,
as dificuldades encontradas para seu désenvalvimento, na atencdo a
estes pacientes, assim como os resultados atingidos serdo descritos
nesta dissertagio. Espero que este material fornega subsidios impor-
tantes para a criacido de novos centros de atendimento aos portadores

de hemoglobinopatias, tdo necessirios em nosso pais.
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AS TALASSEMIAS

O termo talassemia foi utilizado inicialmente por WHIPPIE e
BRADFORD em 1936, para definir a grave anemia descrita anteriomente
por COOLEY e LEE (1925) em criangas descendentes de povos do mar Me-
diterrdneo. 0 termo {do grego thalassa=z mar e haima=sangue) atualmente
€ utilizado para classificar as condi¢cées hematolégicas que se carac-
terizam por diminuicio ou auséncia de producdo de uma das cadeias po-
lipeptidicas da molécula de hemoglobina (WEATHERALL, 1981).

A hemoglobina € um tetramero de aproximadamente 50 x 55 x 64
angstrons e peso molecular de 64.400 daltons, encontrada no interior
dos eritrécitos dos vertebrados. Ela é formada por dois pares de ca-
deias polipeptidicas que sdo designadas por letras gregas (por exemplo
alfa2,beta2). Um grupo heme, ferroprotoporfirina IX, é ligado covalen-
temente a cada cadeia. Quando o heme estid em sua forma reduzida (esta~
do ferrosoj, ele pode se ligar de modo reversivel ao oxigénio, mondxi-

do de carbono ou outros gases.

Hos seres humanos, oito genes dirigem a sintese de seis cadeias
polipeptidicas designadas como alfa, beta, gama, delta, epsilon, e
zeta. Estes genes estdo localizados em regides especificas dos cromog—

somos 11 e 16. O gene responsdvel pela produgdo das cadeias alfa é
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duplicado e localizado no brago curto do cromossomo 16. Préximo a esta
regifo também esta localizado o gene responsidvel pela sintese da ca-
deia zeta. Do mesmo modo ocorre a duplicidade do gene responsavel pela
producdo das cadeias gama, que produz as cadeias gama~glicina e gama-
alanina (LEHMANN & CARRELL, 1968; HOLLAN et al., 1972; ORKIN, 1978;

DEISSEROTH et al., 1977; DEISSEROTH et al., 1978).

As cadeias do tipo alfa (alfa e zeta) contém 141 aminodcidos cada
uma , enquanto as cadeias denominadas tipo beta (beta, gama-glicina,
gama-alanina ,delta e epsilon} apresentam 14¢ aminodcidos. Em todas
estas cadeias os aminodcidos estio estruturados em uma sequéncia l1i-
near que ¢ denominada estrutura primiria. Esta combinagdo dos dife-

rentes aminodcidos é feita através de ligagbes peptidicas (figura 1).

Aproximadamente oitenta por cento da cadeia assume a forma heli-
coidal {estrutura secundaria), denominada alfa hélice. Cada cadeia é
dividida em oito segmentos classificados de A a H.Esta forma helicoi~
dal € mantida através de ligagGes de hidrogénio entre a carbonila e o
grupo imina das ligacgdes peptidicas ;o longo das cadeias de globina.
As hélices, por sua vez, sofrem um processo de dobramento, formando
wea estrutura rigida, denominada estrutura tercidria, que também &
mantida por ligacbes entre aminodcidos - de suas cadeias. a relagiao es-
pacial entre as quatro cadeias constitui a estrutura gquaterniria da
hemoglobina (figura 2). As cadeias de hemoglobina sob estrutura gua-
terndria tornam-se mais estaveis que as cadeias isoladas. Como-veremps
adiante, este fato & de maior importancia na compreensio da fisiopato~-

logia da hemélise que ocorre nas talassemias.



Figura 1

Figura 1. Representacao esquematica da cadeia alfa de globina.
Os segmentos helicoidais sido mostrados por letras maidsculas.

05 hexagonos negros mostram os pontos de contacto com o Heme.

i5
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figura 2

a) Hemoglobina A

b) Hemoglobina A2

c} Hemoglobina ¥

Figura 2. Representacao esquematica das moléculas de hemogluhiha{
A hemoglohina A (a) & formada por duas cadeias alfa e duas cade
ias beta. A hemoglobina A2 (b) & formada por duas cadeias alfa e
duas cadeias delta. A hemoglobina F (c¢) & formada por duas cade

ias alfa e duas cadeias gama.
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A producdo das cadeias de globina é controlada por genes ativado-
Tes ou supressores. A estrutura primdria, a presenga ou auséneia e o
nivel de produgio de cada cadeia de globina durante a vida intra ute-
rina ou pds natal estio sob controle destes mecanismos genéticos. Sido
possiveis, assim, estruturas miltiplas e combinagdes variadas das ca-

deias de globina.

As hemoglobinas embridnicas sio denominadas Gower 1, Gower 2,
Portland 1 e Portland 2. Sio produzidas no saco vitelino entre a ter-
ceira e a oitava semana de gestacdc (HUENNS et al., 1967; CAPP-et al.,
1967; HUEHNS & BEAVEN, 1971). Elas sao produzidas pelos genes epsilon
e zeta, em combinacio com as cadeias produzidas pelos genes alfa e ga
Ba. A hemoglobina Gower 1 é constituida por duas cadeias polipeptidi
cas zeta e duas cadeias polipeptidicas epsilon (zeta2, epsilon2) en
quanto gque a hemoglobina Gower 2 & formada por duas cadeias alfa e
duas cadeias epsilon (alfa2, epsilon2). A hemoglobina Portiland 1, por
sua vez, ¢ constituida por duas cadeiasg zeta e duas cadeias gana (ze
taz, gama2). A hemoglobina Portland 2 é formada por quatro cadeias ze

ta (zetad4).

Ainda no primeiro més de gestaqﬁo.é iniciada a produgdo das ca-
deias gama, que participam da estrutura da hemoglobina denominada fe-
tal (alfa2, gama2) (WINSLOW & ANDERSON, 1983). A partir da oitava se-
mana de gestagdo o figado passa a ser o principal responsavel pela
eritropoese. Esta funcfo é mantida até a 28a. semana de vida intra-

uterina. A hemoglobina fetal, diferente das demais hemoglobinag,
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apresenta heterogeneidade estrutural em sua cadeia. Nos recém-nasci-
dos, cerca de dois tergos das cadeias gama apresentam glicina na po-
sigdo 136(gama-~glicina), enquanto o restante das cadeias apresenta
alanina(gamamalanina) (SCHROEDER et al.,.1968). Esta relacdo dimi-
nmai gradativamente durante a evolucio, atingindo valores enm torno de

2:3 na hemoglobina fetal de adultos normais (JENSEN et al., 1982),

A hemoglobina fetal constitui © elemento hemoglobinico predomi-
nante durante o periodo intra uterino (BUNN & FORGET,1986) e mesmo por
ocasifio do nascimento constitui cerca de oitenta por cento do total da
hemogiobina. A hemoglobina A (alfa2, beta2) é sintetizada a partir da
décina semana de gestacdo ¢ sua concentragdo se mantém entre 10
2 20 por cento até o nascimento. A hemoglobina A2, formada por -duas
cadeias polipeptidicas alfa e duas cadeias delta & pProduzida em peque-
ha quantidade a partir da 25a. semana de vida intra~uterina. Ao nasci-
rento cerca de vinte por cento da hemoglobina total é constituida por
hemoglobina A enquanto a hemoglobina A2 representa menos de 0,5 por
cento. Apds o nascimento os niveis de hemoglobina F sofrem mma reducio
progressiva, atingindo os niveis do ;dulto normal (cerca de um por
cento} ac redor dos 6 meses de idade. A gueda dos niveis de hemoglobi~
na F, no entanto, pode ser modificada por uma série de fatores. Nog
recém-nascidos pPrematuros, por exemplo,; ocorre uma gqueda mais lenta na
quantidade de Hemoglobina F, que € consistente com a idade gestacional

(GARBY et al., 1962).

A hemoglobina F pode, por outrc lado, se manter em concentragdes
elevadas em varias patologias hereditarias como na talassemia beta, na

anemia falciforme e na persisténcia hereditiria da hemoglobina fetal.
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Outras patologias adquiridas como a anemia megalobléstica, anemia
aplastica e leucemias também podem promover um aumento na concentracéio
desta hemoglobina (BOYER et al., 1975; WOOD et al., 1875; ZAGO et al.,
1979: DOVER et al., 1981; WEATHERALL et al., 1976).

& partir do sexto més de vida, os individuos normais passam a
apresentar uma concentragio estivel dos seus diferentes tipos de hemo-
globina, ou seja: menos de 1 por cento de Hemoglobina F, 1 a 3 por

cento de Hemoglobina A2 e o restante de Hemoglobina A (figura 3}).

As talassemias s8o hoje classificadas de acordo com o tipo de ca-
deia cuja producgdo & deficiente. Na talassemia alfa ocorre diminuicgio
ou auséncia total da produgdo das cadeias alfa de globina, enguanto
que as talassemias beta sdo aquelas em que ocorre a diminuigdo ou ay~
séncia da produgio das cadeias beta (figura 3). Menos frequentemente
pode ocorrer alteracgdo na producdo das cadeias gama (talassemié gama )

ou das cadeias delta (talassemia delta).

As talassemias alfa estdo concentradas em populagdes do continen-
te asidtico, principalmente enm algumas regides da China, Taildndia,
Birmidnia, Malasia e alguns outros paises na Indochina, assim como em
certas reqgides da Africa. As talassemiés beta ocorrem com maior preva-
iéncia em populacées ao redor do Mediterrineo e também em algumas re-
gides da China, India, Paquistio e Indochina (WEATHERALL, 1981) (fi~

gura 4}.



figura3

b A TR
Hb A2 ate 3,8%

Eb F atée 1,8%

Hh A 0 a BD%
Hb A2 2 al%
Bb F T artée 100%

Figura 3. Representacao esquematica das diversas hemoglobinas pre
sentes no globulo vermelho normal {a), na talassemia beta (b) e
sua interpretacao pela eletroforese de hemoglobina. Observa-se na

figura {b} a presenca de inumeras cadeias alfa livres.

20
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figura 4

Figura 4. Distribuicao geografica da talassemia beta.
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A diminuigio na sintese de cadeias alfa ou beta promove uma sé-
rie de alteracgdes nas caracteristicas dos glébulos vermelhos qﬁe aca~
bam por provocar distirbios clinicos em seus portadores. A hipocromia
£ uma caracteristica das hemicias nas talassemias, uma vez gque a pro-
dugdo reduzida de cadeias alfa ou beta impede a formagdo do tetraimero
destas cadeias (alfa2, beta2). A gravidade das manifestacées das ta-
lassemias depende, portanto, ndo sé da natureza da mutagdc mas também
da intensidade que ela provoca na reducdo da cadeia de globina corres-

pondente( NATHAN, 1972; CLEGG & WEATHERALL, 1967; BANK et al., 1968}).

A relagdo entre a produgido de cadeias alfa e beta em individuos
normais € préxima de 1,0. A diminui¢do ou auséncia da sintese de uma
destas cadeias provoca um excesso relativo da cadeia cuja producio se
mantém em niveis normais. Estas cadeias excedentes, impedidas de for-
mar o tetrdmero de hemoglobina, acabam formando agregados ou inclusdes
intracelulares (FESSAS, 1963). Estas incluses e agregados se precipi~
tam na membrana eritrocitdria provocando uma diminuicio de sua defor-
mabilidade. As inclusées também provécam um dano oxidativo aos eritré-
citos com lesfo irreversivel em sua membrana. A intensidade destas le-
sdes depende das caracteristicas fisico~quimicas das cadeias em exces-
so (NATHAN & GUNN, 1966; NATHAN et al., 1969}. As cadeias beta formanm
tetrameros (betad) relativamente estdveis que se tornam insolviveis so
mente com o envelhecimento da célula. Mesmo os portadores de intensa
diminuigéo da producdo das cadeias alfa apresentam somente uma - anemia
hemclitica de grau leve ou moderado. Por outro lado, as cadeias alfa
s30 extremamente insoliveis e rapidamente formam precipitados intrace-

lulares. Estes precipitados interferem na maturagdo dos eritroblastos
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na medula dssea e, dependendo da sua guantidade, induzem a uma eritro~

poese ineficaz, com grave hemélise.

As talassemias podem, portanto, se manifestar através de uma va-
riedade de alteragdes clinicas e laboratoriais. Estas manifestagdes
dependem ndo sé dos genes que sofreram mutacdes mas, tanbém, da quali-
dade destas mutacgdes.
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AS TALASSEMIAS ALFA

Nas talassemias alfa, uma vez que oS genes reguladores da produ-
¢80 desta cadeia sio duplicados nos cromossomos 16, as manifestacdes
poden ser resultantes de alteracdes em qualquer um dos quatro genes.
Mais de 30 mutagdes afetando um ou mais genes j4 foram descritas
{HIGGS & WEATHERALL, 1983). Algumas delas promovem a auséncia total

de produgdo de cadeias alfa (alfa0) enquanto outras somente reduzem o

nivel de sua sintese (alfa+)

E possivel dividir as talassemias alfa em quatro cateqorias cli-

nicas:

= Portador Silencioso,

~ Trago Talassémico,

— Doenga da Hemoglobina H,

-~ Hidropsia Fetal.

Deve ficar claro, no entanto, que pode ocorrer uma superposigio
significativa de manifestagées clinicas entre estas categorias, impe-

dindo algumas vezes a classificagio de um paciente num destes grupos,

bhaseado somente em critérios clinicos.
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Portador Silencioso

Individuos classificados como portadores silenciosos da talas-
semia alfa apresentam trés genes funcionantes de cadeia aifa ( EMBURY
et al., 1980; GOOSENS et al., 1980). a delegdo de um gene alfa consti-
tui provavelmente a mutagdeo mais frequente na raga humana (WEATHERAL,
1886}. Como referido anteriormente, pode ocorrer uma superposigioc sig~
nificativa na producdo de cadeias alfa tanto em comparacdo a pessoasg
que apresentam os gquatro genes funcionantes como en relagdo as pes-
80as que apresentam somente dois genes ativos (NATHAN, 1972). Do mesmo
modo, o volume corpuscular médio dos eritrécitos de pessoas portadoras
silenciosas da talassemia & ligeiramente menor que o normal mas tambdnm
ocorre superposicdo destes valores {(PORNPATRUL et al., 1969; STEINBERG
et al., 1984). Estas superposigdes tornam dificil o cdiagnéstico dos
portadores silenciosos de talassemia alfa através dos indices hemato-

16gicos.

Trago Talassémico

A causa mais frequente de trago talassémico alfa & a homozigose
para a delegdo -alfa 3.7 (-alfa 3.7/-alfa 3.7). Este genétipo geral-
mente estd associado com microcitose entre 70 a 80 r1, hipocromia, ng-
merco elevade de eritrécitos e uma desproporcdo significativa entre a

producgiao de cadeias alfa e beta (BOWDEN et al., 1987; MAUDE et al.,
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1985). A eletroforese de hemoglobina normalmente mostra-se normal oy
com niveis baixos de hemoglobina A2 e hemoglobina F. Niveis elevados
de hemoglobina Bart {(gama4) podem ser encontrados no sangue de cordio
destes individuos (WEATHERALL, 1964). O diagnéstico desta sindrome &
feite essencialmente através de estudo familiar ou por exclusio da de-
ficiéneia da anemia por ferro ou do traco de talassenmia beta. 0 diag~

néstico molecular pode ser feito através do hapeamento pela técnica de

Southern (HIGGS et al., 1984)

Doenca da Hemoglobina H

A Doenga da Hemoglobina H manifesta-se laboratorialmente através
de microcitose e anemia de grau leve a moderado, com niveis de hemo-
globina entre 7 a 12 g/dl. O exame microscépico dos eritrécitos mostra
morfologia anormal com pPresenca de ponteado baséfilo, células em alvo
¢ poiguilocitose. A coloragio com azul de cresil brilhante mostra os
precipitados de hemoglobina H como pequenas inclusdes disseminadas nos
eritrécitos dos pacientes nio esplenectomizados. Apds a esplengctnmia
estas inclusdes aparecem como corpisculos tnicos no interior dag célu~-
las {RIGAS & ROLER, 1961; NATHAN, 1972; RACHMITEWITZ, 1969). A ele-
troforese de hemoglobina mostra uma fréqéo de migragdo rdpida, que é o
tetramero betad . Ao nascimento estes pacientes também apresentam ni-
veis significativos de hemoglobina Bart (gamad4) ( JONES & SCHROEDER,
1963; RIGAS et al., 1955; WAST et al.,1969). A doenca da hemoglobina H
pode ser suspeitada em recém-nascidos que apresentam anemia com mode-

rada/intensa hipocromia.
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sistémicas que interfiram na longevidade, reprodutividade e nas ativi-
dades didrias de seu portador. O agravamento de Suas manifestacées po~
de ocorrer, no entanto, por episédios infecciosos, exposigdo a agentes
oxidantes ou durante a gestacdo.Raramente a expansio do tecido hemato-
poético é intensa o bastante a0 ponto de provocar alteragbes esqueld-

ticas (WASI et al., 1969).

Hidropsia Fetal

A perda dos quatro genes responsdveis pela producio das cadeias
alfa & incompativel com a vida. Os fetos portadores desta anomalia
apresentam somente hemoglobina Bart (gama4), hemoglobina H (betas4) e
quantidade variavel de hemoglobina Portland (zetal2gama2) (WEATHERALL et
al., 1970; TODD et al., 1570). Muito embora estes fetos apresentem
concentragbées de hemoglobina aoc redo£ de 6 g/dl, esta hemoglobina nio
€ fisiologicamente funcionante devido a alta afinidade pelo oxigénio
das hemoglobinas H e Bart, provocando a morte fetal na segunda metade
da gestacfo. Estes fetos se apresentam com edema generalizado ou hi-
drépicos, em decorréncia da anemia intensa. A literatura descréve duas
criangas portadoras de hidropsia fetal por talassemia alfa e que so-
breviveram com a realizagdo de exsanguineo transfusées imediatamente
apés o nascimento. Estas criancgas foram subsequentemente mantidas em

regime crénico de transfusédes (YANOFSKY et al., 1984). .
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AS TALASSEMIAS BETA

As talassemias do tipo beta também poden ser classificadas em
quatro entidades clinicas de acordo com a intensidade de suas manifes~-

tacgdes (WEATHERALL, 1981: ORKIN & KAZAZIAN, 1984; NIENHUIS et al.,
1%84):

-~ Portador Silencioso.
~ Trago Talassémico.
- Talassemia Intermédia.

- Talassemia Major.

Diferentemente das talassemias alfa, a variabilidade das manifes-
tagbes das talassemias beta nac pode ser explicada unicamente pelo
niimero de genes que estdo alterados em sua fungdo de promocio da sin-
tese de cadeias de globina. Um inico gene beta ocorre em cada um dos
Cromossomos 11 e,portanto,células dipldides contém somente dois genes
beta. A heterogeneidade clinica das talassemias beta representa a in-
teragdo de mutacdes especificas que afetam de modo varidvel a expres-

sdo do gene beta. Muitas mutagSes impedem totalmente a sintesé de ca-
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deias beta (betad) enguanto ocutras provocam uma diminuigdo varisvel de
sua sintese (beta+) (ORKIN & KAZAZIAN, 1984). a capacidade do orga-
nismo em sintetizar cadejas gama de globina também influe na intensj-
dade das manifestacées clinicas por possibilitar a conjugacdo destas
cadeias com as cadeias alfa excedentes (BENZ & NATHAN, 1976; FESSAS

& LOUROPOULUS, 1974; NATHAN & GUNN, 1966; NATHAN ot al., 1969; NATHAN,
1972; PRCHAL & STAMATOYARHOPGULGS, 1981; WoOOD & WEATHERALL, 1976). Al-
guns individuos apresentan mutacbes gue afetam diretamente a expres-
sdo dos genes gama. Outros podem apresentar um gene que promove o au-—
wento da sintese de hemoglobina fetal. A heranga cumulativa de muta-
¢bes para o gene alfa também reduz a desproporgio entre a sintese de
cadeias alfa e beta modificando a expressdo clinica da talassemia {(Ra-

NAVAKIS et al., 1982).
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Portador Silencioso

O Portador Silencioso é aquele que apresenta uma leve despropor-
¢do na relag8o entre a sintese de cadeias alfa e beta, desproporcio
esta insuficiente para provocar alteragdo na eletroforese de hemoglo-
bina ou promover qualquer manifestacéo clinica. o exame da morfologia

eritrocitdria mostra somente uma discreta microcitose (WEATHERALL,
1981).

Trago Talassémico

O Trago Talassémico occorre em pessoas que sao heterozigotos para
uma das mutagdes que afetam a sintese das cadeias beta {VALENTINE &
NEEL, 1944; SMITH, 1948: SILVESTRONT & BIANCO, 1949). Os glébulos
vermelhos apresentam-se, na maioria dos seus portadores, como hipocré-
micos e microciticos. A sobrevida destes gldbulos é moderadamente in-
ferior a dos gldbulos normais, o gue provoca uma discreta hiperplasia
eritréide (PEARSON et al., 1960; MAZZA et al., 1976; MALAMOS et al.,
1362; FKNOX~MACAULAY et al., 1973; POOT#AKUL et al., 1973; WEATHERALL,
i%64). Uma pequena porcentagem de pacientes (2 a 19 por cento) pode
apresentar hepatoesplenomegalia, principalmente entre aqueles de as

cendéncia grega ou italiana.
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Talassemia Intermédia

Sob o termo de Talassemia Intermédia se compreende um laréo ag-—
pectro de quadros clinicos, que variam desde o assintomitico Como o
trago talassémico ao de maior gravidade como o talassémico major. A
base molecular da Talassemia Intermédia é bastante heterogénea. Em unm
grande nimero de pacientes & consequente & homozigose para alelos be-
ta+ da talassemia, ou seja, genes que Produzem uma certa quantidade de
cadeia beta de globina. Pode ocorrer também pela associacdo entre unm
alelo gue ndo promove nenhuma sintese de globina (betad) e um alelo
que produz certa guantidade desta cadeia (beta+). Outros casos sido
consequentes & associacdo com a talassemia alfa ou com determinantes
genéticos que resultam numa producao continua de cadeias gama, mesmo
na vida adulta. Estas duas iltimas condigdes reduzem a desproporcio
entre a sintese de cadeias alfa e nao~alfa através da diminuigio das
cadeias alfa no primeiro caso e pelo aumento de cadeias gama (Hemoglo-
bina fetal) no sequnda. Uma outra possibilidade, observada menos fre-
guentemente, & a associagdo entre a heﬁerozigose para o gene beta & o
gene alfa triplicado. Este gene alfa tfiplicado provoca um aumento na
producdo das cadeias alfa, promovendo um distidrbio semelhante a um ge-
nre de talassemia beta (MILNER et al., 1974; AKSOY et al., 1978;: FESSAS
et al., 1982; WEATHERALL, 1986; ORKIN, 1987; KAZAZIAN, 1990).

Clinicamente se observa na maioria dos pacientes, esplenomegalia
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de grau moderado a intenso, alteragbes esqueléticas tipicas da expan-
sdo do tecido hematopoético, calculose biliar e dlceras em perna (CHA~
RACHE et al., 1974; WILICOX et al., 1975). Alguns pacientes podem
apresentar compressdo da coluna vertebral por tecido hematopoético ex-
tra medular { MILNER et al., 1974; IUYENDIJK et al., 1975; CROSS et
al., 1977; MIHINDUKULASSURIVA et al., 1977; CANGADO et al., 1993).

A morfologia eritrocitiria e a fisiopatologia na Talassemia Yn-
termédia sdo muito semelhantes as observadas na Talassemia Major e que
serao descritas em seguida. A eletroforese de hemoglobina mostra 20 a
100 por cento de hemoglobina Fetal, até 7 bor cento de hemoglobina A2
& Zero a 80 por cento de hemoglobina A, de acordo com o gendtipo do

paciente.

Talassemia Major

A Talassemia Major, também chaméda Anemia de Coocley ou Anemia do
Hediterridneo ocorre em pessoas com homozigose dos genes mtantes res-
ponsaveis pela producio das cadeias beta de globina. Ocorre mais fre-
quentemente em pessoas originarias da regido do Mediterrdneo e se ca-
racteriza por anemia grave, hepatoesplenomegalia, deformidades dsseas
¢ morte prematura, geralmente antes dos 5 anos de idade. A sua fisio-
patologia e as condutas terapéuticas utilizadas desde o reconhecinento

desta sindrome serio descritas a seguir.
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TATASSEMIA MAJOR

FISTOPATOLOGIA

Na talassemia beta homozigota, ambos og genes que controlam a

acs valores de 0,9 a 1,1 observados nas pessoas normais (HEYWOOD et
al., 1964; HEYWOOD et al., 1965; WEATHERALL et al., 1965).A pouca pro~
ducdo de hemoglobina torna os eritrécitos intensamente hipocr&qicos. A
presenca de cadeias alfa livres da origem a precipitacios insolfiveis
{FESSAS, 1963; FESSAS et al., 1965; FESSAS et al., 1966) que alteram )
cicle celular e danificam a membrana eritrocitiria. og eritroblastos
sdo bloqueados em sua fase Gl do ciclo celular e nao prossegquem em sey
processo de divisdo ou muitas vezes nio atingem nem mesmo a fase §
{POLLIACK et al., 1974; WICHRAMSINGHE 1975). Este blogueio da matura-
¢80 associado & lesdo da nembrana provocam.a destruigdo intramedular
de grande parte destas células (RACHMILEWITZ et al., 1985). Os preci-
pitados de cadeias alfa provocam ainda um processo de fagocitose da
membrana eritrocitdria pelo sistema reticulo endotelial. Consequente-
mente as hemdcias vio se apresentar também com intensa mlcr001tose,

anisocitose e poigquilocitose,

Na tentativa de compensar a anemia crénica, ocorre um intenso es—
timulo eritropoético que determina uma hiperplasia do tecido medular

{NATHAN, 1964). Esta hiperplasia que ocorre praticamente em todos os



dades, interferindo com sua estrutura e forma e dando a estes pacien-
tes um aspecto caracteristico. Ocorre o alargamento da base do nariz,
proeminéncia dos ossos zigomdticos, dos maxilares e formacio ée bossa
frontal e occipital (BAKER, 1964; LAWSON et al., 1981). Focos de eri-
tropoese extra medular bProvocam intensa hepato~eaplenomegalia e tambénm
¢ aparecimento de massas intra-abdominais ou intra-tordcicas. A hipe—-
ratividade medular promove também um aumento da hipervolemia a qual,

associada a outros fatores que serio descritos abaixo, poderd causar

insuficiéncia cardiaca.

A hemossiderose também assume um papel importante na fisiopatolo-
gia da talassemia beta homozigota. Ela é consequente a uma série de

fatores:

~hemdélise crénica.

—~aumento da absorcio gastrointestinal de ferro.

~utilizacdo inadequada do ferro para -a sintese de hemoglobina.

-sobrecarga marcial pelas repetidas transfusés.

A intensidade da atividade eritropoética provoca ainda um au-
mento da absorgdo gastro intestinal de ferro 0 que faz com que todos
os pacientes apresentem um significativo actmulo de ferro em quase
todos 0s drgios ( ELLIS et al., 1954; ENGLE, 1964; ENGLE et al.,, 1964;
DE ALARCON et al., 1979). A incapacidade de sintese de hemoglobina
provoca também uma reducdo da utilizagdo do ferro, o qual se acumula

en todas as células medulares sob a forma de ferritina ou hemossideri-
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na (HARRISON, 1977: DRYSDALR et al., 1977). 0 ferro en excesso se acu-
mila sob a forma de bemossiderina em todo o parénguima (figado, bacgo,
coragdo, etc) determinando uma fibrose reativa que leva a esclerose e
consequentemente a um quadro de hemossiderose hepsitica e miocardices-
clerose. Ocorre tambénm acumulo de ferro nas glandulas enddécrinas com o

comprometimento de suas fungdes.

Estas criancas, geralmente diagnosticadas entre 6 meses e 2 anos
de idade, apresentam palidez, baixo ganho pﬁndero~estatural, atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor o hepatoesplenomegalia. 0s exames la-
boratoriais mostram niveis de hemoglobina entre 3 a 7 g/dl, com in-
tensa microcitose e hipocromia. Apesar de ser uma anemia hemolitica, a
contagem de reticuldcitos normalmente é baixa nestes pacientes devido
& ineficdcia da eritropoese que provoca a destruigio celular ainda no
interior da medula dssea. O mielograma revela uma intensa hiperplasia
eritréide, com relagdo granulocitos/eritrécitos superior a 20/1. A
eletroforese de hemoglobina mostra hemoglobina fetal entre 20 é 100
por cento, hemoglobina A2 entre 2 a 7 por cento e zero a 80 por cento

de hemoglobina A (WEATHERALL, 1981).

A evolugdo nos casos ndo tratados & sempre fatal, com a morte

ocorrendo geralmente entre og primeiros cinco anos de idade.
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HISTORICO

Foi THOMAS COOLEY, um pediatra norte americano quem, em 192§ re-
conheceu pela primeira vez a sindrome da Talassemia Major. Ele descre-
veu as caracteristicas comuns desta doenga em quatro criangas de ori-
gem italiana e grega e que apresentavam anemia grave { COOLEY ﬁ LEE,
1825; COOLEY & WITWER, 1927). Varias Publicagdes se sequiram is deg-
crigdes iniciais de Cooley ( WOLLSTEIN & KREIDEL, 1930; BATY et al.,
1932; WHIPPLE & BRADFORD, 1932, CASTAGRARI, 1933: MONCRIEFF & WHITBY,
i%34; WHIPPIE & BRADFORD, 1936; CHINT & VALERY, 19492) mas o termo ta-
lassemia s6 foi inicialmente utilizado por WHIPPLE e BRADFORD em 1936
para identificar a maior frequéncia desta sindrome em populacdes ori-

gindrias de areas do mar Mediterrineo.

Estas criancas apresentavam anemia intensa, com seu nivel de he-
moglobina geralmente entre 3 a 7 g/dl,=hepatoesplenomegalia e atraso
no crescimento. Apresentavam também caracteristicas faciais tipicas
como proeminéncia maxilar, proeminéncia frontal e alargamento da base
do nariz. 0s ossos longos apresentavam adelgacamento da camada corti-

cal, gque era interpretado como causado por intensa osteoporose.,

A maioria destas criancas morria antes de completar 5 anos de
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idade por complicagdes secundarias a grave anemia: insuficiéncia car-
diaca congestiva, miltiplas fraturas patoldgicas, infecgfes intercor-

rentes ou sangramentos por hiperesplenismo (MODELL & BERDOURAS,
1984},

Até o inicio da década de 60, pelo receio justificado da sobre-~
carga de ferro nestes pacientes, as transfusées de Sangque eram admi-
nistradas somente quando a anemia se tormava extremamente sintomdti-
ca. A introducdo de um esquema de transfusdes esporadicas permitiu um
aumento da sobrevida enm comparagio com as criancas ndo transfundidas.
Este esquema, no entanto, ndo evitava as alteracbes esqueléticas e as
complicacbes da anemia crénica, ndc melhorando portanto a qualidade de
vida de seus portadores. Cor o objetivo de mudar esta situagio, um re-
gime de transfusdes periédicas bara manter a hemoglobina em niveis
constantemente acima de 8,0 g/dl foi inicialmente Proposto por ORSINI
em 196l. Posteriormente WOLMAN (1964), BEARD e colaboradores { 1967},
MODELL (1967) e PIOMELLI e Ccolaboradores (1969), demonstraram que as
criangas mantidas sob um regime transfusional crénico que mantivesse a
hemoglobina sempre acima de 3,0 g/dl podiam ter vida relativamente
normal, sem as complicacdes observadas nas criangas que recebiam

transfusdes esporadicamente.

O acompanhamento destes pacientes, no entanto, mostrou que a me-
thora era transitéria. a partir da segunda década de vida surgiam as
complicagbes decorrentes do acdmulo de ferro secunddrio as miltiplas
transfusdes. As manifestacSes mais frequentemente relatadas eram

atraso no desenvolvimento fisico, hipotirenidismo, diabetes melittus,



hepatopatias e cardiopatias. A morte ocorria invariavelmente entre a
Segunda e a terceira década de vida, geralmente Por insuficiéncia car-
diaca e/ ou hepatica (MODELL, 1977). Os resultados posteriores com o
uso do siderofilo Desferrioxamina, através de sua infusdo subcutinea
lenta, possibilitaram o controle da hemossiderose, reduzindo as com-
plicagées em todos os orgdos e aumentando assim a sobrevida ( FARGION
et al., 1982; FLYNN et al., 1982; MASALA et al., 1984; HYMAN et al.,

128%; ALDOURT & WONKE, 1987:; BORGNA-PIGNATTT et al., 1988}).

0s regimes de hipertransfusio acabaram finalmente recebendo acei~
tagdo geral por permitirem:

—Atividade fisica normal.

~Crescimento e desenvolvimento fisico normais, pelo menos na pri-

meira década de vida.

-Reducdo da hipervolemia, da hipoxemia crénica e, consequentemen-—

te do esforgo cardiaco excessivo.

~Redugdo da hiperplasia da medula éssea e das alteragbes esquelé-—

ticas.

-Reducdo da hepatoesplenomegalia pela reducio da eritropoese ex-

tramedular.

-Retardo no desenvolvimento do hiperesplenismo pela diminuigdo de

hemacias com precipitados de cadeias alfa gue chegam ao baco.
~Reducdo da incidéncia de processos infecciosos.

~Redugdo da absorcgio gastro-intestinal do ferro nao-heme.
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A complicagdo inevitavel da terapia transfusional crénica é a he-

mossiderose. Nas criancas ndo submetidas ao regime de hipertransfuséo,

mal, atingindo até 10 mg/dia (HEINRICH et al., 1973). Nas criangas
submetidas ao reqime de hipertransfusées esta absorcidc se torna prati-
camente normal mas a quantidade de ferro introduzida anuaimente no or-
ganismo através das transfusdes corresponde, a grosso nodo, a 4 vezes
& quantidade total normalmente presente no organismo. Cada uniéade de
concentrado de hemdcias conténm 200 a 250 mg de ferro, de modo que uma
crianca de 12 anos submetida a0 regime transfusional desde o seu pri-
weiro ano apresentard, nesta ocasiao, cerca de 50 a 60 g de ferro,
quandc o normal seria ac redor de 2 9. Este ferro se deposita em vi-
rios tecidos, principalmente no bago, figado, Coragac e glindulas ep-~
décrinas e com o tempo torna impossivel a sobrevivéncia. Para eliminar
este excesso é necessédrio recorrer ao uso de agentes quelantes. A deg-
ferrioxamina é atualmente o tnico agente quelante disponivel comer—
cialmente realmente efetivo para administragéo cerdnica { BRITTENHAM,

19943,
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RECOMENDACOES TERAPEUTICAS ATUAIS

A experiénecia adquirida nos Gltimos 20 anos no tratamento das
criancas portadoras de talassemia provocou uma mudanca radical no seuy
prognéstico. A soma dos conhecimentos ocbtidos em varios centros de
terapia possibilitou, na metade da década de 80, a formulagio de um
protococlo de recomendacbes basicas ( CAO et al., 1987), que corre-
tamente aplicado, possibilita o desenvolvimento fisico normal e a so~
brevida satisfatéria pelo menos até a terceira década { BORGNA-PIGNATTI
at al., 1988 ). As recomendacdes abaixo se baseian neste protocolo,
at gual foram efetuadas algumas modificacées e complementagées que se

fizeram necessarias com os novos conhecimentos adquiridos nestes tilti-

BOS anos.

A terapia aos portadores de formas graves de talassemia objetiva
evitar a hipoxemia crénica e as graves consequéncias da hemossiderose.
Ela se baseia portanto no regime crénico dge transfusdes e na terapia
quelante intensiva, apoiados em outras medidas de suporte que também

serao discutidas a sequir.
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Terapia Transfusional:

transfundidas durante um ano divididos pelo pesc do paciente na metade
deste periodo). GABUTTI e colahoradores(lgao), por outro lado, demong-—
traram que este consumo era relativamente constante, independente do
nivel da hemoglobina média. Hoje se compreende que a medida que o re-
gime transfusional promove a inibicdo da eritropoese, ocorre reducio
gradual da hipervolemia e consequentemente maior eficiacia transfusio-
nal. Uma vez atingida a mAXima regreﬁgﬁo possivel da volemia, o consu-
me de sangue volta a ser diretamente proporcional aoc nivel de hemoglo-
bina média ( MARCUS et al., 1984). Baseando-se nestas consideragdes,
recomenda-se atualmente manter a hemoglobina média em torno de 12,0
g/dl, que e’o nivel considerado minimo para se obter a inibicio da
eritropoese ( DESCHAMPS et al., 1985). A hemoglobina pré transfusio-
nal, por sua vez, deve ser mantida sempre superior a 9,5 g/dl para
evitar a maior absorgéio gastro intestinal de ferro (PROPPER & BOTTON,

1280 }. Este regime permite um intervalo transfusional médio de 3 se-~
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manas nos pacientes nao esplenectomizados e 4 a3 5 Semanas nagqueles sen

bagoe (PIGA et al., 1989),

Inicio do regime transfusional:

Deve~se iniciar o regime transfusional quando se tiver certeza do
diagnéstico de talassemia major e a hemoglobina se mantiver constante-
mente inferior a 7,0 g/d41, na auséncia de fatores agravantes como in-
fecgbes, por exemplo. Na crianga que se mantém com hemoglobina acima
de 7,0 g/dl mas que apresenta grave comprometimento do crescimento,
alteragbes esqueléticas importantes ou aumento rapido do tamanho do

bage, 0 esquema transfusional também deve ser considerado.

Yolume transfundido:

A quantidade de sanque a ser transfundida deve ser baseada em

dois aspectos fundamentais:

~atingir o nivel de hemoglobina desejavel e,

—néo provocar sobrecarga circulatéria.

Para se calcular o volume a ser transfundido objetivando atingir
o nivel de hemoglobina desejdvel, podemos assumir que a administragao
de 2,51 ml de concentrado de hewmacias (hematdcrito = 100%) por quilo-
grama de peso corporal promove um aumento de 1,0 g/dl na concentracio

de hemoglobina em um individuo com volemia normal (SIRCHIA & ZANELLA,



rior a 100%, a quantidade necesssria para elevar a hemoglobina em 1,0

g/d1l deve ger valculada seqgqundo a formula:

V= 2,51 x 100
Ht
onde V= Volume (ml) de concentrado de hemicias por quilograma de peso
para elevar a hemoglobina enm 1,0 g/dl e Ht é o hematécrito do concen-

trade de hemacias a ser transfundido.

Eficécia transfusional:

A determinagio das hemoglobinas pré e pos transfusionais, além de
permitir verificar a hemoglobina média, possibilita avaliar a eficdcia
transfusional. A eficacia & definida como o coeficiente entre o ag~
mento real da hemoglobina e o aumento esperado pela transfusic. Nos
pacientes submetidos a regime crdnico de transfusdes, a hemoglobina
colhida apdés 30 minutos do término da fransfuséo pode refletir sua
concentragio apds o retorno ao equilibfio hemodindmico do organismo
(MOLLISON 1984). A reciproca da eficacia transfusional representa a
variagdo do volume sanguineo do paciente en relagdo ao esperado, isto
€, o "volume sanquineo aparente®. De fato, & intuitivo observar gue se
uma transfusio produz um aumento de hemoglobina de cingquenta por cento

do esperado (excluidas as causas da destruicdo imediata das hemicias),
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pode~se supor que o volume sanguineo do receptor é o dobro do espera-
do. O volume sanquineo aparente do Paciente, avaliado por um periodo
de tempo suficientemente longo (6 a 12 meses), pode entdo constituir a

contraprova da qualidade da terapia transfusional efetuada (MODELL,
1987).
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Terapia Quelante

Uma complicagdo inevitdvel da talassemia major é a hemossiderose,
Nas criancas ndo submetidas ao regime de hipertransfuséo, a absorgio
gastrointestinal de ferro & muitas vezes superior ao normal em conse-
quéncia da maior eritropoese.Nas criangas sob regime de hipertransfu-
s30, esta absorcioc intestinal se torna praticamente normal mas a quan~
tidade de ferro introduzida anualmente no organismo através das trans-
fusdes corresponde, a grosso modc, a guatro vezes a quantidade total
do organismo. Este ferro se depcsita em varios tecidos, prlnclpalmante
no bago,figado, coracio e glandulas endécrinas e com o tempo torna im-
possivel a sobrevivéncia. Para eliminar este excesso de ferro é neces-
sério recorrer ao uso de agentes quelantes, isto &, medicamentos que
se ligam ao ferro e o transportam para fora do organismo. A desferrio-
xamina é atualmente o unico agente quelante efetivo para administragéo
crénica. Ele foi o resultado de uma pesquisa conjunta da CIBA* e Ins-
tituto Federal SuiCo de Tecnologia, e introduzido no mercado COomO an-—
tibidtico, em 1962. Estudos posteriores, no entanto, mostraram que a

desferrioxamina era um potente sideréfilo produzido pelo Streptomices

Pylosus, capaz de penetrar no espaco intracelular, ligar-se ao ferro e
com ele ser eliminado pela via renal e intestinal. A sua baixa absor-
gdo por via oral (CALLENDAR & WEATHERALL, 1980)e a réapida eliminagéo
da circulagdo (ALLAIN et al., 1987)impediam que sua utilizagdo promo-
vesse um balango negativo de ferro nos pacientes submetidos a um reqgi-
me criénico de transfusdes. Somente em 1977, com a criacdo de um infu-

sor portatil gue permitia a aplicacdo subcutdnea do medicamento por 8
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a 12 horas foi possivel Treverter a hemossiderose destes Pacientes.

A capacidade quelante é condicionada "in vivo# Por guatro fato~

res:

~Via de administracao:

Infelizmente a desferrioxamina tem absorcdo oral minima { CALILEN
DAR & WEATHERALL, 19B0) e sua adwministragdo por via intra-muscular &
pouco eficaz devido sua rdpida eliminacdo da circulagio ( ALIAIN et
al., 1987). A aplicagdo endovenosa ou sub-cutdnea lenta (10 a 12
horas), diariamente, é o tnico meio de produzir um balango negativo do
ferro { PROPPER et al., 1976). Para esta aplicacdo é utilizado um
infusor portdtil que injeta o medicamento numa velocidade pré estabe-

lecida (figura 5).

-DOSe

A dosagem da eliminacio de ferro através da urina e fezes apoés a
aplicagdo de diferentes doses de desférrioxamina permite afirmar que a
dose padrdo deve ser ao redor de 40 mg/kg/dia, com variacio entre 20 a
%0 mg/kg/dia (FARGION et al., 1582). Em criangas que apresentam unm
acumulo excessivo de ferro, a necessidade da rapida redugdo da hemos-
siderose justifica a aplicagdo de doses maiores, sem exceder 100
mg/kg/dia (PIPPARD et al., 1978) devido a seus potenciais efeitos co-

laterais (vide abaixo).

~Intensidade da hemossiderose:
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(HARKER et al., 1968).

—Depésitos tissulares de vitamina C:

A excregio de ferrc pela desferrioxamina é reduzida nas situagdes

de caréncia desta vitamina (PIPPARD et al., 1982).



figura s

Figura 5. Fsquema do infusor do medicamento Desferioxa

mina e sua aplicacao no tecido subcut@neo.
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Efeitos colaterais da Desferrioxaming:

Entre as complicacédes do uso rotineiro da desferrioxamina ests a

facilidade de infecgdes pela Yersinia enterocolitica, que se utiliza

do ferro metabolizado pelo quelante. Sua manifestacio clinica mais
frequente é um quadro pseudo apendicular. A infecgdo por este nicroor-
ganismo pode provocar também abcesso hepatico ou esplénico, enteroco-

lite e septicemia { CHIU et al., 1986; GALLANT et al., 1986; KELLY et
al., 1987).

Ven sendo descrita a toxicidage auditiva da desferrioxamina, que
se inicia pela perda auditiva em altas freguéncias. FEla parece estar
relacionada com seu uso em altas doses (na maioria das vezesz em doses
superiores a 100 rg/kg/dia) em pacientes com niveis de ferritina séri-
ca inferiores a 1.500 microgramas por litro. Esta perda auditiva apa-
rentemente pode ser reversivel com a suspensac da terapia, desde gue
diagnosticada precocemente {DE VIRGILIIS et al., 1979; OLIVIERI et
al., 1986). A toxicidade ocular, rara, ocorre quando se enprega al-
tas doses de desferrioxamina e tambéﬁ é reversivel com a suspensido do
tratamento (ARDEN et al., 1984; BORGNA~PICNATTI et al., 1984). Do nes-
mo modo, o retardo na velocidade do crescimento e alteracdes n%s car-
tilagens epifisdrias dos ossos longos estido diretamente relacionadas
com a dose do quelante aplicado em pacientes com baixo actmulo de fer-
ro 2 é reversivel com a reducdo da dose (PIGA et al., 1988). Novos
quelantes orais vem sendo analisados mas as especificagbes necessirias
(alta especificidade e efetividade, alta absorcdo intestinal, baixa
toxicidade e baixo custo) para que substituam conm vantagem a desfer-

rioxamina, tornam bastante reduzido o nimero de drogas atualmente dis-



poniveis.
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Esplenectomia

Ras criangas submetidas a um regime crénico de transfusdes, o ba-
¢0 passa a desempenhar funcgdes antagbnicas por provocar maior CONSuUno
de sangue mas por outro lado por promover uma protecdo contra a hemos-—

siderose (POOTRAKUL et al., 1981).

0 ferro em excesso se deposita principalmente no sistema reti-
culo endotelial, e mais intensamente no bago, onde é armazenado sob
uma forma pouco tdxica. Sua retirada faz com que o ferro passe a ser
acumulado predominantemente ao nivel do tecido parenquimatoso, mais
prejudicial ac organismo (OKON et al., 1976). Por outro lado, o qua~
se inevitdvel desenvolvimento de hiperesplenismo e o conseguente au-
wmento da necessidade trasfusional, pode induzir um balango positivo do
ferro, agravando a hemossiderose ( BLENDIS et al., 1974; COHEN et al.,
1580; GRAZIANO et al., 1981). A remogio do bago, desse modo, ffequenw
temente se torna necessaria na conduta de pacientes com formas graves

de talassemia.

A indicagdo da esplenectomia deve, portanto, ser baseada princi-
palmente na avaliacdoc do balango do ferro. Nas criangas submetidas
precocemente ao regime de hipertransfusﬁes, ocorre um retardo no de-
senvolvimento do hiperesplenismo pela inibicdo da eritropoese endége—
ha e consequente redugdo de precipitados de cadejas alfa gue chegam ao

bago. Nas outras, é frequente que a esplenectomia seja necessaria nos
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primeiros anos de vida, Nos casos em que a determinacido do balango de
ferro é dificil de ser realizada, a indicacgio da esplenectomia pode
ser baseada nos critérios pPropostos por MODELL e PETROV (1977) que a
Tecomendam quando o consumo de concentrado de hemdcias for superior a

200~250 ml/kg/ano, em regime que mantém o paciente com sua hemoglobina

pré-transfusional superior a 10,0 g/di.

Acido Pélico

Em consequéncia da sua maior atividade eritropodtica, as criancas
portadoras das formas graves de talassemia e nio submetidas a regime
crdnico de transfusdes, frequentemente apresentamr deficiéncia de dcido
folico { LUBHY et al., 1961; ROBINSON et al., 1983). Se a dieta destas
criancas for pobre neste elemento, é aconselhdvel sua suplementacio
diaria com lmg, evitando assim o Componente megaloblastico a hemdlise
cronica. Nos pacientes submetidos a um regime crdnico de transfusdes a

inibicdo da eritropoese provavelmente torna desnecessiria a suplemen

tagado alimentar desta vitamina.

Vitamina ¢

A vitamina C desempenha um pPapel na interconversioc do ferro entre

seu estado ferroso (Fe++) e férrico (Fe+++) (ROESNER, 1983). Em pa-
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cientes com acumulo excessivo de ferro & comum sua deficiéncia devido

ao seu catabolismo aumentado (LYNCH et al., 1972).

A deficiéncia de vitamina © promove uma deposicic de ferro a ni-
vel parenquimatoso e menor eficicia da desferrioxamina ( O’BRIEN,
i974; WAPNICK et al., 1969; PIPPARD et al., 1982). A sua suplementa-
¢d0, no entanto, deve ser indicada com cautela pois hd indicios de

sua agdo no desencadeamentso de cardiopatia nestes pacientes {NIENHUIS,

1981}).

Recomenda-se, portanto, iniciar a administracdo de vitamina C
somente apdés um ciclo preliminar de terapia com desferrioxamina. A do-
se deve ser de 5 ng/kg de peso, sem ultrapassar a dose mixima de 200
Bg/ dia. Ela deve ser administrada preferencialmente apés duas horas
do inicio da infusido da desferrioxamina, de modo a facilitar a capta-

¢do do ferro.

Novas opgdes de tratamento .

Varios centros médicos vem se destacando no exterior pela reali-~
zagao de transplante de medula Sssea em portadores de talassemia major
(GIARDINI et al., 1994; WALTERS & THOMAS, 1994; LIN & Lin, 1989; OR et
al., 1988; HUGH-JONES et al., 1989; FRAPPAZ et al., 1989). Este proce—
dimento &, atualmente, a dnica opciao de cura da talassemia. Nem todos
os pacientes, no entanto, estdo em condigdes de serem submetidos ao
transplante em virtude da necessidade de doador compativel paré 0 sig~

tema HIA e também pela presenga de complicagées decorrentes das trans-



fusdes prévias. Para todos estes surge nova esperanca com a terapia
genética. Esta terapia, que se tornou potencialmente vidvel apés a
identificacio do defeito genético de virias patologias, consiste no
isclamento do gene normal correspondente e a sua insercio no organismo
destes pacientes. Através desse processo ja estd se consequindo a cor-
regao parcial de algumas alteractes gencéticas (HOGERBRUGGE ot ai.,
1893; KOHN et al., 1993; ILu et al., 1993). Para que se obtenha melho-
ras clinicas significativas & necessiario, no entanto, gque os resulta-
dos desta terapia sejam aperfeigoados de modo a poderem ser aplicados

nos talassémicos, o gue se espera seja conseguido ainda nesta década.
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A TALASSEMIA MAJOR NO BRASTL

No Brasil, a taxa de mortalidade em criangas menores de 5 anos
{T¥M5} foi de 65 por 1.000 em 1992 {UNICEF, 1994). As principais cau-
sas de 6bitos foram a desnutrigio e as doengas infecto-contagiosas.
Outros fatores determinantes desta alta mortalidade constituem a baixa
renda per capita, o saneamento bdsico inadequade para a maioria das
moradias e os baixos investimentos de recursos governamentais na &rea

de sadde e educacgdo (UNICEF, 1994).

E assim compreensivel o sentimento generalizado entre a popula-
géo, entre os politicos e mesmo entre os médicos que investimentos na
drea de daen@as genéticas e, principalmente, na area das henoglobing-
patias,constituam gastos supérfluos. Complementando esta situwacgdo, a
Genética Médica ndo constitui um tema prioritario no curriculo das
escolas de medicina e, conseguentemente, os médicos sofrem a falta de
conhecimentos praticos de sua aplicacédo na clinica diaria. Normalmente
os profissionais de satide piblica igﬁoram o impacto das condigdes ge-
néticas na sadde da populagdo. Os geneticistas trabalham praticamente
56 em centros de atengdo tercidria e instituigées universitirias, ge-
ralmente sem envolvimento com temas comunitarios. Agravando ainda
mais esta situagfo, larga parcela da populacido apresenta baixo nivel
cultural e, consequentemente, conceitos sobrenaturais e fatalistas so-
bre a origem e evolugdo das doengas hereditarias.o governo, por sua
vez, em virtude do grande nimero de portadores destas patologias, da
complexidade de seu tratamenteo e da necessidade de seu aconpanhamento

por periodos longos, tem negligenciado a instalagdoc de um programa
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de prevengdo, deteccgido e tratamento destas doencgas hereditdrias. Estes
fatores tem provocado graves deficiéncias no planejamento da preven-
¢do e do tratamento adequado destas patologias, o que por sua vez leva

a morte precoce de seus portadores (TRICTA et al., 1993)

A literatura médica brasileira apresenta varias publicacdes sobre
a prevaléncia da talassemia em nosso pais (ALCANTARA & MACHADO, 1978;
ARAUJO, 1971; ARAUJO & JAMRA, 1962; AZEVEDO et al., 1980; CAMPOS,
19268; CASTILHO & NAOUM, 1987; CULPY, 1981:; FREITAS & ROCHA, 1983; MO~
TTA et al., 1983; NAOUM, 1984; NAOUM et al., 1984; HAOUM et al.,
1985; NAOUM et al., 1986; NAOUM et al., 1987 a; Naoum et al., 1987 b;
QUEIROZ, 1982; RAMALHO, 1976; RAMALHO, 1986 a; RAMALHO, 1986 bh; RAMA-
iHO & PINTO, 1983; RUIZ, 1985; SALZANO, 1979; SALZANO et al., 1968 a;
SALZANOG et al, 1968 b; SALZANO & TORDO, 1982, SANTOS, 1982; SIIVA,
1979; SILVA et al., 1981; TAVARES NETO et al., 1986; TIMONER, 1991;
TONDO & SALZANO, 1962; ZAGO et al., 1980; ZAGO et al., 1981; ZAGD et
al., 1983). Baseada nestes dados, a Organizagdo Mundial da Sadde esti-
ma gue no Brasil nasgcam anualmente cerca de 250 criangas portadoras de
Talassemia Major (WHO, HMG 85/8, 1985). ¥ excassa, no entanto, a des—
crigado da experiéncia brasileira no tratamento de portadores de talas-—
semia major (BADRA, 1950; BISSOLI & SILVA, 1983; CHAVES, 1968; COSTA &
URTADO, 1967; DELASCIO & CESAR, 1958;.GOHIDE & CAMPOS, 1958; JAMRA et
al., 1962; MACHADO, 1989; MOURAO & CAMPOS, 1961; RAMALHO & LORAND,
1880; ZAGO et al., 1984). Estes autores mostram, até recentemente, a
intensa morbidade da doencga, com os pacientes apresentandc as altera-
gbes esqueléticas caracteristicas, hepatoesplenomegalia, cardiomegali-

a .
e mortalidade nos primeiros anos de vida. Estes pacientes, apesar de
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acompanhados na maioria das vezes pelos maiores especialistas do pais,
eram tratados em consultérios particulares ou hospitais universiti-
rios, onde sofriam as desvantagens prdprias destes servigos.0 atendi-
mento em consultérios dificilmente possibilita o atendimento multi-
disciplinar necessario no acompanhamento destes doentes e normalmente
impede a avaliacio das medidas terapéuticas devido ao pequeno ntmerc
de pacientes tratados pelo médico. 0 alto nivel e a diversidade da
atencdo médica encontrado nos hospitais universitarios, por outro la-
do, impede a formagdo de um vinculo forte entre o Paciente e o médico
em consequéncia do sistema rotativo utiizado para o treinamento dos
novos profissionais. Nessas instituigdes o médico nio tem possibilida-~
de de acompanhar os pacientes por um tempe suficientemente longo para
conhecer a complexidade da doenga. 0 paciente e sua familia, por sua
vez, nao conseguem identificar claramente um médico que o conheca in-
timamente, condicédo indispensédvel no acompanhamento de doentes créni~
cos (WHO WORKING GROUP ON THE PSYCHOSOCIAL ASPECTS OF THALASSAEMIA AND

SICKIE CELL DISEASE, 1989).
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EXPERTENCIA DO CIPOI

JUSTIFICATIVA

Até 1987 a situacdo dos portadores de talassemia major em Campi-
nas ndao era diferente dagquela encontrada em outros centros uni-
versitdrios do pais. Até este periodo os pacientes da Universidade
Estadual de Campinas eram acompanhados no Centro Infantil de Investi-
gagbes Hematoldgicas na Infdncia "Dr. Domingos Boldrini". Esta insti-
tuigéo,conveniada com a UNICAMP e reconhecida como centro de referén-—
cia nacional no tratamento de criancas portadores de doengas onco/he-
matoldgicas também prestava assisténcia aquelas com talassemia major.
Comc nas demais instituigbes, estes pacientes eram acompanhados no am—
bulatério geral de hematologia, onde eram feitas as consultas e as
transfusdes peridédicas. O atendimento era prestado por uma equipe de
nédicos residentes supervisionados por hematologistas pediatras. Embo-~
ra os pacientes recebessem um tratamento altamente especializado, este
sistema de atendimento impedia a cria@ﬁo de um vinculo entre os pa-
cientes e um médico claramente identificado que assumisse a responsa-
bilidade de seu tratamento. 0 atendimento no ambulatdério geral .evitava
também a reunido destes pacientes e seus familiares, dificultando sua
identificacgdo como um grupo portador de uma mesma patologia. Os médi-

cos por sua vez, também ndo visuwalizavam as necessidades destes pa-
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cientes além das requisicées basicas das consultas, das transfusées de
sangue e das receitas de medicamentos. Apesar da gratuidade do atendi-
mento e das transfusdes, cabia as familias providenciar o material ne-
cessdrio para a terapia quelante: o infusor portatil, as seringas,
scalps, dgua destilada e os frascos de desferrioxamina. As dificulda-
des e a complexidade da fragio da terapia que cabia a familia sd foram
percebidas apés anos do acompanhamento destas criancas e através de
suas proprias manifestacdes. Em 1987, durante uma consulta de rotina,
ao guestionar o pai de uma crianga scbre o uso da desferrioxamina, ele
respondeu gue sua filha ndo estava utilizando o medicamento nos Glti-
mos meses por ndo ter ainda consequido vender os mdveis de sua casa
para comprar o medicamento. Era simples para nds, médicos, sentar
atras de uma mesa e receitar os medicamentos necessdrios sem se envol-
ver com as dificuldades deste tratamento. No Brasil um frasco de des—
ferrioxamina custa ao redor de US$ 15, o gue equivale a aproximadamen-
te 25 por cento do saldrio minimo mensal. A necessidade média para uma
crianga de 5 anos € de 45 frascos por mész, cujo custo equivale a 10
salarios minimos/més.Seguramente episddios como este, expondo a sobre
carga financeira, psicoldgica e socigl gue a doenca traz para sua fa-
milia sempre foram manifestados periodicamente. Faltava a sensibili-

zagaoe a estes sinais de alerta.

Pouco tempo depois deste episddio, promoveu-se uma reunifio com
as familias destas criangas. Nesta ocasidc foi formada a "“Associagdo
de Pais e Amigos dos Talassémicos de Campinas", cujo objetivo era reun-
nir esforgos para uma melhor assisténcia aos portadores desta patolo-
gia. A primeira conquista deste grupo, em conjunto com a Sociedade

Brasileira de Pediatria, foi ainda durante o ano de 1987, o compromis-
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so do governo federal do fornecimento gratuito da desferrioxamina aos

portadores de talassemia major no Brasil (anexo 1).

No ano sequinte, nova "manifestacdo de alerta". Uma adolezscente
com talassemia, acompanhada hd varios anos na instituicdo e gue j4 ha-
via perdido uma irmi com a mesma patologia, apresentou uma crise de
choro durante seu atendimento. Dizia que desde pegquena vinha.todos
o8 meses para as consultas e transfusfes e era insuportavel permanecer
pa sala de hemoterapia junto com as criangas gue recebiam quimiotera-
pia. Afinal, dizia, aquelas criancas ficavam em tratamento durante um
ou dois anos,eram curadas e ndo mais precisavam voltar ao hospital.
Ela, por outro lado, ndo tinha nenhuma perspectiva a ndo ser passar o
resto de sua vida acompanhando o tratamento e a cura das outras crian-

Cas.

Era evidente que estes pacientes necessitavam nidc sé de um espaco
fisico préprio mas, principalmente, de um acompanhamento abrangente,
que extrapolasse a dispensagdc de medicamentos e os cuidados médicos.
Com este objetivo foi entdo criado o primeiro centro de tratamento es-
pecifico para os portadores de Talassemia no Brasil. A inauguragdo
deste centro ~ Centro Integrado de Pesguisas Onco/Hematolégicas na In-
féncia -CIPOI~ (figuras 6 e 7), no caﬁpus da Universidade Estadual de

Campinas, tornou-se possivel em agosto de 1988.
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figuras 6 e 7

AGURS

Centro Integrado de Fesquisas Oncohematologicas
na Infancia - CIPOI

Universidade Estadual de Campinas, SP



ORGANIZACAO

A primeira tarefa do Centro Integrade de Pesquisas Onco/Hematold—
gicas na Infancia foi motivar profissionais da sadde de diferentes es-
pecialidades a se envolverem diretamente com o atendimento destes pa-
cientes. O remanejamento destes profissionais permitiu a formagio de
w novo grupe terapéutico na universidade sem custos adicionais. EFEra
necessario, no entanto, o estabelecimento de um protocolo de trata-
mento gque recomendasse condutas tanto no periodo estdavel da doenca co-
me nos periodos de crises. Uma jornada sobre Talassemia fol realizada
em outubro de 1988 com a participacdo do Dr. Antonio Piga, diretor do
Centro de Talassemia da Universidade de Turim, Italia. Fol constituida
uma equipe de profissionais formada por médicos, enfermeira, psicdlo~
gas e assistentes sociais. Permitiu-se assim, além da criacdo de
uma drea especifica e facilmente identificdvel com a talassemia, a

constituicio de uma equipe especializada e dedicada 3 assisténcia aos

saus portadores. .

Concomitantemente foi iniciado um programa de orientacdo aos pais
sobre a patologia de seus filhos e 05 cuidados necessiarios para evitar
as complicacdes da doenca. Uma campanha de orientacaoc populacional com
o objetivo de divulgar a talassemia, sensibilizar a comunidade sobre a
necessidade de doacdo de sangue e também arrecadar fundos para o
auxilio aos pacientes mais carentes foi iniciada em conjunto com a as—

soclacido de pais (anexos 2 a 11).
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Um protocolo de recomendagdes basicas para o tratamento da ta-
lassemia foi editado em portugués, traduzido do manual editado na It§-
lia e E.U.A. e preconizado pela Organizagdo Mundial de Saide (anexo
12}. Artigos foram publicados em revistas médicas com o objetivo de
divulgar as condutas atuais de tratamento (Tricta, 1988; Trictﬁ, 1989;
Tricta, 1990). Para os pacientes foi realizada a tradugio do livreto
“Per che viene in ospedale™, de autoria dos Drs. Pia Massaglia e Anto-
nioc Piga. Este livro, editado sob a forma de histérias em quadrinhos,
esclarece as principais gquestdes sobre a doenca e seu tratamento, numa

linguagem acessivel s criancgas e adolescentes {anexo 13).

Alguns objetivos terapéuticos foram estabelecidos:

1} Corrigir a anemia de modo a evitar os danos da anoxia crénica,
a hiperplasia do tecido eritropoético e consequentemente as alteracgoes
fisicas secunddrias. A correcido da anemia deveria tentar reduzir a
administragdo de sangue a gquantidade minima possivel para limitar seus

riscos a valores aceitaveis.

Y

2) Reduzir a intensa hemossiderose dos pacientes mais velhos e

preveni-la ou limitd-la nas criancas mais jovens.
3) Permitir o crescimento e o desenvolvimento normais.

4) Possibilitar o desenvolvimento educativo e psicolégico e, con-
sequentemente, a insercdo do paciente na sociedade sob uma forma pro-~

dutiva.

O servigo foi organizado sob a forma de "hospital-dia", na qual

a8 criangas vem uma ou duas vezes ao més para as transfusdes. Diaria-



mente sdo atendidos deste modo 5 a 6 criangas acompanhadas porlum de
seus pais. As transfusdes sio planejadas de modo a permitirem o maior
mimero possivel de avaliagfes e intervengdes no mesmo dia, reduzindo
deste modo as auséncias da crianga a escola e as auséncias de seus

pais ao local de trabalho.

0 atendimento é iniciado entre 7:30 e 8:30 horas, guando sdo co~
lhidas as amostras de sangue para a prova de compatibilidade, a pes-
guisa de anticorpos anti-eritrocitarios, a dosagem de hemoglobina,

transaminases, etc., conforme protocolo pré-estabelecido (tabela 1).



TABELA 1

PROTOCOLO DE AVALIACOES LABORATORIAIS

PROGRAMA DE TALASSEMIA

Antes da primeira transfusdo: Hemograma
Plaquetas
Reticuldécitos
Tipagem e fenotipagem eritrocitiria
Sorclogias para Hepatite B, HIV, Lues,
Toxoplasmose, Mononucleose, Chagas e
Citomegalovirus

Antes de cada transfusio

Hemoglobina

Transaminases

Pesquisa de aloanticorpos

Prova de compatibilidade

Calculo do decréscimo da hemoglobina

Apds cada transfusdo

Hemoglobina
Cilculo da eficdcia transfusional
Calculo da data da préxima transfusdo

A cada 3 meses

Hemograma
Plagquetas
Ferritina

A vada 6 meses

L1]

Sorologias para Hepatite B, HIV, .Lues,
Toxoplasmose, Mononuclecse, Chagas e
Citomegalovirus

T3, T4 e TSH

Ultrasom abdominal

Ecocardiograma

Revisdo dos indices transfusionais

A cada 12 meses

E L)
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Durante o periodo em que sdo realizadas as provas de compatibili-
dade,as criangas sdo avaliadas pela equipe de enfermagem, hematologis-
tas, pediatras e periodicamente por especialistas (endocrinologista,
cardiologista, otorrinologista,psicélogo, pedagogos,etc) ou realizam
08 exames de controles periddicos como ultrassom abdominal, ecocardio-
gramas ou radioldgicos. As transfusfes sio iniciadas geralmente ao re
dor das 11:00 horas. Para reduzir os riscos de troca de sangue foi
instituida a rotina da transfusdo ser administrada por dois profissio
nais : um gque verifica a tipagem da unidade de sangue e outro gque o
compara com a tipagem do paciente. Durante as duas ou tres horés do
decorrer da transfusfo sdo freguentes as atividades recreacionais com
as criancas, desenvolvidas por uma equipe de psicdélogos e terapéutas-—
ocupacionais. Trinta minutos apés o término do sangue é verificada a
hemoglobina pés transfusional e através de seu valor e da média da he
mélise observada nas dltimas cinco consultas é calculada a data do re

torno para nova transfusdoc (figura 8).



figura 8

PROGRAMA DE TALASSEMIAS / ROTINA AMBULATORIAL

TRANSFUSOES

ATIVIDADES RECREACIONAIS ALMOCO

CONSULTAS E AVALIAGOES ESPECIAIS

COLHEIT2 DE Hb pOS E
AMES IAGENDAMENTO

A i 1 F 1 L1

8:00 9:00 10:00 11:00 12:00 13:00 14:00 15:0C h

Figura 8. Rotina ambulatorial do CIPOI. A estrutura do servi
.0 permite uma grande variagdo de atividades diagnosticas e
terapéuticas que, realizadas simultaneamente, reduzem a fre

quéncia e a permanéncia dos pacientes no ambiente hospitalar.



TERAPTA TRANSFUSIONAL

0 regime transfusional utilizado até 1986 consistia na manuten-
gdo da hemoglobina em niveis superiores a 10,0 g/dl através da admi-
nistragiio de concentrado de hemdcias lavadas em intervalos requlares
de 3 a 4 semanas. O tempo entre as transfusées era normalmente deter-
minado pelo nivel de hemoglobina pré- transfusional. Baseando-se go—
mente na hemoglobina pré-transfusional era dificil a Ranutencgio de um
nivel regular de hemoglobina devido a grande variabilidade entre os

pacientes com relagio & sua volemia e grau de hemdlise (tabelas 2 e
3).

Do mesmo modo, com a intencéo de reduzir o nimero de visitas ao
centro de tratamento e consequentemente reduzir os transtornos provo-
cados pelas auséncias na escola ou locais de trabalhe, procurava-se
promover a maxima elevagio possivel da hemoglobina em cada transfusao.
Consequentemente ocorriam variagdes grandes nos valores das hemoglobi-
nas pré e pos transfusionais com poucos pacientes atingindo a inibicdo
ideal da eritropoese. Foram entdo padronizados os niveis desejaveis de
hemoglobina prétranfusional e hemoglobina média que passaram a-ser al-
mejados durante o regime transfusional. Iniciou-se o controle regular
da hemoglobina pdés-transfusional, colhida apés 30 minutos do término

das tranfusdes com o cbjetivo de permitir avaliar em cada paciente:

- a eficdcia transfusional,
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decréscimo diirio da hemoglobina,
agendamento da transfusio sucessiva,
média da hemoglobina pés trasfusional,
hemoglobina média anual,

consumo anual de sangue,

volemia aparente,

O calculo destes indices era feito através de férmulas preconiza-
por SIRCHIA e ZANELLIA (1985) e adotadas na maioria dos servicos

prestam assisténcia aos portadores de talassemia. A normatizacio

da avaliacdo transfusional fornece meios para a andlise de novas moda-

lidades terapéuticas e possibilita a comparacac de seus resultados en—

tre

os diversos centros de tratamento.



TABELA 2

1985
Nimero 15
Pacientes
Tdade 5,7
{anos) *3,3
b pré 8,9
{g/dL1) *1,3
Hb média 10,8
{g/dl) 3,4
Bb pos 12,9
{g/al) *1,8
Decrésc. N.R
(%/dia)
Consumo N.R
{GV/kg/ano)
Intervalo 27
transf. (dias) 6
Unidades/ 20
paciente g

Total unidades 279
transfundidas

N.R.= Célculo ndo realizado
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iNDICES TRANSFUSIONAIS EM TALASSEMICOS MAJOR

1986

29
6

23
9

347

NAO ESPLENECTOMIZADOS

1987

17

427

1988

421

1989

416

1990

22

25
9

540

1991

+0,5

£0,2

191
+24

21
4

24
9

600

1992

25
o N

668 -

1993

b
L1

4 T
- -

=+

L I ]

M M B
QW oM oW
- W

e

Q =

-~ - - »

NN ] e U7 ) Q

e
V]
L+ 4;)

H N
0

L
el >
[l

754




71

TABELA 3
INDICES TRANSFUSIONAIS EM TALASSEMICOS MAJOR
ESPLENECTOMIZADOS®

1685 1986 1987 1988 1989 1990 1991 1992 1993
Nimero 1 1 4 4 6 6 8 <} 8
pacientes
Idade 5,7 6,7 10,2 11,2 12,7 13,7 14,9 15,9 17,90
{anos) 5,0 £5,0 4,3 %3,7 #3,4 13,4 3,6
Hb prs 2,8 9,7 10,2 9,9 10,0 9,7 9,8 10,0 10,0
{gs41) *0.8 *0,7 #%0,1 20,2 %0,4 *0,2 0,2 *0,6 *0,3
gk média 1,6 12,0 11,7 11,5 11,5 11,4 ii,% 11,8, 11,6
{g/dl) 0,6 *0,5 *0,5 0,3 *0,2 0,7 *0,4
Hb pos 13,4 14,4 13,2 13,4 12,9 13,3 13,2 13,6 13,2
{g/dl} *1,6 *1,4 11,0 0,9 20,6 *0,2 %0,4 1,0 0,7
Decrésc. N.R N.R 0,8 0,9 o0,9 1,1 0,9 1,0 0,9
{%/dia) 0,1 %0,1 0,1 *0,2 0,1 *0,1 0,
Consumno H.R N.R. 150 148 154 157 148 141 135
{GV/kg/ano) £32 #34 #32 %35 $30 £32 #26
Intervalio 34 45 26 26 26 23 25 28 26
transf.{dias) *2 8 +3 *3 3 +s - +3 *3
Hnidades/ 12 16 23 21 19 21 21 17 18
paciente *3 19 6 t6 s +7 x5
Total unidades 12 16 92 84 114 125 139 13e 126
transfundidas '

M.R.= Cédlculo ndc realizado

* Excluidos os pacientes esplenectomizados no ano anterior e no ano da
avaliacgéo

@ Um paciente faleceu em 1993 por septicemia por Yersinia. Houve a in~

clusdo de nove paciente na avaliagdo durante este ano.
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As bolsgs de concentrado de hemdcias passaram a ser rotineirﬁmenw
te pesadas para, através do conhecimento da densidade do sangué, de—
terminar o volume real transfundido. Para uma verificagdo ainda mais
exata destes indices, foram analisados os hematdcritos de 1.5060
concentrados de hemacias transfundidos consecutivamente durante 1988
& 1989. A média dos resultados obtidos foi 72% com um desvio padrio de
6 %, valor que tem se mantido estivel nas avaligdes que sdo repetidas
periodicamente. O conecimento deste indice passou a permitir o cilculo

preciso da gquantidade de eritrdcitos presentes em cacda unidade trans-

fundida.

A partir de janeiro de 1989 todos estes indices passaram a ser
caiculados através de um programa computadorizado criado pelo Centro
de Talassemia da Universidade de Turim (GABUTTI et al, 1987). Este
programa simplifica os processos de andlise dos dados relativos aos
indices transfusionais e a terapia quelante. O registro dos dados ba-
sais de cada paciente, assim como de.todas as consultas médicas,
transfusdes e avaliagbes realizadas permite a rdpida verificacio da
evolugdo do paciente, um controle mais rigido do tratamento, a anadlige
egtatistica global dos pacientes e a possibilidade da comparagio des~
tes indices com os obtidos em pacienteé de outros centros, facilitando

a realizagdo de estudos cooperativos.

Iniciou-se também, em conjunto com o Hemocentro da UNICAMP, a fe-
notipagem destes pacientes para os antigenos ABO, Kell, Kidd, Duffy,

E,D e C. Este procedimentec foi o passo inicial do programa gue visava



73

reduzir a formagdo de aloanticorpos jé& demonstrados em 20% destes
pacientes (tabela 4). O segundo passo foi o inicio de um programa de
transfusdes com doadores cujos fendtipos eram o mais proximo possivel
ao dos pacientes. 0 alto custo da fenotipagem impedia, no entanto, que
ela fosse realizada rotineiramente em todos os doadores de sangue.
Foi criado entdo um "Clube de Doadores"™, no qual os doadores eranm
classificados de acordo com seu fenétipo eritrocitirio e as doagdes
eram feitas periodicamente, em esquema de rodizio para o grupo de
criangas talassémicas com a mesma fenotipagenm (figura 9). Dessé modo
foi reduzido o custo de fenotipagem generalizada a todas as doagbes de
sangue sem os inconvenientes das doagdes dirigidas. Hoje aproximada-—
mente 37% das transfusdes destes pacientes sdo realizadas através deg-
te sistema e a aloimunizacdo atinge 16 % do total dos pacientes, sendo
zero por cento nos pacientes que receberam transfusdes somente através

deste sistema.
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TABELA 4 ATOANTICORPOS EM TALASSEMICOS
Faciente Data de Pesquisa de anticorpos eritrocitérios

Hascimento pré ~1990 1994
A.B.M. 10/09/89 N.R. -
A.L. 17/06/76 - Anti-RKpa
A.P. 01/06/88 - -
A.R.S. 09/03/78 - Anti-I/E
B.C.M. 13/03/91 N.R. -
C.B. 02/06/79 - N.R.
C.F.F. 12/03/93 N.R. -
D.B. 02/08/85 - -
D.C. 03/06/81 - -
D.M.V. . 13/02/90 N.R. -
E.A. 12/08/83 - -
B.FP.C 03/05/80 - -
E.M.R. 10/08/76 K.R.
F.H.B. 23/08/74 - -
G.A.V. 27/01/83 N.R. -
G.P. L. 21/09/81 - -
G.M.0. 28/10/89 N.R. -
H.D.K.V 23/05/90 H.R. -
H.L. 29/09/79 - -
J.B.Z. 08/04/81 - -
J.5. 12/12/83 - -
J.Z.A. 20/12/84 - -
L.M.L. 25/04/78 - -
.G, 30/07/76 Anti-Rell Anti-Kell
L.C.J. 09/11/74 Anti-Kell Anti-Rell
L.E.R. 23/12/88 - -
M.A.B. 24/06/81 - -
M.C.P 08/01/92 N.R. -
F.H.R. 1r/11/82 N.R. -
R.A.D. 03/06/84 - -
R.AM, 13/12/88 N.R. e
E.P.R. 06/08/76 Anti~D Anti-D
R.R. 28/09/7171 - -
E.R.5. 21/11/80 Anti~-Kell Anti-Kell
T.A.F.R. 16/12/81 - -
T.H.P. 29/05/84 - -
T.P.R. 10/03/87 - -
T.R.C 28/10/713 N.R. -
T.R.D. 22/05/73 Anti-Kell/T Anti-Kell/I
v.B.P. 24/12/81 N.R. -
W.k. B 20/08/70 - -
N* pacientes analisados 28 40
He* pacientes com aloanticorpos 5 (18%) 7{18%)
Idade média {(anos) dos pacientes 9 %5 12 6
Idade média dos pacientes com

aloanticorpos 13 3 17 *2

H.R.= Pesquisa de anticorpos ndo realizada.
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Foi estabelecido o controle sistematico da avaliagdoc de iﬁfecgées
passiveis de serem transmitidas pelas transfusdes. As sorologias para
Sifilis, Doenca de Chagas, Hepatite B, Mononucleose, Citomegalovirus e
HIV passaram a ser realizadas rotineiramente a cada 6 meses. Entre os
25 pacientes acompanhados em 1987, 76% ja haviam tido mononucleose,
76% também ja haviam sido infectados pelo citomegalovirus, sessenta
por cento haviam tido hepatite B e 28% toxoplasmose ( tabela 5). Dois
pacientes apresentavam distintamente sorologia positiva para doenga de
Chagas e HIV. Desde entfo ndo ocorreram novas infecgdes pelo HIV ou

pelo Trypanosoma cruzi. Na dltima avaliagdo soroldgica realizada em

1893 a prevaléncia de sifilis transfusional manteve-se zero, enquanto
a prevaléncia de toxoplasmose, mononucleose e citomegalovirus ﬁostrou—
se em 24%, 50% e 68% respectivamente. Houve uma queda acentuada das
infecgdes pelo virus da hepatite B a partir de 1989, gquando todos os
pacientes gque ainda ndo haviam recebido transfusdes e agueles sorclo~
gicamente negativos passaram a ser imunizados com a vacina especifica.
Em 1990 foi realizada a primeira avaliagdo soroldégica para a hepatite
C e para o HTLV~-1 nestes pacientes. Este estudo demonstrou que 67% e

11% dos pacientes apresentavam respectivamente anticorpos para estes

virus.
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TABELA 5
INFECCOES TRANSFUSIONAIS EM TALASSEMICOS MAJOR
Pacientes com sorologia positiva
1988 1993

Citomegalovirus 19 (76%) 26 (68%)
Toxoplasmose 7 (28%) 9 (24%)
Doenga de Chagas 1 { 4%) 2%{ 5%)
Hononucleose 19 (76%) 19 (50%)
Lues 0 ( 0%) 0 { 0%)
Hepatite B 15 (60%) 15 {39%)
Bepatite Delta 0/15 N.R.
Hepatite C N.R. 204*(69%)
HIV 1 { 4%) 1 ( 3%)
HTLV-T N.R. 3% (11%)
Total de pacientes analisados 25 . 38

H.R. = Nio realizado.

*Paciente transferido para este servigco em 1992 com histéria prévia de
infecgdo transfusional de Doenga de Chagas.

*% avaliagdo realizada em 1991 em 27 pacientes.
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TERAPIA QUELANTE

A segunda prioridade do centro foi a reducio da intensa hemossi-~
derose apresentada pela maioria dos pacientes (tabela 6). Acreditava-
oz, na ocasido, gue a maior dificuldade em reduzir os niveis de ferro
do organismo era consequéncia do alto custo do nedicamento. A partir
de 1988, com o fornecimento gratuito da desferrioxamina, esperava-se
uma reducdo acentuada dos niveis de ferritina sérica destas criancas.
Surpreendentemente observou-se ao final daguele ano, um aumento dos
niveis de ferritina na maioria dos pacientes (figura 9). Com a inten-
¢ac de tentar identificar os motivos da baixa eficdcia da terapia que-
lante foi distribuido aos pais das 29 criangas entdo acompanhadas, um
gquestiondrio onde se perquntava sobre as dificuldades da familia em
aplicar a desferrioxamina a seus filhos (anexo 13).0s resultados obti-

dos podem ser observados na tabela 7.



TABEIA 6

NiIVEIS DE FERRITINA SERICA FM 1987

Paciente bata de Idade (anos) Ferritina (ug/ml)

Nascimento
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Figura 9. Porcentagem de pacientes com ferritinas

séricas em nivel superior a 2.000 ug/ml . Obser-

va~se em 19288 o aumento ewm relagao aos anos an-
teriores apesar do inicio da distribui¢ido gratui
+a de desferroxamina neste ano.
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TABELA 7 RESULTADOS DO QUESTIONARIO DE AVALIAGAO
DAS DIFICULDADES DA TERAPIA QUELANTE

1) Compreensdo da necessidade da terapia quelante :
8im 85%
Nao 15%

2} Namero de aplicagbes de desferrioxamina em 1988 comparado a 1987:
filho (sua filha) que durante 1987 ?

Mais vezes 78%
Menos vezes 4%
O mesmpo nimero de vezes 18%

3} Principal motive do maior némero de aplicacdes de desferrioxamina
em 1988:

Seu fornecimento pelo INAMPS 59%
Maior consciéncia de sua necessidade 41%

4} Quenm aplica a desferrioxamina no paciente :

Somente o pai 28%
Somente a mie 47%
0 pai ou a mie 11%
0 prdprio paciente 14%

5} Faixa etdria dos pacientes :

< 5 anos . 19%
% a 10 anos 51%
> 10 anos 30%

6} Maior dificuldade para a aplicacido de desferrioxamina durante
1988 :

Dificuldade em consequir o aparelho infusor 46%

Dificuldade em consequir seringas e scalps 8%
A nao aceitagdo da aplicagdo pelo paciente 30%
Obter o medicamento através do INAMPS 163

73 Preocupagdes manifestadas na solicitacio para exporem duvidas ou
sugestoes :

Interrupcéo de fornecimento da desferrioxamina pelo INAMPS 80%
Nao ter um aparelho infusor de reserva 20%
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Como se pode observar, a recusa da crianga em aceitar a aplicacéo
da desferrioxamina era o fator preponderante na faléncia da terapia
quelante. Ela ocorria principalmente em duas faixas etdrias: entre 4
@ & anos de idade e na adolescéncia. Entre as criancgas mais jovens,
que normalmente j& faziam a aplicacio do quelante desde os primeiros
anos, a recusa ocorria geralmente ao inicio da fase escolar. Nesta
ocasido a crianga verificava que seus companheiros n@o tinham que fa-
zer as aplicagbes diarias do medicamento e iniciavam entdo o gquestio-
namento sobre a necessidade de seu uso rotineiro. Na adolescéncia,
por outro lado, € compreensivel que a complexidade desta fase da vida
2 o sentimento de invunerabilidade frequente nesta ocasido, dificulte
a aplicacgdo de uma terapia crénica e agressiva. Estas situagdes provo-
cavam crises no relacionamento familiar, pois a angistia dos pgis ao
tentar aplicar o medicamento era confrontada pela revolta de seus fi-
1hos em ter de receber o tratamento. Esta situacio agravava-se ainda
mais pela falta de resultados clinicos demonstriaveis a curto prazo.
Evidenciou~se portanto que nido somente os pais mas principalmente os
pacientes (incluindo os mais jovens)-necessitavam maior orientacio,
estimulo e apoio para que mantivessem a terapia quelante regular e

consequentemente um nivel aceitéavel de suas ferritinas.

Em fevereiro de 1989 foi iniciado um projeto de “Acampamentos de
Talassemia", que consistia na realizagio de viagens dos talassémicos
{sem seus familiares) com a equipe que lhes prestava assisténcia no
CIPOY ( médicos, enfermeiras, psicélogas e assistentes sociaisi. Estas
viagens, com duragdo média de 4 dias em coldénias de férias para crian-

¢as, era realizada com 05 pacientes acima de 4 anos de idade. Para
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& maioria dos pacientes estes acampamentos constituiam a primeira ex-
periéncia de estarem distantes de seus pais. Sua realizagdo possibili-
tou a oportunidade de manter um contato mais intenso com cada um dos
pacientes, poder falar-lhes de modo tranquilo e prolongadamente, longe
da agitacdo do ambiente hospitalar (figuras 10 a 13, anexo 14). As
discussbées sobre a Talassemia surgiam espontaneamente entre as pré-
prias criangas que aceitavam sua doenga e entre aqueles gque a recusa-
vam. Eram curiosas também as diferentes visdes e fantasias que as
criangas apresentavam ndo sé da sua doenca, do tratamento mas também

do objetivo destes acampamentos.

As criangas, por sua vez, ficavam extasiadas ao compreender que
podiam desempenhar todas as atividades normais para sua idade. Muitos
deles eram impedidos de praticar atividades fisicas, superprotegidos
por seus pais que mantinham o antigo conceito da talassemia ser uma

doenga incapacitante e fatal a curto prazo.

Outro aspecto igualmente importante na realizacgdo dos Acampamen-
tos fol proporcionar a oportunidade éa equipe profissional estar junto
as criangas durante a noite, hordrio em que normalmente se realiza a
terapia quelante. Foi possivel, desse modo, ensinar aos préprios pa-
cientes, mesmo aqueles com pouca idade, como preparar a desferrioxa-
mina e como se auto medicar. Quase nenhum dos pacientes tinha nogéo de
como preparar e aplicar o guelante. Normalmente eram as mies ( e ra-
ramente ©S pais) que preparavam e aplicavam o medicamento. Aprender a
se auto medicar proporcionou-lhes auto confianga e possibilitou re-

duzir a intensa dependéncia que mantinham dos pais.



Figuras 10 e 11 Acampamento
¢ e

Figuras 10 e 11. Acampamentc de Talassemia realizado em fevereiro

de 1989 pela primeira vez. Para muitas criancas foi a primeira e-
portunidade de passar uma noite sem os pais, em virtude do senti-
mento de superprotecao que estes muitas vezes dedicavam = a seus
filhos. Para muitos pacientes este acampamento permitiu que as
criancas e os pais renegassem o antigo conceito da talassemia ser

uma doenca incapacitante.
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Figuras 12 e 13 Acampamento

12. Aprendendo a preparar o medicamento para eliminar

o ferro do organismo.

13. Aprendendo a auto aplicar o infusor portatil
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Para manter sempre em evidéncia a evolugao dos niveis de ferriti-
na de cada paciente, criou-se um quadro (figura 14) onde cada érianga
©ra representada por uma fiqura geométrica, a qual somente ela e a
equipe médica poderia identificar. Este quadro era atualizado periodi-
camente com 0s novos valores da ferritina sérica dos pacientes e seus
simbolos mudavam de cor que correspondia ao resultado de seus 2Xames.,
9 vermelho significava nivel perigoso de acimulo de ferro. O amarelo
mostrava que era preciso ficar atento com o tratamento enquanto o ver-
de indicava que o tratamento domicialiar com a desferrioxamina estava
tendo 6timos resultados. A representagdo das criangas por figuras geo-
métricas conhecidas somente por elas visava evitar a exposicgio da sua

situacdo laboratorial perante as demais.

O controle das aplicagdes da Desferioxamina era obtido através de
um calenddrio, cujos dias eram preenchidos de acordo com a frequéneia

da terapia (anexos 16 a 18).

0 estimulo ao uso do medicamento era feito por todos os integran-
tes do CIPOI durante a consulta e transfusdo. Unm quadro foi instalado
ne ambulatério onde se anotava a média mensal de aplicagtes do quelan-
te por todos os pacientes. Abaixo do valor era anotada também a mensa-—

gem:

"Nosso recorde é de .....aplicagbes/pessoa/més "

"Wamos quebrar este recorde!®




figura 12
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Figora 14. Riveis de ferritina em 1988. O nivel de ferritina de cxi
angas & representada por uma figora geométrica a gual somente ela e
& eguipe médica conhecem a identificacdo.
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Atingido o objetivo de conscientizar as criancas e seus familia-
res da extrema importidncia da continuidade da terapia gquelante, novos
problemas surgiram. Uma adolescente frequentemente apresentava tlceras
infectadas nos locais de aplicacdo da desferrioxamina, que gquande ci~
catrizadas acabavam por deixar marcas profundas (figura 15). 2o repe-
tir com a crianca e sua mie a aplicacéo do remédio nada se observava
de errado em sua técnica. Somente apés vdrias semanas viemos a desco-
brir que a mie trabalbava como doméstica para poder comprar as serin-
gas, scalps e agua destilada necessirios para a aplicacgio do remédio.
Como medida de economia vinha, no entanto,utilizando 4gua destilada de
garrafa, comprada em postos de gasolina. A identificagdo de mais esta
dificuldade e sua exposigio aos responsaveis pela coordenagdo do Es-
critério Regional de Saide da regido de Campinas (ERSA-27) permitiu
que estes materiais descartdveis também passassem a ser fornecidos

gratuitamente a estes pacientes.

A somatdéria de todos estes fatores promoveu uma gqueda acentuada
dos niveis de ferritina destes pacientes (figura 16). Alguns deles, no
entanto, apesar de apresentarem redugio da ferritina continuavam a ter

grave aclmulo de ferro,

Seis pacientes apresentaram insuficiéncia cardiaca congestiva ou
arritmias importantes secunddrias a miocardiopatia por actmulo de fer-
ro. Nestes pacientes foi iniciada a terapia guelante intensiva. Apds a
instalagdo de um cateter venoso central estes pacientes passaram a re-
ceber Desferrioxamina na dose de 100 mg/kg/dia em infusdo endovenosa

continua. Esta infusdo, foi inicialmente mantida ininterrupta por 21



figura 15

- Cicatrizes permanentes nos locais de aplicacao da

desferrioxamina, pela falta de condicoes de com-

pra de agua destilada estéril.
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dias com intervalos de 2 dias durante os primeiros 3 meses de trata-
mento. A sequir a infusio passou a ser administrada durante 5 dias
continuos com intervalos de 2 dias. A duragio média da utilizacdo des-
ta terapia foi de 21 meses { variagaoc de 10 a 24 meses). Quatro dos
pacientes necessitaram ter seu cateter retirado por infecglo nos lo-
cais de pungdo. Todos os pacientes apresentaram um rapida e intensa
queda dos niveis de ferritina (figura 17) e regressao total de suas

manifestagdes cardiacas.

A evolugdo dos niveis de ferritina de todos os pacientes estd de

monstrado na figura 18.



Figura 16. Porcentagem de pacientes com ferritina
sérica em nivel superior a 2.000 ug/ml apos intro

ducio do programa de conscientizacao da terapia ,
em 1989.
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ASSISTENCIA COMPLEMENTAR

Uma vez que o tratamento médico vem permitindo um desenvcivimento
fisico normal e possibilitando a participagdo destas criancas em todas
as atividades préprias da infancia e adolescéncia, torna-se cada vexz
mais importante a preocupagido com a qualidade de vida e a insercio so-
cial destes pacientes. Na realidade, o fato de ser portador de uma
doenga crénica e a necessidade de frequentes visitas ao hogpital para
repetidos procedimentos diagnésticos e terapéuticos provocam efeitos
negativos no processo de desenvolvimento educativo e psicolégico, que
podem levar a uma situacdo de automarginalizacéo. O apoio psico-social
deve, portanto, ser considerado omo parte integrante da terapia glo-
bal ao paciente talassémico e como suporte a seus familiares. Os pais
de uma crianga talassémica normalmente apresentam uma séria crise emo-
cional, principalmente na ocasido do diagnéstico. Perturbacdes no
equilibrio familiar acabam ocorrendo muitas vezes nido s6 pela gravida-
de da doenga mas também devido a seu cariter hereditdrio. As familias
fregquentemente necessitam ser auxiliadas a aceitarem a doenga de seus
filhos, compreenderem a racionalidadé da terapia e a necessidade de
um tratamento agressivo e continuo, com a convicgio que ele representa
atualmente a melhor opgdo terapéutica para seus filhos. O relaciona-
mento entre os pais e a crianca deve, por outro lado, ser o mais nor-
mal possivel, sem diferenga com os outros filhos e evitando os senti-
mentos de superprotecdo. A crianca, por sua vez, também deve ser auxi-
iliada a compreender sua doenga e a aceitar o tratamento. A integracgdo
da crianga na escola constitue, por sua vez, um ponto fundamental
no desenvolvimento psico-social e tem como objetivo final a sua inser-

¢&o social participativa e produtiva. As periddicas auséncias na esco-—
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la, se levarem a um atraso no desenvolvimento educacional, devem ser
compensadas com um esforgo maior e com o auxilio de uma equipe de pe-

dagogia especialmente voltada para estes pacientes.

No CIPOI este apoio vem sendo fornecido por uma equipe multidis-
ciplinar que abrange os pediatras, os médicos das especialidades, o
psiguiatra e psicélogos, a equipe de enfermagem, os assistentes so-
ciais e todos os demais profissionais envolvidos com o tratamento. Pra-
ra auxiliar oz pacientes a desenvolver a conscientizacio de seu corpo
e consequentemente compreender sua patolqgia €a programacao terapéuti-
Ca, compreender os conflitos inerentes as possibilidades e limitacdes
na vida cotidiana e no encaminhamento educacional e vocacional foi
iniciado um trabalho de apoio psicolégico, pedagégico e profissional .
O apoio psicolégico, desenvolvido durante o periodo das transfusdes,
consta de atividades gue permitem a elaboracdoc e discutigio dos con-
flitos inerentes & savde e a doenga, com suas possibilidades e limita~

¢ées na vida cotidiana( anexo 19).

A estrutura de apoio pedagégico do CIPOI, por sua vez,fornecido
por professoras da rede municipal de educagio de Campinas, permite que
sejam realizadas atividades diditicas individuais ou em grupo, de
acordo com o grau de desenvolvimento escolar de cada paciente. Os con
tatos frequentes com as escolas de origem de cada criancga, feitos
através de visitas, cartas ou por telefone, além de constituirem ins-
trumentos de informagdo e divulgagdo da talassemia, possibilitam que
as programagdes diddticas sejam seqguidas satisfatoriamente pelos pa-

cientes, apesar do frequente absenteismo (figuras 19 e 20).
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CONSIDERACOES FINAIS

Como na maioria das doencas crénicas, também na talassemia a reg-
ponsabilidade maior de sequir o tratamento Preconizado cabe ao proprio
paciente ou a seus familiares. Nesta situacdo espera-se do médico ndo
80 os cuidados técnicos e as prescrigdes adequadas mas também a res~
ponsabilidade do acompanhamento global do paciente. 0 relacionamento
médico~paciente deve ser suficientemente estreito e continuo para per-
mitir a troca constante de informacées sobre a evolugao da patologia e
0 planejamento terapéutico. A estrutura criada pelo CIPOI permite o
atendimento especializado, diferenciado e personalizado a todos os pa-
cientes, independente de sua classe social. O desenvolvimento de um
centro especifico para hemoglobinopatias proporciona as condiches
ideais para que sejam realizados tratamentos de alto nivel, através de
uma equipe multidisciplinar especializada e dedicada especificamnente
aos portadores desta patologia. O trabalho desenvolvido com estes pa-
cientes e seus familiares reduziu o sentimento generalizado da talas-
semia ser uma doenga deformante, incapacitante e inexoravelmente fa-
tal. A realizagdo dos “acampamentos" propiciou oportunidades informais
e suficientemente longas para orientar os pacientes sobre sua patolo-
gia e a necessidade do tratamento continuo. Permitiu também provar que
com a utilizagdio de um regime transfusional crénico e a terapia que
lante continua, & possivel a participagic destas criancas em todas as
atividades prdprias da infincia e assim sua total integracao na socie-
dade. Para o sucesso da terapia quelante os "“acampamentos®™ constitui

ram indubitavelmente o recurso de maior eficdcia.
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Os frutos deste trabalho sio evidenciados pelo desenvolvimento
fisico normal dosg pacientes, a melhoria da qualidade de vida,a redugio
da esplenomegalia e da consequente necessidade de indicacdes de esple-
nectomias (tabelas 8 e 9) e o progressivo aumento na sobrevida (figura
21}. Estes resultados dio a estes pacientes a estrutura necessiria pa-
ra assegurar-lhes uma ativa participagdo social, a nivel escoldstico,

profissional e pessoal.
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Figura 21. Distribuicao etaria dos pacientes
portadores de Talassemia Major atendidos no
Centro Infantil Boldrini e no CIPOI em 1987

e 1993.
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TABELI3 B8

ESPLENECTOMIA EM PORTADORES DE TATLASSEMIA MAJOR
ACOMPANHADOS NO CIPOI

Ano N% pacientes Idade (anos)na
esplenectomizados realizacfio de

no periodo esplenectomia

1979
1980
1981
1982
1983
1984
1985
1986
1987
iogs
1989
1990
1591
1992
1993

3 es

bt [y
| Q| B WON

!

COOOHEFROMMMBROON

TABELA 9

EXAME FISICO DO BACO NOS TALASSRMICOS

N® PACIENTES

1987 1993
Esplenectomizados 5 (20%) 10 (25%)
Bago ndo palpavel 2 ( 8%) 12 (30%)
Bago < 2 em R.C.E. 3 (12%) 9 (22,5%)
Bago 3 a 5 cm R.C.E. 12 (48%) 9 (22,5%)

Bago > 5 cm R.C.E. 3 (12%) 0
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CONCLUSOES

As perspectivas de vida pPara as criangas portadoras de talassenia
major mudaram profundamente hestes Gltimos 10 a 15 anos. Estas mudan~
¢as promoveram também uma mudanga na visdo médica sobre a dnenga, que
passou do pessimismo a um otimismo cada vez maior na possibilidade de
cura das patologias genéticas num futuro préximo. ¥ necessario portan-
to permitir que estas Criangas sejam mantidas em boas condigdes ciini-
Cas para poderem desfrutar da eventual terapia génica. A agressividade
da terapia atual, os problemas da qualidade de vida e da insercio so-
cial destes pacientes atinge importincia cada vez maior. Consequente-
mente é preciso uma nova estratégia de abordagem ac talassémico, na
gual tomam parte indispensdvel um grande numero de profissionais {(en~
docrinologistas, cardiologistas, hemoterapeutas, psicdlogos, assisten~
tes sociais, enfermeiros, etc.) que devem ser coordenados por um médi-

co { pediatra, hematologista) gue assuma a gestdo global do paciente.

Baseando-se nas consideracdes precedentes, o objetive geral da

estratégia terapéutica atual aos talassémicos deve considerar :

= As repercussdes ndo somente nédicas mas também as psico-sociais da

doenca.

- Permitir a insercio do paciente num papel produtivo na sociedade.

E necessario portanto que, a exemplo do CIPOI, novos servicos es~
pecializados e reqgionalizados sejam criados, preparados a enfrentar
todos os aspectos médicos, psico-sociais, educativos e cientificos de

uma doenga crdnica grave.
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Anexo 1 - Protocolo de Intencbes firmado pelo INAMPS para fornecimento
de desferrioxamina aos portadores de talassemia. Este protocolo foi a
primeira medida concreta do INAMPS para assisténcia especializada a

estes pacientes.




FELIVLULY DB OINTENGOES que, entre si,

] Tirmam o INSTITUTC NATION 77 BT

Qf‘ PR NS (,Q-P I bl ok ‘ ASSISTRNCL:
MEDICA DA PREVIDENCIA S0CIAL -~ INAMPS

i
"gm, foral 044\(}#%:} e a SOCIEDADE BRASILEIRA DE PEDIATRIA -

SBP,

Pelo presente- instrumento, de um lado o INSTITUTO NACIONAL
DE ASSISTENCIA MEDICA DA PREVIDENCIA SOCIAL, Autarquia  Federal,
vinculada ao MPAS, sito a Rua México, n? 128, neste ato representado
pelo seu Presidente Dr. HESIO DE ALBUQUERQUE CORDEIRO, doravante
denominada, apenas, INAMPS, e, de outro lado, a SDCIEDADE BRASILEIRA IE
PEDIATRIA, filiada & Associagdo Médica Brasileira, sito a Rua
Visconde da Silva, n? 52 - conj. 503/504 - Rio de Janeiro, neste
ato representado por seu Presidente, Dr. NAVANTINO ALVES FILHO,
doravante denominada SBP, estabelecem este PROTOCOLO DE INTENGOES,
com 0 proposito de garantir ao paciente talassémico a dispensagao
do medicamento DESFERAL (Desferrioxamina) nao incluide na RENAME,
assim como, a cessao de uso da bomba de infusso subcutanea d e
modo a resultar na efetiva assinatura dos instrumentos héabeis a

plena execugéo dos objetivos previstos no presente protocolo.

CLAUSULA PRIMEIRA - Confiam as partes que este PROTOCOLO
se constituird num instrumento de agilizacao nc trato das questoes
TECNICAS E NORMATIVAS inerentes as relagoes entre o INAMPS e a SBP,
atraves de um meio proprio que possibilite, regularmente, o debate

das gquesices de interesse comum, no ambito das respectivas finalidades,

CLAUSULA SEGUNDA - Concordam as partes que a SBP é a
Entidade Cientifica de Ambito Nacional qué integra as atividades de
promagéo de salde e ao desenvolvimento somato-psiguico da crianga
€ ac¢ seu pbem estar social, bem como da promocao da divulgacao dos _

conhec.nentos cientificos da especialidade.




TE r e L

DLATLNT 8D RLPUER Gue O Jivhadr D
Juntumente com 0s demais Orgaos do Ministério da Previdéncis e
sesictencia Socoiml - MPAL, Minintirio da Saude - WS, ¥Ministerio da
Educagho - ME e Orgaos Estaduais e Municipais do setor de saude,
tem o papel de responsavel pela formulacio e implantacao da Polftica

Governamental de Saude.

CLAUSULA QUARTA - O INAMPS se compromete a explicitar
as diretrizes da Politica de Saide, referida na Clausula Terceira,
atraves do d;élogo e dos atos oficiais correspondentes, buscando
¢ entendimento com a SBP, que por sue vez se compromete a explicitar
as diretrizes da Atengdo Global ao paciente talassémico, através

de mecanismos similares.

CLAUSULA QUINTA - O INAMPS e a SBP assumem o compromi sso
de que empenharao todos os esfor¢os na busca dos processos mails
eficazes e de maior eficiencia visando ao adequado atendimento medico
hospltalar aos pacientes talassemicos, possibilitando a criacgao de

um sistema integrado de prevencao, diagnostico e de tratamento ao

paciente.

CLAUSULA SEXTA -~ Concordam as partes que todo Convenio
& ser elaborado pelo INAMPS, com a finalidade de execucfo d o 5
objetivos explicitados na Clausula Quinta sera precedido, sempre,
da audiencia da SBP, que emitira parecer técnico sobre as condigoes,
conveniencia e demais circunstancias de que se revestirem dito

Convénio.

Cl1AUSULA SETIMA ~ N. hipdtese referida na clausula
anterior a SBP sera interveniente no CONVENIO para os efeitos de
participar da fiscalizagao de sua execugao, compatibilizando-a

com a politica nacional de satde ao paciente talassemico.




CLAUSULA OITAVA - Anuem &s partes Gue, para a CONSECUCAD

. -

dos chbietivos deste protocolo, a2t guectier comcideradas de neturezs

essencial deverao ser tratados por suas respectivas Presidencias

+

mediante comunicagoes formais, guando necessarias.

CLAUSULA NONA - As questdes de natureza operacional

serap tratadas:

a) quando de abrangencia nacional, a nivel de Direcao
Geral do INAMPS e/ou por seus orgaos delegados e
pela SBP;

b) quando de ambito estadual, como a participagac da
Superintendéncia Regional e Secretarias de Medicina
Social do INAMPS ¢ da Sociedade Brasileira d e
Pediatria. Havendo impasse em materia de relevﬁncia,

sua apreciagao sera encaminhada a inst3ncia superior.

CLAUSULA .DECIMA - O INAMPS e a SBP poderdo constituir
de comum acorde e sempre em carater temporario, Grupo de Trabalho,
inclusive de carater Regional, para assuntos especificos, 0 gual se
reportaré.és Presidencias das partes, quer sobre © andamentoe dos

trabalhes, guer sobre as conclusces.

CLAUSULA DECIMA PRIMEIRA - Qualquer das partes, mediante

comunicagao formalizada, podera por fim & este protocolo.

CLAUSULA DECIMA SEGUNDA - Reiteram as partes sua plena
confianga no dialogo € na negociacac, como meios para © aprimoramento
das relagﬁas, em Sseus varios aspectos (contratuais, técniccs,

financeiros e demais que se fizerem necessarios), e, por isso,



Hésio de Albuquerque Cordeiro

PRESIDENTE DD INAMPS

Raphael de Almeida Magalhaes
MINISTRO DA PREVIDENCIA
E ASSISTENCIA SOCIAL

TESTEMUNHAS

irmam egte nrntasnlis nUe Entror

Brasilia,

t
[
o
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Navantino Alves Filho
PRESIDENTE DA SBP

de 18R7
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 *Linguagens do Papel” é a ex-
-, e que o Mace (Museu de

Arte Contemporines de Ameri-
cana) abriu no dia 10. A visitaglo
2 mostrs podera ser feita das 13
bg 30 horas de terga a sexta-feira
& des 13 bs 18 horas aos sébados e
domingos. A exposiglio reune 16
artistas plasticos de vérias par-
tes do Brasil,

Segundo Clodomiro Lucas, cu-
rador da exposicic “Papel Arte-
ganal no Brasil”, organizado pelo
Mugen de Arte Contemporines
de Campinas e da qual a2 mostra
de Americana faz parte, ¢ papel
tem participagic efetiva na pro-
dugle artistica atual e pode ser
gutendido como suporte ou
.- pyei/fim da expressio visual,

m"’“” “._’“‘.,_.’_"'.__ ‘l‘m'qm#:: . o
Papel artesanalem
_exposi¢do no Maca

Estdo participande da exposi- .

Na Unicamp N

&l". N

¢io os seguintes artistas: Ben§ :

Fonteles, Bene Trevisan, Cleo
Campos, Clodomiro Lucas, Cildo
Otiveira, Heloisa Crocco, Lour-
des Cedran, Lucy Lopes Salles,
Maria Leda de Macedo, Marcos
Ruck, Mirian Pires, Paulo de
Tarso, Renata e Bosque, Valter
Ponte, Vera Queiroz ¢ William
Seewald.

Paralelo 4 exposiclic estard
acontecendo na proxima semana
o curso ' Papel, sua Manufatura e
sua Aplicagie”, ministrado pelo
professor Clodomiro Lucas. O
curso tedrico e pritico acontece
no periodo noturno, na Oficina
Cultursl do Maca, Ao final do cur-
80, os participantes farfio a expo-
sicho de seus trabathos.

Palestras sobre
 problemas sociais

- Pais de talassémicos

~ participam de encontro

Cerca de 50 pessoas com-
pareceram ontem na reunifio
da Associagfo de Pais e Ami-
gos dos Talassémicos de
Campinas realizada no Cen-
tro Integrado de Pesquisas
Onco-Hematoldgicas (Cipol)
da Unicamp. O especialista
Fernando Tricta ministron
palestra de orientagio mo:-
trando 08 novos tratamentos
para a doenga, assim como as
Gitimas providéncias do Hos-
pital de Clinicas da universi-
dade no sentido de manter o
atendimento das criangas sob
responsabilidade da Unl

- camp. Segundo Tricta, o HC

atende 20%, de toda populagfo

-de talassdmicos do Estado de

S&o Paulo, que corresponde a
um universo de 140 criangas.
A talassemia é um tipo de
anemia hemolitica congénits,
cuja cura definitiva s6 ¢ obti-
da através do transplante de
medula dssea. E considerada
uma anemia grave, 8 as
criangas que nascem portado-
ras da doenga podem morrer
até mesmo antes de comple-
tar cinco anos ¢aso nioe rece-
ba o tratamento adequado. J&
no primeira anc de vida hé
tratamentos paliativos,
0 medicamente essencial
po tratamento dos talassémi-
cos ¢ o “Desferal”, aplicado
através de injeqfio didria du-

_ rante dez horas, Tanio ¢ me-

dicamento gquanto os apare-
thos para sua ministrag#io séo
importados, e demandam
eustos altissimos. Cada crian-
ca pode consumir até nove
enixas de Desferal - hoje re-
preseitandd  win guasldo de
NCz8 1 mil. As bombinhas
custam em torno de NCz§
00 00, Aldm dissn para as
troapsfusdoes  Jde sangae, ~an
utilizados {iltroa que também

sio importados.

e e -y




Anexos 2 a 11 - Campanhas de orientagao populacional com o objetivo de
divulgar a talassemia, sensibilizar a comunidade sobre a necessidade
de tratamento especializado e a importidncia da doagido de sangue,

assim como arrecadar fundos para a terapia dos pacientes mais caren-

tes. Estas campanhas foram desenvolvidas através de um trabalho con-
junto da Associagdo de Pais e Amigos dos Talassémicos, do CIPOI e de

empresas particulares da regifo de Campinas e Sao Paulo.
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CORREIQO POPULAR-§

Pais de talassémicos
querem angariar fundos

A Associaglic dos Pais e
Amigos doe Telsssimicos de
Campinas estd fazendo u:::
campanhs pars angariar humn.
dos, visando, principalmente,
custear o tratamento de crian-
cas carentes portadoras ds
doenge. A talassemia, também
chamada de “"anemin do Medi-
terrfineo”’, é hereditéris ¢ ata-
cg, quase que exclusivamente,
triangas descendentes de ita-
lanos e gregos. Se nfio tratada
adequadamente, causa a morte
do doente antes dele atingir cin-

co anos de idade.

Essa doenga ocorre com
conseqiéncia de um defeito na
formagfic ds bemogiobina -
principal constituinte dos
glébulos vermelhos - que trans-
porta oxigénio dos pulmbes pa-
ra todo o organismo. Provoca
alteracses no esqueleto e inca-
pacidade Hsica, conseqtientes
de uma anemia. O tratamento
se ap’?ia em translusbes de “hl-lo
Bue, feitas a partir do prime
ano de vida. Como transfuslies :
repetidas provocam o actmulo
de ferro no organismo, o pat
ciente tem que sofrer aplica-
¢Oes de um medicamento cha-
mado Deslersl, cujo custs & sle-
vado

Asgim, as pessoss interessa-
das em colsborar com & Asgo-
ciaglio devern ligar para 39,1301
ramal 3411, ¢ com Durval
Fernando Trick Yanior, na par-
te da manhi. A tarde, o contato
devera ser feito com Marcilia
Matioli de Toledo Ribeirg, no
mesmo telefone, $6 que no ra-
mal 3320,



"Adote un fitho de sangue. Néo requer
- pridtica, ndo cusia nada e ndo d4 trabalho”.
Esse € um dos apakos da campanha que estd
sendo realizada pelo Centro Integrado de
- Pesquisas Onco-hematolégicas na Infancia
. {Tipod), ligade ao complexo hospitalar do
campus. A finalidade € consemur “padri-
nhos” doadores de sangue, para diminuir o5
- niscos de contaminagdo das doencas tran-

talassermia. Trata-se de um tipo de anemia
- prefunds e hereditdna cuwjo tratamento,
durantz & vida toda, consiste em transfu-
- s0es d¢ sangue mensais £ o uso do medica-
memte Desferal, que deve ser aplicado dia-
riamente durante 12 horas através de um
infusor port4tl importado,

A Organizacip Mundial de  Saade
(G838 caleula que no Brasil, 2 cada ano,
entre 230 a 300 criangas mascem com a
- doenga ¢ a maloria morre antes dos 5 anos
de idade pela faltz de um diagnéstico médi-
o0 preciso. Atualmente no Estado de Sio
Pawlo zpenas 140 portadores da talassemia
estio recebende o tatamemo regularmen-
te. Desses, 33 sfo assistidos ne Cipol, o
dnico centro que atende a essas criangas na
regifc de Campinas. Alguns so de outros
estadoz ¢ vigjam g cada wés semanas para

fazer u transfusfo de sangue ¢ © acompa-

. Antes de entrar para o mercado de tra-
- balho, o recém-formado em qualquer curso
universitdrio precisa ar por outra bar-
reira; trocar o “canude” em branco que re-
cebeu na solenidade de formatura por um
diploma, devidamente registrado no Mi-
nistério da Educago. Para adguirr o do-
cumento, o interessado passa necessaria-
memnie pela Unicamp. Vinculado 4 Secreta-
na Geral da Universidade, funciona o ser-
vige de registro de diplomas, drgio com-
pasto por 17 funciondrios que tém a dificil
missdo de analisar mithares de processos.
Afinal, em 13 anos, a Unicamp j4 registron
167.614 diplomas de graduagdo, proce-
dentes de 41 mstituicdes da regldo de Cam-
pinas e do Vale do Parafha,

A responsdvel pelo servigo de registro
de <diplomas ¢ Mania Helena Guimaries, hé
14 irabaihande ne departamento € que des-
de 83 respende pels coordenagio. Maria
Helena conta que passam por suas mios
amsalmente cercg de 12 mil diplomas.
“Nosso servigo € verificar s¢ nfo hi in-
correrdies em relaglo ao curriculo ¢ carga
hordria, entre outros itens, ¢ registrar o di-
plorna. Se houver algum problema, sé o
ApONIARGS € 8 sxcola precisa resolver,

Mas hd casos gue Jespertam a alengao,
Maris Hedena cita comao exemplo o caso de
- um formando que fez «ois cursos no mes-
mo hordrnio em cidades diferentes, Ele re-
wstrons normalmente o primetre diploma.,

sangiifneas entre as criangas portadoras da.

nhamenie rédice especializado.

O hematologista pedidtrice ¢ responsd-
vel pelo ambulatério do Cipoi, Fermando
Tricta, explica gue “na talassemia, os glé-
bulos vermelhos ndo produzem a hemogio-
bina, composta de proteinas ¢ ferro, am
guantidade suficiente para levar oxigénio
do pulmde para os tecidos do corpo, Para
COMPEnsar & anera, ¢ organisme produz
mais glébulos vermethos que, no enlanto,
apresentam & mesma deflicifncia™.

Campanha ¢ bazares

Quando » talassemia ndo € tratada, o
aciimulo de ferro no organismo provoca
deformagdes Osseas e falfncia cardiaca.
Embora as transfusbes de sangue sejam in-
dispensdveis para o desenvolvimento nor-
mal dessas criangas desde o primeiro ano de
vida, b4 o nsco delas contrafrem doengas
come Chagas, os diferentes tipos de hepa-
tite, Aids e outras moléstias, caso o sangue
doado esteja contaminado.

Para evitar ¢ risco de contaminaches, os
pais dos talassémicos formaram recente~
mente a Associagio de Pais e Amigos dos
Talassémicos e fundaram o Clube dos Doa-
dores. Junto com os especialistas ¢ funcio-
nfrios do Cipoi, eles estio realizando a
campanha para cadastrar doadores que se
revezem a cada quatro ou cinco meses. No
infcio da campanha através de antincios pu-

Ao solictar o registto do segundo, foi
constatada a duplicidade, “O caso £st4 nas
mios do MEC at€ hoje”, diz Maria Helena.
Portanto, nfo € por acaso que urn diploma
demora de dois a tés meses para ser devi-
damente registrado. Os diplomas da Uni-
cam(g demoram a metade desse tempo,

custe do registro € Infimo: exatos
NCz$ 29,00, em dezembro, Em situages
onde o diploroa € o requisitc necessdrio
para o ingresso no mercado de trabalho —
caso de profissdes regulamentidas —, pode
ser pedido o apressamento, desde que a do-
cumentagido esteja em ordem. Por essa soli-
citacdo, paga-se uma taxa de NCz% 34,43 ¢
o tempo io cai para 10 dias.

Para realizar todo esse servigo, o setor
de registro de diplomas utiliza-se de drea
de 200 m* do térreo da Sccretaria Geral.
(Js quase 170 mil processes estdo distribul-
dos em pastas. Um tipido manuseio nos
processos pode mostrar nomes famosos,
como o de jogador de basquete Marcel,
formade em Medicing, em Jundial & do
prefeita Jacd Bittar, formado em direito na
Puccamp. .

O primeiro registro data de aposto de
1974 Jodo Carlos Andrwde. Bacharel em

[ N SRR
a 20 e deoailiry o s

Cipoi busca novos doadores

O Cipoi assiste ¢ 35 talassémicos.

biicitdrios em um jornal de Campinas, a
associacfio cadastrou 118 “padrinhos” doa-
dores, sendo que s3o necessdrios 350. Com
as publicagdes ne jornal a entidade obteve
recursos financetros gue foram destinados
4 aquisicdo do material importado necessé-
rio para o tratamento dos talassémicos.
“Um filtro utilizado para a purificagéo do
sangue da crianga custa USS 407, diz Fer-
nanpdo. As empresas que colaboraram fo-
ram a [n.Paschoal, Refinariz do Planalto
(Replan), Ibras CBO & Consid Construgies
Pré-Fabricadas. A promogio de bazares foi
a outra alternativa encontrada pelos pais, &
fim de angariar fundos para a compra de
oulros maleriais usados no tratamente.
(C.B)

Conheca este setor diferente

Maria Helena: 170 mil diplomas.

quimica peia L'nicamp. Seu diploma ¢ bem
maior que of atuais. Somente em 1979 £
yue foi estabelecida a medids oficio. Se-
g;mdo Maria Helena, um diploma da Facul-
de de Medicina de Jundiaf tinha quase a
gizmensﬁo de uma mesa. “Era um exagero™,
qucam& Furcump, Universidade Sio
Francssco‘ taganca Paulista), Universida-
de Metodista de Piracicaba e Universidade
de Tavbaté (Unitau} e outras 36 faculdades
tsoladas fazem seus registros na Universi-
dade. Aldm dos 170 mil Je graduagio, hi o
registro de outros 1.398 de pés- gradueacio.
Da Unicamp sdo registrados cerca de 1.500
\!'épgmm por ano - nuis e VEY o ot
(R}
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loso, um meni-
noloiroe esper-
to,de Janos, faz
I transfusfio de
- sangue Wma vez
| pormésevaide-
| pender dessa
' roting até ¢ fim
da vida. Por enguanto, € 86. Mas, da-
gui 8 poucs, quando o ferrocomegars
Se ArMAzenarno organismo, terd tam-
bém: de tomar Desferal, o remédio
capaz de eliminar o excesso, siravés
de ums bomba de infusdo presa ao
corpo durante oito a dez horas por
dia. Todos o8 dias, até o fim da vida.
Danile £ vitima de uma doengs crd-
oo gonitien, oonginitac hereditdnia.
A, e
gw& forma mais grave, 8 talas-
semis maor ou aguda
a, ma
za, perturbages em
véiriog frgfos e sérias
alteragbes daseas. Ota-
lassfmico tem niveis
muito baixos de hemo- |}
globina e, paracompen-
sar & falta de glébulos
vermelhos, & meduls
dasen trabslha em rit-
mo acelersdo. Daf re-
sultam as defo og,
Pensava-se, até B0
anog atrds, que fosse
wma doenga soda Itdlia
e da Grécia, tamanha
era & ingidéncia nesses
pafses. Quando se viu
gue se estendia a outras
F’artes do mundo ~ da
eninsula Ihérica ao
Sudeste da Asia ~ela
jé estava batizada com
o name de talassemia,
tirado m?lavr;.s
gregus fo mar) e '
aima (s g). Chama-se também
anemia do Mediterrineo e tem uma
denaminagiocientifica microcitemia
{anemia de células pequenas), pelo
fato de nele os glébulos vermethos ou
hemfeeas serem menores do que no
sangue de urns pessea normal,

O menino Banilo com o pai.

MEDIDAS DE PREVENCAO

Atalassemiamajor atinge cercade
3 mil brasileiros, de acordo com as
estimativas da Abrasta ( Associagéo
Brgsileiraadgzg Tazléasg)émicoaﬁ —geja
endere¢o . que jd identi-
ficou 15% desse total. Sao os doentes
em tratamento. Calcula-se que haja
no Brasil cerca de 5,5 milhdes de por-
tadores dogeneda :foenga-—mpam,

portanto, de gerar fithos doentes. t'n
entre 80 italianos ou descendentes e
itafianns em 8do Paulo é portadar dn
gene da talassemia, lIsto ¢, tem
falassemia minor. Estes levam vida
normal, semn necessidade dequalgquer
cublado, A talassemia enoonted-su

também entre imigrantes portugue-
ses, espanhdéis, gregos e do Oriente
Médio. Pouguissimoes fazem teste de
sanéu.a para saber se sdo portadores.

“Seria importante a identificacio,
po aj ia a controlar a -
sermia™— adverte Neusa Catiassini,
presidente da Abrasta e mae de uma
moca talassémica intermedidria. Os
portadores devem fazer aconsetha-
mento genético e evitar o casamento

- entreeles. Num casal
de portadores —
como Carlos e Cléu-
dia, 08 pais de Danilo
— hé chance de nas-
cer 2% de filhos
doentes, 25% sadio
e 50% portadores.
uma média (lei de
Mendel), n3o uma

revisio para cada
familia.

Claudia estava
griavidapela da
vez quando se desco-
briu a talassemia de
Danilo, um bebé mui-
to péalido. O médico
comec¢on receitando
ferro, como se fosse
anermia Comum, mas
umexame minucioso
revelon a doenga,
- Carlose Cldudisa, que
nunca tinham ouvido
falarem talassemia,
ficaram assustados.
Rejeitaram, porém, a
idéia do aborto, quando Thes apon-
taram esse recurse, Nataly, sua filha,
rursesty neefeita,

Oiwo meses depois, oulro  susto;
mais umagravidez involuntdria. “Até
a familia nos aconseihava a firar a
erianga, mas decidbmos deixd-1a nas

FAMILIA CRINTA
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WOl YUARGS suv de minha rma ama
{:saiavra (U JAIMAIS Vou esquecer —
embrra Carlos, *Se vocé cuidarde um
s dhas talazedmiens, o enfmentoado
s — ot 0 gue & wma the disse.
Gregory, o tercetro filho, agora com
nove mesed, também & talassémico
mgjor. Mais um poucoe vai entrar na
mesma rotina de seu irmibozinho
Danile — transfusfo de sangue todo
més, homba de Desferal todo dia.
Cléudia e Carlos, que moram em
S&o Caetano do Sul, na regifio metro-
politana de SAc Paulo, sofreram
demais noinicio, mas ganharam forga
quandc descobriram aliados na
Abrasta, uma associagfo formada por
pais ¢ amigos de criangas talassémi-
;1.3 Jﬁ n&o lutam Bomw’hm o
apoin de especialistas e a solidarie-
dade de outras famfliag.

FLUXO DE ESPERANCA

Como niio se animar, por exemplo,
com o sorTige e o desembarace de X.na
Paula Teti, Hi anos, cujo sonho é fazer
transplante da medula dssea para se
Livrar, de vez, da talassemia? Seus
pais, (Hinseppe e Neide — eleitaliano,
ela d ente — nfio em
cutra coisa, depoiz de repetidos
vaivéns & muita da para levar
Anp Paula até onde jd H4

correto, no consultdrio do médico
hematologista José Dirceu Pereira,
em Jundiaf, Até o8 4 me-

quatroanas se submete actratamento

teenelogia  avangadas,
comon Itdlia Ana Pau-
la éuma menina alegre,
fohiz e dewpachads: poe
¢ tira soznha ¢ apa-
relho injetor de Des-

feral, variando a agu- na Vila dos
: oe, ¢m Osasco,

tha entre abarrigaeo | gglpe ior i - o 1K
brage, de acordo com nando-ss nma espéeie
as Bi:adas na pele. de Intérprets da

~bormg com a bom. | Abrats s reiscies |
binha na barriga on vai dades particalares da
para a escola com ela | yi4lia. Acompanhon
no brage” — informa Nma(:numi;ﬁnm
+ . CODFresnon terns.
sorrindo sua mée. De e w adona  on

tanto acompanhar a
filha, Neide sabe tudo
sobre talassemia. “Se
estudar um ano na fa-
culdade, sai médica” —

( Padre Brony Giglic

ganizar um encontro
itelo-brasileiro, gque
reunju médicos beasi-
leiros e italianos sm
Bio José do Ris Preto,
no estado de Bio

nio sabia nade sobre: @ -
tulasnemin, A6 gu
aparecou ama crisn-
¢a doente em sua by

bri!'lc& (e} maridﬂ, Rdmi-— Paualo.
radocoma ridncia

adqlujrida mulher

ao longo desses 1l anos. Quem pri-

meire gjudou a famflis nessa luta,
em busca do tratamento correto, foi o
médico Jofio Targino de Aradjo, de
Sao Paulo.

UMA VIDA NORMAL

Na sede da Abrasta, talassémicos
como Danilo e Ana Paula t&m o apoio
& 0 exemplo de Eliana Boaretto, de 22
anos, secretdria da associagfo.
Quando chegou de Santo André, em
1988, Neusa Cattassini ouvin dela

e

sen de idade, era ums
menina normal. Os pri-
meires sintomas da ta- 7
lagsemia foram febre e
emagrecimento — pistas
para um pediatra pedir o
exame de gangue echeger
ao disgndstico Giuseppe
¢ Meoida, tinham dois
filhos sadi ‘,nagsabiam
gue eram portadores,
Aluna da §® série, Ana
Pauls brinea com bone-
ca, Corre na escols & fre-
quenta festinhas, como
gualquer erianca. Quer
ser médica e trabathar.
Mesmo se tiver de fazer
transfusio a cada 15 dias
e continuar dependente
da homiba de Desferal,
como acontece atual-
mente. Bla nio se atra-
saﬂm‘ comt 0 sofrimento
egaes cuidados, cons-
ciente de que neles ge amarra sua
vida. Pels menos enguanto niog for
possivel ¢ lransplante de meduls,
cujos viscos ainda sfo grandes (h4
20% de reieicdio), embora se torne
cadiaves mads froguente em pafsos e

G710

% -

., p;,; -

vivincia serens com &

talnssdmicos mi:ve

uma confisséio desesperada: “Minha
eonhora, tenho trés anaes de vida:
minha irmi morreu com 22 anvs, eu
tenho19” — disse Kliana, quenaquela
dpoca apresentava uma pele esver-
Jondna, do tante forro acumulado no

favorece a coo-

organismo. Comeg¢ou a se tratar e
logo melhorou. Agora, ela se levanta
cedinho, pega o dnibus até a estagdo
de Santo André, vigja de trem a
Luzedeldcaminhasapéatéa Ruada
Quitanda, no centro de Si#o Paulo,
onde trabatha o dia inteiro, Sew sald-
rio, pouco acima do minimo, paﬁa &
condugdio ¢ compra o material des-
cartdvel {(algod¥o, 4lecool, esparadrs-
po, dgua destilada) indispensdvel &
rotina de um talass8mico. Mas ndo é
880 que importa: melhor é ver como
Eliana, técnica em nutrigio, vai
aprendendo a ponviver
com 2 doenca, =
tandec o dia-a-dia com co-
mggm e trangitilidade.
uma prova de gue

o8 jovens talassémicos
pojem chegar & idade
adulta e levar uma vida
normal” ~ohgerva Neu-
sa Cattassini, euférica
COTL 0 Progresso que aos
ucos se vai conseguin-

o, apesar de tantas di-
ficuldades. Ela ficou fe-
liz ao saber que, pela
grimeira‘vez na histéria

a associacdo, trés mo-
cinhag de 14 anos tive-
ram menstruacdo, sinal
de que estio alcangando
uam desenvelvimento
préximo do normal. Me-
ninas e meninos talas-
sémicos enfrentam pro-
blemas na puberdade,
mas estes sdo cada vez
menores quando se garante um tra-
tamento adeguado,

"Na Itdlia e em outros pafses eu-
ropeus, o8 talassémicos casam e tém
filhoa” — anima-se Neusa, lembrando
o vromyple de Giovannt Latta, pre-

i




ediatra, nio imagin
i ssim. Ela tem a desenvoltura e ocor-

TR A
BEIVETD L

Talassemia, que se Lornou par aus

anos de idade. Significa uma
ande esperangs: até ha pouveo, era
il um talsssémico muyor

if' t‘n‘ i

o8 1 anos de idade, como observa o
ematolagmta Silvano Wendel, dire-
yr do hanco do Hosp:tal
ino-Libenés da S#o Paulos membro
o consetho cientifico da Abrasta.

Quem v& & beleza dos othos de Eli-
. ne Jorge e Silva, uma moga de 15
. nosque acaricia o sonho de se fornar
aria gue fosse

. odeumajovem sadie, ninguéméca-
az de adivi que CArregue uma
nmbinha de Desferal e se gubmetaa
ransfusdes freqlientes. Teve hepatite
s dots anos, o1 aem{:re umamenina
loentinhe”, como lembra a mie,

e et
consullonios, me {i;tuﬁehmpltﬂiﬂ Eli-
ane leva uma vida normal. Mesmo
sendo tolaasémica, sujeita ans mil
til!i’l:i(_‘n!‘w e H (i{’%& ?58 if"’)pf’?{f

*A Abresta, filiads 4 Fe-
deragfic Intermacional de
Talazsemia, funcions ng
Rusda Quitands, 113, CEP
01012, S&c Paulo. Seu tele-
fone 6 (011} 36-68151 Além
de fornecer informagdes e
orientagfic ans interessa-
dos, tem a relacfio de 35 en-
dereqos de médicos, clini-
cas ¢ hospitais.

A Abrasta tem uma filial
em Curitiba e mantém con-
tato com asscciagbes do Rio
de Japeiro, Goifnia e
Vitoris. Em S#c Paulo, a
AssocincBo Paulista de
Medicina (Av. Brigadeiro
Lufs Antfnio, 278, 8¢ an.
dar, CEP 01318, telefone
82-3141) também orienta
pacientes,

TRATAMENTO COMPLEXO

0O médico Silvano Wendel, um dos
poucos hematologistas que se dedi-
cam & talassemia no Brasil, trata de
cinco talassimicos no banco de san-
gu.e do Hospital Biric-Libanés, em

&0 Paulo, Fazem 2 transfusfioa cada
trés semanas & 86 pagam o material
descartdvel, uma despesa
8a fossem pagar tudo, s aliteriam de
desembeolsar o correspcndete a 450
délares por més.

“O tratamento de um talassémico
major custa 8 mil délares por ang” —
calcula Wendel, somando transfusdes,

fltors, Desfural ¢ material descar

tavel, sem falar na bombea de infusso.
Os doentes associados da Abrasts
recebern, comeo doaglio ou empréstismoe,
i:rs.ttdrz parte dos remédios ¢ apare-
hos. Neusa Cattassini e sua equipe
enfrentam uma luta constante para
importar o que nio se consegue no
Brasil.

“Recebemos muita coisa da Itdlia,
que £ o pais mais avangado na assis-
ténein aos talassdmicos, maetambém
temos de comprar bombas, reraédios,
aguthas e filtros, porque o governo
brasileiro ajuda muito pouce”

ueixa-se g presidente da Abrasta. O

namps fornece o Desferal (o gue-

lante aplicado com a bomba para ti-
rar ¢ excesso de ferro do organismo)
gara 80 doentes, quando 86 em Sio

aulo existem 120 que dependem
desse remédio, As bombas com
ser fabricadas pela Funbce _Fun
dagdo PBrasileira para o Desen-
volvimento do Ensino da Ciéneia}, ao
custo de 450 délares — umaesperanga
para o futuro, se sua fabricacéio tiver
apoio oficial. O filtro descartavel , que
garante aboa qualidade do sanguena
transfusdo, custa 38 dolares.

“0 snmmoréopmgo do Desferal,
mais de 120 délares a caixa de dez
frascos” —observa Neusa Cattassind.
Os talassémicos tomam duas ou trés
caixas por még, conforme a quanti-
dade de ferro acumulade no orga-
nigmo. E néio é 86 0 dinheiro que pesa:
hd também o incdmodo da bomba
presa ao corg de oito a dez horas por
dia, aplicads geralmente & noite,
enquanm o doente dorme. Os talas-
gémicos aprendem 8 conViver com o
Desferal, mas o trtamento comple-
to inclui uma boa assisténcia paico-
I6gica. A Abrasta tem dois psicélo-

g, Clodoaldo de Lima Leite e Ana

aria Falvino Pracchia, para orien-

by Sarttiihry woi wit o gennons Bl

$i1:

],

hé possibiliclade de 30% dos filhos serem ponmais © St}ﬁ- pomaor:s da
rimesasnis pi

"o sEtiey g

Forst pradaien . dn tamligs Com o8 dans pais poﬂa(lm‘t\ U0 pERE pOderan ter
25% dos filhos alassémicos major, 56% minor € 23% normais Poders
haver casas el gue, numa famitix assim constins{da, todos os fithos
sejam noTmaic o, 10 COREArio, & maiarig sefa doente.
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wwan dus doentes @ wuds lamihias,
; bs dois scompanharam Neuss
Cattassind, em abril iltimn, A Sar.
i

e b e P4 R T iy by
lenkntilthg sl GITOTY

taliang do Medutorrines
‘om maior incidéncia de talassemia),
jara pariicipar de wm congresso
nternacional scbre a doenga. Dos 600
rarticipantes, 200 eram talaasémicos
ngjor. Voltaram admirados com a
naturidade dos doentes, mas preocu-
wdos com a coincidéncia de proble-
. nas e dificuldades. A falta de pers-
i sectivadecura, porexemplo, desani-
na. Hénotdveis progressosentificos
18 pesquisa, mas sAo poucos os resul-
.ados coneretos pers guem enfrenta
igora & talassemia. O italiano Gio-
yanni Latta, presidente da Federa-
4o Internacional de Talassemia, tra-

e garanur sangue de boa qualidade
para evitar contaminagbes.

Oz parientor sujeitos s transfusfes
freguentes, gue J4 onfrentavam o
perigo de contraur hepatite, sifilis e
doengade Chagas, agora tém também
& amesc¢a da Aids. Neusa Cattassini
defende na Abrasta s formagdiodeum
grupe de doadores fenotipados (clas-
sifica-se o sangue do deador de acorde
com o sangue do talassdmico) num
sistema de dongdo dirigida. Os ban-
cof de sangue reaﬁem & essa pre-
tensdo, considerando-a egofsmo da
Abrasta. '

“Eu néo deaisto, porque cada agso-
ciacdo tem o dever de brigar pelos
seus interesses” — defende-se Neu-
sa. Ela tem um argumento forte pa-

ra nsistir na proposta: 12 taiasssé-
micos de S&o Paulo 36 pegaram Aids
em transfushes e guatro deles mor-
TEYBIN.

Em Sac José do Kio Preto, Sao
Paulo, o bidlogo Pauloe César Nagum,
da Unesp (Universidade Estaduaj,
Jilic de Meaquite Fitho), coordens o
Centro Colaborador da érganim;ﬂu
Mundial de Sadde, uma grande espe-
ran¢a para melthorar o tratamento de
falassémicose falcémicos. Com a par-
ticipagéo de 25 centroa regionais, do
Rio Grande do Sul ac Amazonas, estd
iniciando um trabatho de educacdio,
prevengfio s tratamento.

"Paremos assisténcia técnics, num
programa previsto de quatre anoa” —
informe Naoum, prevendo como pri-

meirs resultado a cons-
sientizacio dos brasilei-

uziu & angustia dos
joentes com um alerta g~ ' _ &\

aos cientistas: Y08, & comecar por profis-
:  "Esperc que o3 médi- AN EMIA gionais da Area de saiide.
. cos ndo nos tludam mais Sers um grande passo:

i uma vez com falsas ex- os médicos incapazes de

FALCIFORME

ciativas” — disse ele, recgnhecer a tal &s;sﬁmia
erpbrando ¢ congresso . ; . costumam receitar ferro .
: . Perna inchada, barriga milhdes), de acordo com a Or-
Waa ilha eCrg grande, dores em todoacorgb, genizagdc Mundial da Sadde. %&r&::goenées, tomo 86
- &, hs dois anos, guando incipalmente encé  Enguanto os programas de a m Ge anemia
. oa especialistas prome- mw&&maﬂa— savide niio se preocupam com o comum.

teram wm medicamento ]| sentou os primeiros sintomas, . mal, os falodmicos vao sendo Se n#io for extraide

oral em substituico ao sua mae, Ivons Addio da Silva, por acano, quando Eh aplicagio do Des-
Desferal injetdvel. Na imaginou que fossem seqielas - médicos como Iracema de ral, oferro acumula.
Sardenhs, os talassémi- de urna hepatite mal tratada.  Almeidacbeervam os sintomas ge no organismo, espe-
co8 ouviram uma noti- 0 mﬁgim %ﬂﬁuﬁdﬂ hospital . _

i x R e ) Al & Uma

i ciadesanimadora: oque- mca doP‘Hospim‘i'l:B Clinte

 lante oral ndc serd
: possfvel antes de cinco
. anos, porque testesfeitos
i ogm rates denunciam
i efeitos colaterais peri-
. gosos. O transplante da
meduls dsseaq, Unica es-
peranca de tern gido
aficax em B0% dos casns,
mas o8 20% de risco de-
. sencorgjam os doentes e

cas, da Universidade de S#o
Panlo, sentenciou o disg-
néetico: anemisa falciforme.
"Pescobrimos quende Emer-
sontinha 2 anos, eldsevao 11
- demuitaluta”~-lembralvone,
baleonista, como o maride, no
bairrode Guaiansses, periferia
de S#o FPanlo. Perderam ou-
tro filho, Roberto, aoa 8 anos,
vitima de mesma doenga.
Agors, freqientam & Abras

;. Buas a8, ta, onde Emerson recebe
' tratamento semelhante ao
BUSCA DACURA dos talassémicos. Depende de

transfusdes a cada 15 dias,
toma trds caixas de Desferal
por més,

"A anemia faleiforme, umsa
hemoglobinopatia de origem
genética, & maig branda que &
talassemnia, mas as con-
seqliéneias sdo parecidas” —
diz a médica Irecema de
Almeids, especialista gue vem
estudande e pesquisando a

IV . , ’ ?‘i
i it

Ivone Adio da Silva com o filko Emerson: "onze anos de luta",

"0 tratamento pela
transfusfio de sangue e
aplicagde do Desferal ¢,
por enguanto, 8 Unica
i sajds” - confirma o mé-
o dice Durval Fernando

Tricta Jr, Ble tem ach
seus cuidadoa 36 ta-
lasaémicos 8 80 faledmi-

e chegam ao diagnéstico, O

cialmentenofigado enc
exame especifico de hemo-

bago, provocande al-

cos no Centro de Pesqui- doenga com um imteresse muito globina {eletroforese} ainica teragdes Gssess e com-
sas Onoo-Hemataldgicas || sspecilsls doogr o som:  manairdodtectarsanamle || plicagoescardiacas.
na Infancia, no Hospital cidéncia entre os negros. A  remédios,cuidadose angiistias inguém morre de ta-

Iassemia, como cogtuma
repatir Neusa Cattas
sini. Sac outras compli-
¢acdes — doengas do co-
ragdo, por exemplo —
gue matan). «

das CHnicas da Unicamyp ot Tieacn dus Aventos &
Daiversidade Estadual § ot e e tue
e ihel e diibalil B -~ ¥ gimcll, mas cawuin-se gue os
de Campinas) . Sua pre- rtadores sejam 2% da popu~
scupagde, como & de ou- Kfqﬁa brasileirs frerca de 2,5
tros especialistas, d con- -

Crestar s delormacdo sdit e N a— i

L L B oL

sag parecidos, as familias de
fuleémicos ¢ de LalassGuicus
B8 unem em associagdes &
esfor¢os comuns.
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W BT (randes atladas ng senli-
Mis s cadiveis od eapanos quencs .
desempenhar outres importsn.

g . . .
FHeNon G d0ue das chuvas batento na chio
., L GO QU a8 particutan o4 ey 36 daslpgquem g
SFNAHLCRrAgTaR pelx enxurcads. Se hi Srvoces
ww, #lax diminuem o impacto de dgua evitan

L
o
® ; p S0sBo & & rernocdo d8 camada fértil,
focesikrioRcr ko g 3o & absorvido pelo solo ¢ depois se

ve sié pande @ BquEce o Br. AB Srvores diminuem g vo arrecadar tundos para; auxiliar o

e roitisghio noiay incidente no focal, . ;
. ;Ppropictande temperaluras sempre ? :jﬁg?’m:‘! Qﬁﬁﬂ{}?& po_rtadoras
- MO enbiico de suas copRs. Wl o L SR S
& roama f0FmE 0B CGOMTE COM A% SO0US G0 (s &&&ﬁmﬁﬂ; tam%rggngmdﬂmaa
o . Ed l A

. Beré reatizado Ao’ proximo dia 11
de agosto o grandicso baile com o
Grupo Musical Censura Livre. Além
de promover o entrosamento de toda
a populagao de Valinhos e regids, o5
te sensacional baile tem como objeti-

9o Ry ?-m T o ablumeiies das  doenca hereditdria grave flue attme--
e plnd o nlve) o rofdo A iocwie de te Ia ncipalmente o8 descendentes
fapouss, trabuing ¢ lazer. da italianod ®gregos, Ela existe sob

B e it 0 yrés formias, de aCOrdo com sua gravi-
- n s ol d’:‘%‘“:m;“ i‘mfg [ ﬁﬁd&:‘Talaml&W,Talmemla
MADSAD. . . . 4 ? ~ . intetnddie e Telosstmda Malor,

Wlke a0 poid, compibtelks dux glaies - .- A forma Mingyr- recebe-este, noms
e wd POUS.0CoTTE & PEssOas totaimen-

4 e normals, aue. descontecem serem

i anda importincia des k- portadoras da Tulassemde; Quando -

 vida. Cartas tibos Indigonas wmers- |y 1ag pegscas com Talassamia Minor -

. ] ma{bn'“ de seuw sncesirais,
3 . ; & quiF deseonhessm serem portado-
oeiitul um  secusem-se atd o, & Corisr umg Vivik : )

. i3 ol # cortar ums $ruore As _ras, se Gasam, podem tar fithos com

S L fendas tesoieines 380 foak ere seros sobrenaty- . 1@ r ¥

3, paranta, ﬁ %, 6 | ¥ 8¢ Canporpy que peaae - & formé grave d@ Talagsemla, a Ta
statid pels P Wﬁkn&mmﬂ%rmﬁm- . tassemnia aqﬁ?Estas_emanifesta fo .
Boes . - =T oS primielro meses de vida por
s plasiad i B Amivems moderon deverd ler o disvemirento - . aneiniy- fntenss, Fraquezs ¢ resardo -
T O A QK SrADide g st siarss e msla™ -7 no desenvolvimento fisloo; Estes sin.
s b 5 cresciments £ 1 ui! Hiomas 58 ogravem pr rssaalgamen}a.

% AMELIA DEVITTE xrevEpo 8 56 nda fratades- adequadamente

S ﬂ#’:?ﬁf{wﬂ? ‘._,w o podem provocr alteragdes esquelé-

_ DS LETE kD ticas e & incapacidade flsica. Atd o fi-
wtinglo da w L . L . nat da'décadd dé¢ dessentd, as crian-
AT ) ' ' ¢as portadoras de Talassemia Major

m : . -~ - raraments ultrdpassavant 4 a 5 anos
1o SBo.Cristovdo. .- ;

de idade em conseqglibneis da gravi-
s noltea de animado forré na sade dd Sae Cristo-

dade de suag manifestagdes.
Atuaimente, com 3 aplicagde de

protocplos de terapia gue recomen-

- dam tansfusden de sangua tegular

s0U% r?mr-—* T - | - mente a-cada 3 semanas, tornou-se_
rfmcal haverd também eficiente servigo de bar, pussivel que ostas oriangas passas-
- : sem a tgr dosenvelyimento normal,

pudessem praticar todas 35 ativida.
des fisicas préprias ga jniéncia o se
: . o~ .. integrassem totaimente. na socleda-

. . - . : - " ¢4, passando a desempenhar papetl.
INTROLE |

ativo. As Intermindveis transfustes

- iy
5y

e o o e s w4 | 08 Sa&ngue, no entanto, promovam um
O gl A  wnabimr. §. B ASUMUID excessivo TN G 8-
By to N plamg, principatmente do hivel de co-
e e e s ragde a figaco, que acaba provocan-
e oreanmnrd dw rainnn o H .

-~ 'para as criangas

 portadoras de Talassemia, -

- Amigos -dos Taiansh

vy
3

. S L ARy R

.~ Edivre arrecadara fundes |

LA

do & morte pracoce destas crancas,
geraimeme ng seguoda década de vi-

a, :
O anleco modo de s6 avitar asta

TROTIE precoce & através do uso diario |

de medicamanto Desferal, Para que
seja gliminado o excessd de ferro do
organisma, o Destetal deve ser aphi.
cado diariamibnte, por 10 812 horas,

através du umammlﬁuﬂ}i&a &
. nas -

i, Esta tarapis deve sor itie
primeiron.anos da vide-ases mantida
fﬂdeﬂmd&menta.%qm,u?mw
tiva mtual parg.r £ & ocorréncla
de complicacbes e prolonga} a vida
destas criangas. Este tratamerito, In-
feilzments, & (Histinglval fulis a maio-
ria das criangas. O apareths portati
de infesdo 6o & fabroado no Brasil
e no exteriof custa aproximadamenia
mii déiares, o qua_eciuivm hoje 'a
pouco mais de um mil cruzados no-
vos. O ¢usto mensal do material des-
cartdve] necessario para apticar.o re-
médio também dclr. N
Somenté pare &’ compia’de Serin
gas, aguihas, ampeied-dy dguatestis
tada @ Bealps ﬁguiha& o3periais tiua
parecam urma fbolata;cadt.wnvga
gasia sin médla: 50 cruzados novds
por més, Conio objetivo de dar uma

chance de vida normal a estas orlah-

zas fol priadé a Associaglo dos Pals
e Amilgba dos Talassdralcos, que con-
1a hoje com 335 griangas provenientas
de virias regides dos estados de Séo
Pauio o Minan Gerals, 8 gue sfo atep-
didas no Centrodntegrado de Pesqui-

sas Onco-hematoidgicas da infincla *

~ CAPQL — da {Universidade Esta-
dual de Campinas (UNICAMP), A par-
licipagde de {odos nds nesta Iut%é
indispesavel. Vamos sjudar! Vambs

proporgicfar 3 esfas ériangas umayie -

da saudavell! Para maiores informa-
gges ligua %arﬁ{m%j 38-1381 rarnai

Colabore , comh gualquer doagle.
Bradescd — Agéneis 0805 ~ Conta
n® 0414883 . Agsociagio de Pals &
riCOs - Foneg:
391301~ Cipoi: Este numery pode
Sailvar Jima CrHanga. :

.
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fi&M PINAS, QUARTA-FEIR A. BDESETEMBRO DE 1388

CURREIG PUPULAE &

Faltam recursos para 0

tratamento de talassémicos.

Apeaar de sxistirers no Bra-
sil ctrca de duss a trds mil

~ tmico no Pady que concentrs to-
T e o fretaments relstivo &
mp. A falssserois ou oa
“doence do Mediterrknee™ ae
munifeste o primeirs 300 de

P

ms cmm;as & ir dos seis
meses de idade, franstusdes de
runtigne, mensaie, que e
, mantdm pels vida teda. No to-
. tal s3o cercs de 12 A 15 transfu-
#lhs BOT DG,

) , e fon vez
" nfig £ eliminads d¢ forms mam-
onakvel pei smpulasirio ao
" perAve! smbulatérin do

Cimi opadistrs » hematologls-

ta Fernando Tricta, apds um .

ane ferendo ax trunclosbes de
mauhwwmqum
mmmmmi-
; - Cnulvate s forre
Cmoamuhdefmom

- frncho d¢ um mwdicamento
Er

wplicado
‘BAY darante 30 w12 ho-
% s per din. 36 o Dealernl custa
em média NCx$ 200,00, por ser
:;n remédis lmgoriade, porém,
b sigum temipo ¢ lopmps vemn
fornecendo o medicamento.

ey

g Kolossdmics o Cipoi, /o L

O hematologiste istnbre que
para A aplicaghio do Desfers! &
utilizede urn aparetho gue cus-
ta em médiz USE 40 NCo
L8725} com duragho previsia
parg tinco anos. Junts a esse
aplicador xfic & uma
seringn descaztdv [

o gue e oA
da paeienze cerce de NCz$ 50,00
por mis, 4

Em fmc.ﬁu don tustos, que
o aitos, muites families th
diticuldndes axgumir os

gmmhmmm

&0 d&e vida, pura goe assim a4

wanmmmmv&m
el O médico ressalie gue
slém do actmole de Farvo, 4
mm.m de sangue pcdem
l;n L] atingin
mm a0 Bragit,
Cada criencn a0 iniciar o
tratamente apresents 30 doado-
Tes, que por sus ver s80 cadus-
trados. Contudo, o Cipol - que

Wi dificuldiones por cuinpelr &

atends 33 doentes, ¢ gue repn;h

A tainszemln atinge e des-
cendentes de gregos e talienes
devide A ums mytaglo exigten-
e neasus regifes kA milbares

* - b

da anok,
nhim &

do tipo grave ©

reslatiram 3 muidria que din- .

Ausovincko de
Puis ¢ Amigos dos Talagsbenl-
coi vem realizando constanies
campankas no sentido de con-
seguir o material descartdvel,

1% 31
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CARMPINAL, DOMINGS. 28 I'J'E-‘ ABRILDE 1951

Medlco da Unicamp fala sobre
a Talassemia e seu tratamento

€ médico Durval Femando

Tricta é coordenador do Centro

" Integrado de Pesquisas Onco-
Hematologicas da Infincia - Ci-
pai, da Unicamp.

Auxiliado por equipe especiali-
zada, da qual fazem parte, entre
outros profissionais, a assistente
social, Maria Carolina dos San-
08, varias enfermeiras, dentista,
psichlogo e fisicterapéuta. O mé-
dico Fernando trabatha em tem-
po integral com criangas portado-
ras de talassemia, que & um tpo
de anemia falciforme ¢ hemofilia.

Agn .a hi‘a‘tﬁﬂﬂ destas criangas,
do tratamento que recebem ¢ de

nmdomnmaspmmemw_

iampam sjudé-as. ... -

Oqueéa taiasscmla" E uma
anemia provocada pela reduglio
da guantidade de hemoglobina
gue o corpo produz. E de cardter
hereditdrio, sendo origindria dos
povos do Mediterrineo, especial-
mente, de italianos e gregos.

At alguns anos atrés, guando
%2 desconhecia o tratamento da
talassemia, as criangas acometi-
das desta doenga, ndo ultrapassa-
vam, geralmente, os cinco anos
de idade. Hoje, gracas aos pro-
gressos da Medicina, a talassernia
tem tratamento € a crianga porta-
dora dessa anomalia pode ter uma
vida quase normal, desde que sub-
metida a transfusdes de sangue
peribdicas, que formam a base do
sratamento.  Considerando ©
grande nimers de transfusdes a
gue o portador de talassemnia &

}  submetido em sua vida, o Cipoi-

Cut m b,

B r%‘

criou 0 Clube de Doadores com

trés objetivos principais:

~, . == 1eF.Sempre sangue d:spom-
vekpard as transfusdes; , 5

- — serxdo deum grupo !umtado' |

© sangue € de procedéncia mais
conhecida, evitandose possiveis
contaminacdes, através de
doagdes desconhecidas;

- fazer a transfusiio especifi-

ca, evitando-se a criagdo de anti-

£Orpos nas criangas.

Q clube foi fundado em junho
de 1989, mas até hoje, devido ao
grande *tabu”, que & a doaglo de
sangue, ndo foi possivel completa-
lo.

A assistense social Carolina ex-
plica: “Temos, atusimente, em re-
gime de transfusdo, cerca de 43
criancas, sendo que desas oifo
necessitam de duas bolsas de san-
gue a cada transfusdo. Isto repre-
senia |2 doadores para cada
crianca. As outras 35 criangas
precisam de uma bolsa de sangue
a cada transfusdg, ou seja, seis
doadores para cada crianga. Te-
mos necessidade, pois, de 300
doadores no minimo. Mas, cadas-
tradee, B oapenis 150 doado
Ty

Pia Massazlia ¢ Antonio Piga
pubhicaram em setembro de 1980,

em Turim, uma revista informati-
va que nasoeu da experiéncia ad-
quirida por um grupo de pediatras
e neuropsiquiatras infantis do
*Centro per la Microciternia”, da
clinica pediatrica da Universidade
de Turim, hidlia.

Os encontros cotidianos com as

CTiangas £ 58us pais permitiram
um bom conhecimento de seus
problemas e evidenciaram as difi-

L

culdades para a execugdo correta

da terapia, e que s3o, na maioria -

das vezes, conseqiexntes do pouco

conhecimento sobre a doenga.

A revista ¢ toda ilustrada com
desenhos a bico de pena ¢ explica
405 pais & mesmo 3s ¢nancas o
que ¢é 2 talassemia, € COmMo se po-

_de viver., nonnaimente. 5. 45
" transfusdes forem feifas regular- .

mente, e quando a alimentacio
for bem controlada.

As explicacoes, em linguagem
clara e até divertida, conscienti-
2am a criahea ¢ sua famitia da ne-
cessidade de seguir ¢ tratamento
prescrito € até usar o apareihinho,
gue injeta vagarosamente um re-
médio chamado Desferal, que
nio pode ser aplicads de uma vez,
como uma injeglio. Sua aguiha
texplica o lbumj) é pequena, e co-
locada sob a pele ndo machuca,
Pode ser posta & noite, antes de
dormir, ¢ ser retirada de manha...
Q importante ¢ manter a hemo-
globina acima de dez gramas...

As lendas dos desenhos de Pie-
ro Gilardi explicam ainda a neces-
sidade de o talassémico fazer, pe-
riodicamente, um ecocardiogra-
ma para ver s © coragidn estad
bem, tirar radiografias para ver o
crescimento (Jos 0§S08, ¢ CHIFOS
exames para o figado... E se tudo
isso for feito, a crianga pas«';aré
bem como todas as outras crian-
cas e paderi fazer tudo aquiio que
clas fazem...

L d e e

- e e e s T D 4

© sty 4



Anexo 12 - Recomendagdes para o tratamento da Beta Talassemia.Este
protocolo, impresso em marge de 1990, constitui a traducac autoriza-
da do YRecommendazioni per la terapia dela Beta Talassemia. Participa-
ram da elaboragéo do protocolo original os Drs. Antonic Cao, Vilma Ga-
butti, CGiuseppe Masera, Bernadette Modell, Giuseppe Sirchia e Calogero
Vulle, patrocinados pela Associagdo Italiana de Hematologia e Oncolo-
gia Pedidtrica. A tradugdo em portugués foi distribuida pela CIBA-Bio-
Galénica a todos os servigos de hematologia e Faculdades de Medicina

de nosso pais.
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Anexo 13 ~ Cartilha de orientagdc sobre a talassemia. Este livreto foi
elaborado pelos Drs. Pia Massagli e Antonio Piga do Centro de Microci-
temia da Universidade de Turim, Itdlia. Sob a forma de histérias em
quadrinhos, ele tem como objetivo esclarecer as criancas e adolescen-
tés portadores de talassemia os aspectos fisiopatoldgicos de sua doen—
ca, o racional do tratamento preconizado e o cardter hereditédrio de
sua transmissdo. A tradugio, edigio e impressao da versao brasileira

foi possivel gragas a colaboragio de diversos membros da comunidade de

Campinas.
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Esta revista informativa nasceu da experiencia adquirida por um
grupo de pediatras e neuro psiquiatras infantis do "Centro per la
Microcitemia”™, da Clinica Pedidtrica da Universidade de Turim, Ita
lia,

Us encontros cotidianos com as criangas e seus pals permitiram
um bom conhecimento de seus problemas e evidenciou as dificulda-
des para a execugao correta da terapia e que sao, na maicria das
veges, consequentes do pouco cqnhecimento sobre a doenga.

Parece, portanto, ser importante remediar o melhor possivel es-
ta caréncia, que & observada nao s6 entre a populacao, mas também
entre profissionais de saude gue, embora conhecam os aspectos pre-
ventivos ligados a esta doenga, estao insuficientemente Informados
sobre possibilidades terapeuticas e reabilitacionais atualmente
disponiveis.

Enderecamos, portanto, tambeém a eles as explicagaes desta revis
ta, além de, obviamente, as crian¢as que frequentam o nosso Centro
a quem esta revista é particularmente dedicada,

Agradecemos a Comunidade de Turim, ao Departamento de Saude e Ser-
vigo Social, gque possibilitaram esta publicacao.

08 autores

PTA MASSACLIA
ANTORIO PIGA

Turim, setembro de 1980




Traducao autorizada pela Sra. Teresa Ariboni

Editado pelo Programa de Hemoglobinopattas

.Centro Integrado de Pesquisas Oncohematologicas
na Infancia

.Faculdade de Clencias Médicas

.Universidade Estadual de Campinas

Impresso no Brasil sob o patrocinio da IRRAS-CBO:

Av. Cobalto, 1313 - Caixa Postal 860 ~ CEP 13 075
Campinas S.P, - Fone.: {0192) 51 47838
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Anexc 14 - Questiondrio distribuido aos pais das criancas talassémicas
para verificar o porgue da ascencdo dos niveis de ferritina enm loss,
periodo no qual o INAMPS passou a fornecer a desferrioxamina aos pa-
cientes. Através da andlise deste questionario foi iniciado um traba~-
iho sistemdtico de orientacio aos pais e principalmente aos pacientes

scbre sua patologia e a importincia do tratamento continuo.



"Este questiondrio tem como objetivo identificar as maiores difi-
culdades para a realizacgdo da terapia quelante com Desferal. Vocé nao
deve escrever seu nome no questiondrio. ¥ importante que suas respos-
tas'sejam as mais sinceras possiveis de modo a mostrarem a realidade

de sua situagdo familiar em relagiio ao tratamento de seu filho {Bua

filha).

1} Vocé acredita gque o uso do Desferal é indispensdvel para a vida de
seu filho (sua filha) ?
{ )Sim

{ )Nao

2} Durante o ano de 1988 vocé fez mais aplicagdes de Desferal em seu
filho (sua filha) que durante 1987 ?

{ )Kais.vezes

( YMenos vezes

{ JO mesmo nimerc de vezes

3} Se vocé fez mais aplicagdes de Desferal em 1988, qual foi o fator
mais importante para este aumento ?

{ )O inicio do fornecimento de Desferal pelo INAMPS.

{ )Rstou mais consciente de sua necessidade.

{ Youtro motivorl.icinucenenn tmmenmemrensserreassennane teravnnmans



4) Quem aplica o Desferal em geu filho {sua filha) ?
{ )Somente o pai.
{ }Somente a mie.
{ }JO pai ou a mie.

{ JMeu proéprio filhosa.

i,

joutra pessoa.

5} Que idade tem seu filho {sua filha) com talassemia ?

€) Qual foi a maior dificuldade para a aplicagdo de Desferal durante
1988 ? (Assinale apenas uma resposta):

{ )Dificuldade em consequir o aparelho infusor.

{ )Dificuldade em conseguir seringas e scalps.

{ )A nao aceitacgdo da aplicagic pelo meu filho (minha filha).

{ JOubtro MOLIVO I . .. ittt iniiittcnersesvocasnnecacconnns reconenn

7) Vocé tem alguma divida ou sugestdo sobre o tratamento de seu fi

lho 7



Anexo 15 -~  Modelo de cartaz utilizado para a divulgagioc do acampa-~

mento de talassemia.




wr?f’ncl de semana do dia

17 de fevereiro de 1994

tem um programa que vocé
ndo pode perder:

60 Acampamento Nacional de
Talassemia. Além de muita
coisa importante, vai ter
diversGo de montdo. O lugar €
super legal: o Acampamento
Nosso Recanto, em Sapucal Mirim,
a 15 kM de Campos do Jorddo.
Vai ser demais! Venha brincor

e aprender com o gente.
Telefone ou escreva e pega

' maiores informagdes.

O Bf ACAMPAMENTO DE TALASSEMIA tem come objetivo & froca de experibreias & infor-
maches, o sstimuio & sulo-confianca  intsgraciio de criangas com Talassemia Majoe, dentro de
urn aenbienie saudivel & deaconizaido, Hil apoio de wma eqaipe mildice sspecisfizeda e Te
inssemia. AMm das criancas, estAc comidatios os responsdveis midicos @ paramddicos de seu
centr; de tatamento, Os cusios com estazdia e alimentaclo seco subsidiatios.

inloarmaches
Centro de Talassarnia - CIPGH- UNICAMP
Caba Postal 5141 + $3083-870 - Campines - 5P
Teletons {0162) 38-7063



Anexos 16 a 18 - Modelos de calendarios utilizados pelo CIPOI para
avaliagao da frequéncia da terapia guelante. Em 1994 passou-se a usar
uma agenda especifica para os portadores de talassemia onde, alénm de
espago para anotagdo da terapia quelante, foram colocadas informacdes
sobre sua importéncia, instrugdées sobre a infusio e frases de estimulo
para sua aplicagdo. Nesta agenda também criou-se espago para a anota-
¢do dos resultados de exames de modo gque o paciente possa acompanhar a

evolucdo de seu tratamento.
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Anexo 19~ Pequenas histérias ceolhidas pela equipe de psicolegia do

CIPOI, onde as criangas contam sua vida em relagic a Talassemia.




- PEQUENAS
HISTORIAS




INTRODUCAO

Existem histbérias de todos os tipos, com herdis ,
bandides, reis e rainhas. Mundos distantes em que nossa ima-
ginagao pode pegar uma carona e voar Junto com esses persona
gens por lugares nunca 1maginéveis.

Mas existe também historias reais, em que o perso-
nagem principal, © heréi, é cada um de nos: a historia de
nossa vida, que ainda nao tem fim. Enquanto estivermos vivos
teremos sempre ume frase a mais para colocar neste livro.

Aqui tem historias que contam um pouco da vida de
multas pessoas que fazem parte do CIPOI,

Apesar de todos Tazerem o mesmo tipo de tratamento
cada um leva uma vida diferente do outro: alguns gostam = de
brincar, outros de estudar, uns comentam sobre o tratamento,
outros nao, e outros ainda, gostam de ficar de papo pro ar,

Vamos ver agora o que 6 diferente e o que € pareci
do nessas histérias, e aprender um pouco mais com cada uma

delas.

Footouit



Eu tenho 5 anos e venho aqui no CIPOT tomar sangul
nho e pesar. Eu.brinco, corro la fora, brinco mnos bringque -
dos la fora e s0.

Eu gosto de vir aqui no CIPOI. Aqu!l tem mais brin-
quedos que na minha casa ¢ eu gosto de tomar sanguinho, por-
que depols que acaba a gente brinca.

Eu ponho todo.dia, até de sabado. As vezes meu pai
nao quer gque eu ponha no sébado, Mmas eu quero,

Eu ainda naoc estou na escola, ¢ na minha casa eu '
gosto de brincar de secretaria e de comidinha de terra e bo-
1inho coberto de areia,

Eu tenho uma prima que sabe que eu venho aqui . em
Campinas e gque tenho que usar a bombinha,

Eu acho que vou parar de tomar sangue quando eu

crescer e vou parar logo de usar a bombinhe.
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tomo sangue, uso bombinha, so.

Dessas coisas que eu faco o0 que mais gosto e joéar
bola, A coisa que menos-gosto, € tomar sangue e usar apare -
iho,

Eu estou na 3* série, Na .escola eu tenho muitos a—
migos, mas eles nao sabem que eu tenho que vir aqui pra to -
mar sangue, mas 0 aparelhinho eu uso para tirar o ferro.

0 meu pai que coloca o apareihinho em mim. Eu nun-
¢a coloquei sozinho e nem sel preparar. Doi muito para coelo-
car o aparelhinho,

Eu nao ponho o aparelhinho nos sabados e quando !
nos vamos viajar e meu pail esquece,

Eu gosto de viajar. O lugar que mais gosto de ir
¢ para chacara. L& tem campo, piscina, rio. Quando vou pra !
14 também vao os amigos do meu pai.

Fu nao gosto de vir agqui no CIPOI. Eu naoc sei se
vou ter que tomar sangue por muito tempo € nem se vou ter 4

que par o aparelhinho também, Eu queria que acabasse logo,




Eu tenho 6 anos., Eu venho aqui no CIPOI pera tomar
sangue, fazer desenho e brincar.

O oque mals goeto ¢ de desenhar e brincer., Tomsry '
sangue e€u gosto mais ou menos.

Na minha cidade eu brinco com meus brinquedos €
brinco com minha prima que e mais nova e com meu primo do
meio, O meu primo mais velho brinca com meu irmao.

Eu estou na 1* série e tenho bastante amigos, s6 '
que eles nao sabem que eu tenho que vir aqui no CIPOI e gue!
tenho que colocar o aparelhinho. As vezes doi para colocar o
aparelhinho, Outro dia nao consegul dormir de dor. Eu uso 5
dias por semana. Eu nao gosto muito de colocar o aparelhinho
mas ele serve para tirar o excesso de ferro.

0 sangue, eu vou ter que tomar até crescer e o apa

relhinho eu nac seil até quando vou usar.




¥

Eu era peguenininha quando eu nasci, dal fui cres-

Tomo sangue desde 08 2 anos de idade e uso o apare
lhinho desde 085 2 anos também, por isso eu ¢resci,

A noite eu durmo, durante o dia acordo, tiro o apa
relhinho e vou brincar um pouco para depois ir a escola; la'
eu fico estudando. Quando veolto da escola vou brincar mais ¢
um pouco. Leio livrinhos,- pintc e desenho tambem.

Chega o dia que venho tomar sangue e soro; daf vol
to pra casa contente porque tomei sangue., Depols durmo, de -
pois acordo denovo quando for dia.

Eu tenho 6 snos e Qou fazer 7 anos em Dezembro.

Na minha casa eu c¢oloco o aparelhinho, minha mae e
meu pail gue colocam em mim. Nao doi muite, mas eu choro um
pouquinho.

| Na escola ninguém sabe que venho tomar sangue, 56
um amiguinho. Eu falo para os outros mas eles nao prestam a

tengaoc.,




Fu tentha 11 ance,

U que eu mais gusto de fazer &. brincar de tola e
de Barbie. Eu brinco com minhas amigas. .

0 gue eu menos gosto de fazer é vir aqui no CIPDI!

~
-~

por oo srercibinhe, Dol um pruco por o aparelho, mas esse 86

daci para por, o culro gue eu usava doia pra entrar o remedio
-ardia, Ja a transfusac eu nao ligo muito porque nao 4oi.

Eu estou sentindo falta da escola agora que deixel

de ir. Eu faltava muite porque tinha que vir aqui e porque '

nao gostava da escola, dal a Diretora falou que nao adianta-
va mals ir. Agora vou para outra escola, uma escola mais le-
gal do que a outra gque eu estudava.

Eu falo pras minhas emigas que venho agui e que te
nho que usar o aparelho porque eu tenho Talassemia,

Eu tive que colocar o cateter porque o ferro esta-
va muito alto, porque eu nao usava O outro aparelhinho por -
que nao gostava dele.

Acho que vou ficar com este aparelho mais meio ano
depois vou tirar. Eu estava com 10 mil de ferritina e agora?
ey estou com 2,300, jé abaixou bem, dal néo sei se vou ter !

gque usar o outro aparelhinhe denovo € se& vou guerer usar,




Eu gosto de desenhar, desenhar avido e carro.Eu te
nho vontade de um dia pllotar e andar de aviao, dal eu ia pa
ra os Estados Unidos bagungar,

Alem de desenhar, eu gostc de brincar de bola, an-
dar de bicicleta, jogar video-game e brincar de autorama e
ferrorama. Eu brinco com minha irma, meu pai e, as vezes, :°
com meus amigos tambem. Eu gosto tambem de ir na escola, es-
tou na 3% série,

Nao gosto de andar de Gnibus e ir na cidade, por -
que eu tenho que andar bastante. Naa gosto de tomar transfu-
sao, acho que ninguem gosta, e de colocar o aparelhinho tam-
bem nao.

Eu estou com 9 anos e acho que ja faz uns 4/5 anos
que eu ponho o aparelhinho. Nao seil se ainda vou ter que u -~
sar o aparelhinho e fazer transfusao por muito tempo.

Meus amigos sabem o0 que eu tenho, mas nao sabem o©
que venho fazer agui,

Eu venho aqui porque eu tenho Talassemia. Eu tenho
Talassemia porque minha mae tem o traco e o meu pai tambem.

' Eu acho que um dia eu nao vou precisar mais usar o

aparelhinho e fazer transfusao,



Eu tenho 13 anos e venho aqui no CIPOI porgue eu !
tenho Talassemia. Venho fazer tratamento, \Aomar sangue, fa-
zer consulta, |

Na minha casa eu ¢oloco o aparelhinho todos os di-
as, para abaixar o ferro. Eu nao folgo nenhum dia, porque es
tou com excesso. Coloco o aparelhinho de dia também,

Colocar o aparelhinho nao é muito bom, porque a pi
cada da injegao doi, porque o couro da barriga fica multoc du
ro de tanto a gente colocar.

Eu nao gosto muito de cplocar & noite, quando eu !
chego da escola, porgue eu chego com sono e com vontade de !
dormir. Eu saio as 22:30 h. da escola.

A minha mae que prepara o aparelhinho, porque nao'
da tempo guando eu chego da escola.

Eu falo para as minhas colegas que eu tenho Talas-
semlia e todas as meninas compreendem que eu tenho isso. To-
das as meninas me ajudam como entender gue eu preciso colo -
car o aparelho, porque senasc eu morro, porque se o ferro for
ne coragac, mata.

¥u acho que um dia g2u vou firsar bea, gque val haver

uma cura para a Talassemia.



Tenho § anos.

Eﬁ venho aqui no CIPOI para tomar sangue. Na minha
cmsa eu Celoco a bLumbinha e seco & louge da minha mae, Eu EOB
to mais de ajudar a minha mae, tem gente que gosta mais 'de
colocar & bombinha do que secar a louga,

Pra falar a verdade eu gosto de colocar a bombinha
mas eu falo pra minha mae Que nao querc colocar, dai ela fa-
l1a que tem que pdr, porgue eu nao ponho nem no sabado,nem no
domingo. Eu nac tenho muito ferro, por isso eu nao preciso °
colocar a bombinha de dia, uso s0 a noite.

0 aparelhinho nao da muito problema, mas se atraso
para vir tomar sangue, me da dor de cabega.

Na escola e na rua, ninguem sabe que eu tenho ta-
lassemla, 50 & professora, mas ela tambem nao sabe muiteo, 80
& minha familia que sabe. Se eu ndo falar eles nao ficam sa-
bendo, agora, se eu contar, eles vao achar que eu tenho um
problema e vao querer discutir este problema. Quando tenho '
gue vir squi eu Talo pros meus colegas que tenho consulta |,

mas nao falo do qué.




Eu tenhe 10 anos. De nolte ev nonho 2 boohinha, Eu
quers ;;:Er loge, mas oinha mzae fala Gue € para ESRETEr QuE B
laesta fazendo comida e depois da novela ela poe.

De vez em quando eu gosto de colocar a bombinha,so
tiro de manha; quando acordo jé tiro, depols vou para escola
Minha mae e qué coloca & bombinha em mim,

Eu venho aqul porque eu tenho Talassemlia e tenho ¢
que tomar sangue. Eu gosto um pouguinho de fazer transfusao'
e furar a mao.

Se eu nao colocar a bombinha eu morro, porgque eu '
tenho muito ferro.

Ninguem sabe que eu tenho Talassemia, S0 a minha '
familia. Na escola ninguém sabe, nem a professora. Eu nao fa
1o, porque senac eles ficam perguntando ¢ que € Talassemia 7
como e colocar a bombinha? e eu nao gosto disso.

Eu espero um dia nao usar mais o apanrelhinho, pois

nesse dias eu me curel,




Eu tenhe 10 anos, Eu venho agui no CIPOI porgque "
Lenhie gue 1omnar 1rentlusan, porcor ew Lendo Taleccenis.,

Na minha cidade ninguém sabe que eu tenho Talasse-
miz, 50:a minha femilia (avo, avd, tio, tia, mae, pai, minha
outra tia, meu primo e sé). eu nae conto para mais ninguém
porgque se eu falar pra um, tem que falar ﬁra outro, dal vai
fazer fofoca e todo mundo val saber,

Quando eu tenho gque vir agui eu falo pro pessoal ‘!
que eu vou passear,

0 aparelhinho s6 doi na hora da picada, depois pé»
ra. Mas tenho que usar porque tenho muito ferro. Eu gosto de
por, eu nem sinto, € preciso por porque tenho muito ferro e
se o ferro for no coracac da gente mata {(fol o tio Fernando
que falou). Eu nao coloco so um-dia na semana.

Vir aqui fazer transfusao € normal, eu nio gosto!'
mas tem que tomar,

Eu prefiro gue venha logo comprimido, que & mais'

facil e ndo vou precisar usar mais o aparelhinho.
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brinquedos, consulio e tomo lanche.

Eu gosto de vir aqui, porque aqui tem remédio.apré

ficar forte,.
&30 e N0 gonings, eu Tico GesCanan
do 'da escola. Eu estou no Fré e gosto de 3r a escola. Minha'
nemerada nao € da escola, ela mora longe, mas eu tenho mui .-
tos amigos la.

Eu uso o aparelhinho e quem poe em mim & minha mae
eu ponho todos os dias, $0 no sabado € no domingo & que eu
nac ponho. D61 para pdr o aparelhinho, mas s6 um pouquinho ,
mas eu nao choro. Eu nunca coloquei sozinho e tambem nunca '
preparei, Eu uso o aparelhinho por multo tempo e vir agui no
CIPOI tambem,

Minhas tias da escola chamam: tia Neuza, tia Vande
te, tia Ana Paula. Eu gosto mais de todas.

Na escela eu falo pras tias que eu venho agui, o
que eu tenho gue fazer aqul e mostro a picada na mao da'agu—

1ha.




Eu tenho ¢ anos. Eu estudo, brinco, ando de bici -
cleta. Meus amigos sac da rua e da escola, O que eu mals gos
to de brincar e de video-game e de bicicleta.

Nao gosto de vir aqul no CiPOI, porque tem gque fi-
car enfiando a agulhinha. Do que mais gosto de fazer aqui, e
brincar, Também nao gosto de pdr o aparelhinho, nao d6i colo
car, mas nao gosto. Uma vez sou eu, e outra, o meu pai que °*
coloca, SO que d40i menos quando meu pai coloca em mim,

Alguns amigos sabem que eu tenho que vir aqui no
CIPOI, outros nao; mas eles nao ficam perguntando sobre o
que euw venho fazer aqui.

Acho que eu ainda vou ter que vir agul e ter que u
sar o aparelhinho por muito tempo.

Ahl Antes que eu me esquega: eu gostel muito do a-

campamento.,
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Eu tenho 9 anos ¢ venho aqui no CIPOIL para fazer !

tratamento, porgue eu tenho anemia. Eu venho aqui 50 para !

consultar e, as vezes, para tirar sangue. A transfusao € 1a

em Piracicaba, no Hospltal da CANA.

Eu gosto de vir aqui, mas aqul eu nao tenho amlgos

tenho so l& em Piracioaba.

Eu estou no 2? anco, mas nao gosto da escola. Meus'
amigos € a professora sabem que eu tenho que Tazer tratamen-
to.

0 aparelhinho, eu use 2 vezes por semana, porque a

baixou o ferro. Quem poe em mim € a minha mae.
Eu acho que vou ter gue tomar sangue por muito tem

po, mas ¢ aparelhinho, acho gque nao.

43




Tenho § anos., Eu venho agul no CIPDI para tomar !
sangue, porgue eu tenho tslassemia e em casa tenho gue  usar
& bombinha para tirar o ferro.

Ja deu problema para pegar m}nha veia, tentaram pe
gar umas 5 vezes, sendo gue s0 na 54 vez € gue cohseguiram .
Eu bati o recorde de furar aqui no CIPOI. Com a bombinha tam
bem ja deu problema, de acabar colocando em cima de um pelo-
te e precisar tirar,

Eu nao gosto de tomar sangue e nao gosto um pouco’
de colocar a bombinha. As vezes eu ponho a bombinha, as ve -
zes e minha mae que coloca em mim. Uso todos os dias da sema
na, as vezes so nao uso no fim de semana.

Na minha famflia todo mundo sabe gue eu tenho ta ~
lassemia, a escola nao, ninguem sabe, nem na rua, pois nao !
tenho muitos amigos perto de casa. Quando tenho gue vir aqui
fale que tenho que fazer exame. A professora nao sabia, mas
descobriu que eu tenho que tomar sangue. Eu nao querce que o
pessoal da escola saiba., Quando eu fago xixi e vermelho ¢ ©
pessoal pefgunta porqué e eu falo que tomo muito suco de uva

Eu achoe gue nac vou precisar tomar sangue e colo -
car o aparelhinho por muito tempo, gque eu vou ter cura,

Veo lancar um remédio, comprimido, que nao vai pre
cisar mals usar a bombinha, Eu gueria que descobrissem um re

medio de sangue que nao precisasse fazer transfusao.




13 Anog

Eu venho aqui no CIPOI para fézer transfusao, por-
que eu tenho Talassemia.

De noite eu preparo todos os remedios, coloco na *
seringa, colococ o aparelho, depols coleco a agulha na barri-
ga e durmo com ela a nolte inteira. De manha eu acordo e ti-
re. Fago tude isso sozinha, nao doi nada, Coloco todos os di
as. S¢ nao coloco no meio do dia, porque eu tenho medo que a
contegca alguma coisa com a bombinha.

Acho que todo mundo sabe © que eu tenho, eu conto’
pro pessoal. Eles ficam perguntando porgque tenho esse proble
ma daf eu explico tudo, mas eu nao gosto muito de ficar fa =
lando, tode mundo me trata normal, s0 acham que nao podem fi
car trombando em mim, porque posso machucar e perder sangue,

Eu queria nao ter que usar a bombinha e nac preci-
sar mals tomar sangue, seria melhor para mim., De noite dormi
ria mais tranquila, pois tenho de acordar para tirar, fica a

pitando, nao da para dormir diretto, A gente acorda preocupa

=]
A



Eu tenho 8 enos e tenho Telasremim, por isso que !

bombinha. Ponho todos os diass, 80 sabado e domingo nao.

EU n&e EUstu MUile Ge COLUCHD & vombinha, GOL MALS
ou menos, nao muito, mas eu nao gosto. As vezes, sou eu que!
ponh¢ & bombinha, outras vezes &€ minha mae e cutras, o meu !
pal gue coloca em mim., Eu mesmo nao tenho colocado muite,meu
pai e minha mae gue colocam, Nac 461 muito colocar, porgue !
&u ponho bolsa ﬁ‘égua guente na barriga. Nunca inflamou  :a
barriga, nunca deu problema, s0 & bombinha que antes dava !
problema: desligava sozinpha, mas levaram para consertar e fi
cou boa.

Minha mae, meu pai, minha irma, minha tia, meu tio
e minha avé, que € mais ou menos velha, gue sabem que eu te-
nho Talassemia.

Na escola S0 a minha professora gue sabe,; meus ¢o-
legas nao sabem, Quando eu falto da aula para vir aqui, falo
que tenho que ir ao médico, mas nao falo para qué. Eu nao
gosto de falar para ninguém, por que eles vao ficar pergun.-
tando e eu vou ter que falr um monte de bobagens.

Eu naeo vejo a hora de que chegue o comprimide Des-
feral - para nao precisar colocar a bombinha e tambem acho '
gque nao vou precisar tomar :sangue por muito tempo, que vou °

ficar bom logo.

b



To: ternho 17 anos e venho scul no CIPOT yara'fa:&r’
tratamento com 1 ano de ldade,

Agui no CIPOI eu gosto dos medicos, enfermeiras
psicélogas, de todoes. Aqui eu gosto de fazer tudo, mas és’vg
ZEE, 1Om UmEDT DOSFORE QUE sao muite semmeducagﬁs;- (raridede)e
em lugar de sande as pessoas tem que ser educadas.

Eu gosto de tomar transfusac, mas me preocupa es -
sas doencas que estao aparecendo.

Fu nao consigo ficar sem © aparelhinho, eu me sin-
to mal quando nao ponho, parece que meu bago cresce, Eu per-
di uma irma que tinha Talassemia também e, na época nao ti -
nha recursos e a gente quer o melhor, por issc tem que fazer
o tratamento certc. Todos os talassémicos e os pais deveriam
se consclentizar e fazer o tratamento certo e agradecer por
ter um medico t&o maravilhoso que nos da um tratamento hospi
talar ¢ pessoal tao bom.

A Talsssemia nao e uma doenga e sim uma pequena de
ficiéncia e os pais nunca devem tratar seus filhos talassémi
ros como doentes, mas sim como uma péssoa normal e lutar pe-
le futuro de seu filho.

SC mals uma coisa: espero gue nunca acabe o8 pas -

seios (acampamentos), porque eu gosto muito.




Eu estou com 14 anos. Eu venho aqui no CIPOI para!
tomar sangue ¢ fazer tratamento, porque eu tenho Talassenmia,

Eu gosto de jogar v{deo—game, andar de Skate, salr
sabado e domingo na rua., Na escola eu nao gosto muito de ir,
eu estou na 6% serie,

Meus amigos nao sabem que eu tenho gue vir agqui no
CIPOI.

0 aparelhinho eu teria que por a semana inteira .
mas sempre da umas "falhadas". As vezes eu ponho o dia inte}i
ro, A5 Veze€s nao.

Eu nao gosto de vir aqui no CIPOI e de colocar o a
parelhinho, mas tenho gue fazer isso.

Agui no CIPOT eu gosto guando tem atividade, como!
o acempamento.

Eu nao sei se vou ter que usar o aparelhinho muito
tempon, Val depender de guem conseguir ¢ Desferal para tomar'

pela boca,
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Eu tenho 17 anos & moro em Snmaré‘

salr com os amigous.

Cpinle O mlirons cens oo orae gootc S ir oo oeog
la (ful para a 8% serie),

Fu nao gosto muito de vir agqui no CIPOI, mas tenho
que vir. Eu Tego tratamento desde pequenininho, acho que dég
ge oz 7 meses de ldade; mas agui no CIFGI val fazer 1 ano ma
is ou menos. Ja fiz tratamento em Sip Paulo, em Ribeirao !
reto e no Centro em Campinas.

Fazer transfusaoc ¢ melhor que por o aparelho, por-
que as vezes cansa por todo dia, forma pelote na barriga. Eu
mesmo que ponho, mMas A5 Vezes e meu pai que coloca em mim., A
tho que faz uns 13 anos que uso o aparelhinho, fui um dos °
primeiros a usar,

Eu uso o aparelhe pra eliminar o ferro, porgue '
quando tomo sangue o ferro vem junto e dal tenho que tirar o
ferro em excesso, depois tomar sangue de novo e tirar o fer-
rg outra vez.

80 alguns amigos sabem que venho fazer tratamento;
que tenho Talassemia, que tenho que fazer transfusao e por o
aparelhinho, Eles perguntam muito se nao tem jeito de nao !
precisar mais fazer o tratamento, dal eu fale que nao.

Eu acho que um dis nac vou precisar mais fazer o'
tratamento, vao descobrir alguma coisa, um remedioc ou vou Ta
zer transplante de medula,

Alem de nao precisar mais tratar-me, tenho vontade
de um dia criar boi e cavalo, no futuro. Eu ja tenho uma & -

gua e um cavalo, eles ficam no sftic de um colega.



Tenho 14 enot. Nescl dia € de agosto de 1978, Eu &
chr osoe o Foanie oue gesoobrlivarn gue gU LENLD Telarserlia
porgue fol oo copa ifolo gue comerel o tretlzvento er San
Paulo. Eu.neo gostevs de fezer tratemento 16 porgue sra mui-
to demorado, chegavae de manh&. Fiz tretamento 1& st os 10 &
nos e ha 3 anos estou no CIPOI, Bu prefirc fazer tratamento’
agui, porgue & mencs demorado € encontrp as mesmas pesscas !
ze tratando, gque hoje 560 meus amigos,

Ser talassémico & coisa natural, s6 gue tenho que
Tazer transfusac que & um pouco ruim, por causa da agulha !
que 451 e & muito grosss. Nio gosto de ter que vir de ambu -
lancia # com ouiras pessous Qque tém ocutras doengas, eu prefe
ria vir de carre particular, mas fica multo caro & A passe -
gem de Snibus tambeém,

Tu scho bom usar 6 aperelhinho, porque ele vei fa-
zer sbaixar minha ferritina, vai me ajudsr & desenvolver me-
ihor ¢ principalmente crescer. $6 nao gostc da agulha quando
ela nao entra na barrige & me machuca & tamben quando forma?
CATOGO.

Eu prefiro colocar em mwim o© aparelhe, porgue tenho
mais confiange em mim mesmo e s acontecer da minha mae nact
poder colocan, &U PoOsSSO,

Frocurc colocar o aparelhinhe o maeic numero de di-
as da semana, guando estou muito encsrogado.nao colooco. Mi -
nha mae fica em cime de mim, enguanto eu nao £oloco © apare-
1ho, ela nao para de falar pars eu colocar, porque daf wvai
termingr meis rapido e dara tempo de ir pars 8 escols sem o
aparelho, tenho vergonha € também caio multo por 1a,

Hoje nao felo pras pesspas que tenho Talessemia,os
meus amigos de ano passado sablam, mas o= desse ano pac  sa-
bem. Qusndo venho agui, fale que tenho que ir para Campinas'
fazer exame de sangue, nac conto para eles, porgque eles 80
ficam querendo saber meis & eu nao gosto de Talar,

Para mim ser talassémice nac tem diferengs g acon~

selho & todos oS talasseémicos a usarem o aparelhinho,

20
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Eu tenho 14 anos,

Eu ectude, vou ra disootern, pavcpdin o dominge
s Lenhs DAl i eSh, rof pagurre Sim, [De

%

L8 wol i Lracinha,
e de noite eu salo, na kinha cidade tem um ponte, gus Ee vo-
¢¢ gquiser encontra tode mundo, & 1&, O que eu meis posto de

fazer ¢ dangar. Eu fago Jazz ha 4 anos e fago dactilografia.

O que DAG gosto de fazer ¢ limpar a casa,

50 duas amigas minhas sabem sobre meu tratamento |,
580 as minhas melhores amigas, Para 08 outros invento gue es
tou com dor na ves{cula, que tenhc que fazer tratamento.

Agul no CIPOI eu nao gosto de lazer nads. Fazer !
transfusao 40f um pouce. 0 aparelhinho nio d6i, mes J& estou
enjoada, minha barrigsa jé esta manchada, nac acho mals lugsr
para colocar. Eu mesma que apllice em mim. Ponho todo dis, me

nos sabado e domingo. Nos feriades minha fam{lie costuma via

Jar para a prale, como estou cansada de ir pare a praia fico
na minha cidade, dal vou dormir na casa de uma amiga, oun pl
guém val dormir em casa, dal acebo nae colocande poergue 56 u
ma amiga gue JA& viu eu por o aparelhinho, a outrm faz pouco’!
tempo Que contei: elas néo comentam nada,

Tenho uma menis, fice fazendo rolinho no cebelo, &
te os professores jB repararam e sou miito comilona, se fice
em casa como o dis dnteiro.

Ache gue vou fazer transfusdoc e colocar o aparelhi
nhe por mais uns 10 ancs, depois disse acho que pode ser que
fenha gue tomar transfusQo, mas podla ser gue o Desferal vis ;
esse em comprimido,

Agui no CIPOI meus amigos sao ms enfermeiras, as

psicdlogas, o medico. Acabo nip encontrando o pessoal da mi-
nha idade,

Eu vou fazer magistério, porgue gosto de dar sula’
para criangas. Alnda pretendeo ter filhos um dis, uns trés ,

mas se vier um e vier doente como eun, su nao guero ter mais,
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Ly %700 oow veliloi
» ceise que eu nais posto de fazer e dirigir, Dird
gir carro, caminhac € onibus. Eu dirijo muito bem, mas nao

tenho emprego de motoriste porque nao tenho experiencia.

Eu trabalho como separador de medicamentos, 50 que
nao pepto deste trovelhe, J4 travalhei como cobrador de Cni-
bus e de suxiliar esczlante, Gostava muito deste witimo ser-
vigo, mas me mandaram embora.

Eu nao gosto de vir em hospital, tenhé pavor. Quan
do peguei pneumonia pedia pelo amor de Deus para me tirarem'
de  hospital.

Nem me lembro & quanto tempo fago tratamento. Quan
do comecei em Campinas tinha 4 anos. Ja o aparelhinho uso
desde o5 14 anos; hoje uso todos os dias, sé sabado e domin-
£0 que nao.

Acho horrivel pSr ¢ aparelho, eu mesmo que ponho ,
Doi quando pega carogo, também nioc gosto de fazer transfusio
porgque e muito demorado.

Eu nao usava o aparelho todos os dias. Comecei a u

sar todos os dias quandoe scoube que um menino tinha morridec !
de atague no coragEQ por causa do ferro, dal comecei a usar.

Cheguei a usar o dia todo, sO troucava a seringa, ficava ate

3 dias com uma agulha.
Ja perdi uma irma que tinha talassemia. Na época ¢
nac existia tratamento adequado.

Hoje, espero que o comprimido chegue logo, para

nao precisar mais usar o aparelho. Acho também, que acabando
o ferro nko vou precisar mais de transfusao e poderel fazer

o transplante de medula,




Fu nasci em Campinas em 1978,

g0stc mais ou menocs da escole, so de vez er guandp. Eu gostio

S S rg‘!\qr,.x\;.;,.zf._,. R N T L T e
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7% série. As Olimp{adas comegaram agora, eu Jé ganhel duas !
medalhas, ums na dama e outra no xadrez. Outra coisa de que

gosto multo e ¢ acampamento, o0s passeios que fazemos todos

Aqui no CIPOI nao € ruim tomar sangue, o ruim é a
picada, 3é o aparelhinho & bom e ruim: € ruim pra poér e bom
porque abaixa a ferretina. Eu mesmo coloco, aprendi no p:i'
meiro passelo.

Na escola uns tres professores sabem que eu tenho!
que vir aqui, meus colegas nao. SO a mae de uma amiga minha'
€ que sabe, mas nao sei se a filha sabe.

Eu comecel o tratamento com 4 anos no Boldrini.

Eu tenho muitos amiges aqui no CIPOI e na escola ,
perto de casa eu nac tenho, porque nao tem pessoal da minha
idade, s0 na rua da casa da minha avd, ent3o eu prefiro ir
pra la.

Eu nao falo pra ninguem que venho agui, ache que!
nao precisa. Na escola salo na ultima aula e ninguem pergun-
ta néda.

Eu gosto multo de computador, acho que vou fazer !
computagac quando for pra Universidade. Ja faco um curso de
computagao e quando terminar meu pai disse que vai me dar um
computador de presente,

Acho que vou ter gue fazer o tratamento durante !

muito tempo, nao tem cura. Ja o aparelhinho, acho gue vou po

(3
W

e

der parar de usar se chegar a pilula.
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Nastl ne Maternidade "Condesea Frwieaa® sin dip oo/
UBATE, wu il gQue &s 2A:3E0 R, Tenho 12 anos,

Ate uns 2 aros de idade foi normsl, mas, para che-
Ear mos 3 encs, o bago foi crescendo e incomodande do lado .
pel aos 3 ancs tirei o bago e vim Para Campinas fazer tratge
mente na Hemoclinica, depols passel o meu tratamente para o
Centro Infantil Boldrinl e 14 demorou mais ou menos um ane !
de f{ratamentc para eu vir pera o CIFDY. No CIPOI Tago trata-

mentoc ate hoje.

Eu estou fellz pelo tratamento gue fago, porgue eu'

esiou vivo € 1ss50 € por cousa da bembinha que wse, Eu coloco
& bombinha todos os dias na hora que vou sormir e uso 2 tu-
bos de Desferal cada vez € 1 vidrinho de agua destilsds. Eu
sempre prepare a bombinha e coloco também, ¢ durmo 8 noite ?
toda com ela. eu prefire coloecsr a tombinha sozinhe porgue !
tu sinto o lugar gue 4ol e onde nho d4oi,

Eu nao consigo colocar a bombinha quando minha mée
Begura & pele da barriga & eu vou furar, ou ao contririo, me
da medo., Pela manhd eu tiro a bombinha, pelo menos isso, eu
tenho. Coloco & bombinha todos os dlss, menocs sabado e domin
£0, £as0 e£u perca um diss en compenso eése dia. Eu nao colo-
Co bombinha nos dias de semana, guando eu estou passando mal
com febre ocu doente,

At pessoas que saben que ¢l Uso & bombinha sac: a
minha fam{lia {mAe, irmios e evé), meus amigos de rus, mas
nem todos, apenas meus melhores amigos da escole, menos 1 de
les,

Eu acho mais ou menos legal, até um pouguinhe cha-
to vir aqul no CIPOI. Eu sinto coms se heje fosse meu dia de
azar, porgue tenho que ser furado, e de sorte, porgue vou me
curar, mas brincar com o amipges daqul ¢ gostoso,

' 0 tratamento € uma chance de curs e peg¢o & Deus o

Desferal comprimido.
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Eu venhu &ouil no CIPOT porgue ev tenho Anemia, Lu!
tenho que fazer transfusido e consultar. Eu nac gosto de fa .-
zer isto, mas tenho que vir, e pro bem da gente,

Fu estou com 186 anos, 0 que eu mais gosto de fazer
e andar de SKATE. Na escola eu gosto de ir um pouco, estou

*
na 6% serie,

FEu nao gosto de por o aparelhinho, eu uso durante'
a noite, so nao ponho no .sabado e domingo, agora que minha °
taxa de ferrd abaixou. Eu mesmo que coloco o aparelho,

Meus'amigos nao sabem que eu tenho que vir aqui.

Eu acho que dagul ha pouco tempo eu nac vou ter '
gue usar mals o aparelhinho e vir aqul no CIPOI.

0 que mais gosto aqui no CIPOI e comer o lanche.
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Amincios publicados no jornal Correio Popular, em Campinas,
5.P., durante 1988. Estes anuncios foram publicados gracio-
samente pelo jornal e o valor relative a sua publicac8o era
repassado diretamente das empresas patrocinadoras 4 Associa-

¢ao de Pais e Amigos dos Talassémicos de Campinas
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A Associacho dos Pais ¢ Amigos
dos ‘Talassémicos ~ Campinas esta
fazende wma campanha gue inida
com 8 publicago deste apinao.
Nosso objetive € conseguir ajuda
parz criangas com talasseria, sem
recursos para e tratamento, que €

_muito caro, & base de transfusdes de
sangue dificris de conseguir.

A talassemia impede o crescimen-
o norma! destas criangas, que po-
deriam ter uma vids normal com »

Assodiaclio Pais e Amigos
Dos Talassémicos - Campinas

LIGHE PARA (DIS2) 351301 B. 2063-

SANGUE.

gjuda de jodos. Contribua como pu-
der: sdotando um Mfilbo de
sangue™, com doaghes de sanpue
avulsss, patrocinando & publicagdo
dos anincios, ajudando a conseguir
patrocingdores, & conseguir equipa-
mentos e suprimentos médicos, com
seu trabgtho, sua participacio, o
ainda, com dinheiro mesmo. Qual-
quer ajuda & bem-vinda. Ajude. Nos
« € BOSsE Criangas - agradecemos ¢
damos recibo.
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ATE ONDE VOCE CHEGARIA
PELA FELICIDADE DOS
SEUS FILHOS?

Quem tem filhos sabe do que es- equipameptos importados, além de

{ famos falando. A Associagao dos consigntey iransfusGes de sangue,
§  Pais ¢ Amigos dos Talassémicos - permite na vida norma! para essas
| Campinas est aqui falando com vo- criangas. Ajude como puder: parti
g ¢ exatamentc por isso: estamos hu- cipando, pdotando um *‘fho de
tando pea fedicidade de possos fi- sangue™, pu, s¢ vock preferir, ass-
; Thos. Eles tém talassernia, tma for- pando wg cheque. Ligue para nés.
: ma muito grave de anemia. Somente E depols gompre um presenie para
| o tratamento & base de rembdios ¢ os seus fiios.
b Pais e Amigos  [ErAORSERAD

PARA O
Dos Talassémicos - Campinas | ) sua EMPXESA.
LIGHE PARA (0152) 591301 &, 2063 o COLABOE
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O QUE VOCE NAO FARIA

%

Certamente 2 mesma coisa que
estamos fazendo aqui: Jutando para
preservar o direito & vida de DOSSOS
filhos. A Associagio de Pais ¢ Ami-
g05 dos Talassimicos - Campinas
precisa da sus gjuda para ajudar os
pais que pio t€m meios para com-
bater a fafassemis - uma doega
grave que impede o crestimento not-

Associacio Pals e Amigos

Dos Talassémicos
LIGUE PARA (D192} 391301 &. 2063

e gy - Vs

PELA VIDA DOS SEUS FILHOS?

75

mal das criangas. Sua contribuigdo
pode significar uma nova vida, uma
espeipnga que vive deatro de cads

Ajude como puder: em dinheiro,

" e tgpbalho, ou adotando um “fi-

Tho ge sangue”. Ligue para nossa
Associago. E depois faga um carr
nho pos seus fithos,

wm_u-—h-ﬂ-hmmtm“
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DE GRACAS A DEUS POR TER
. _FILHOS SAUDAVEIS.
E DE DINHEIRO PARA AJUDAR

_QUEM NAO TEVE SUA SORTE.

A talassemis ¢ uma forma muito o & vidg de fithos. Por isto

grave d¢ ancais que atinge DOSSAS
criangss. Para tevem uma vida qua-
st normal, das precisam de constan-
tes tanshusdes de sangue, equipa-
mentos especias ¢ remidios caros.
Muitos pais podem, mas muitos ou-

apelamog para vock, que cophece o'
graga de ger fithos saudveis: sjode
da forma que puder - em dinheiro,
em trabalho, ou adotando um “'f-
Iho de sapgue”.

mnﬁul_mmomwodm Ligue parg nos. E & gracas s Deus
Associacio Pals e Amigos SPAQD RESERVADO
Dos Talassémicos - Campinas | PAR 0 LO0GE)
LIGUE PARA {9192) 391301 & 2063 * DA OLABOSE.
Bnvindr ot S . T e Kty Bamgra: Poapnions Do [ =N ’.uao:..—.a—. ik




A ATAT-L Apralier 3 oo i poliiciider proteite. A0 victe.

Nio requer prafica, nio cusia na-
da, ¢ nem 8o pouwco da trabathe,
Ao contrario - 50 da satisfagio. Va-
mos explicar: posss Associagho lnta
para dar ume vida normal 8 crian-
¢as com talassemis, wma forma
muito grave de anemia,

Associaciio Pais e Amigos

| ADOTE UM FILHO DE SANGUE

E g tnico remédio gue funciona
sio trgnsfusbes de sangue. Mas hoje
em dig encontrar doadores estd mui-
to difill. Por isso criamos este pro-
grama: adoie um filho de sangue
Eie crescerd como seu fitho.E vock,
R0S NOESDS € 305 seus proprios odhos,
tambégn crescerd muito,

Dos Talassémicos - Campinas | SasA ¢

LIGUE PARA (192) 391501 1. 2063

Tnohnts: by wooe el e fn S g 44 Pt s brmimry i Sl e bemmuiod Eanhart 3 ('ptnpion - Shnaming. umpdraiuln 3
e Fravads pot 5 aiwen Tl Mg 3t




FACA UM BEM A VOCE MESMO.
TORNE AZUL 0 SEU SANGUE.

S¢ o seu sangue ¢ bem vermelhi- Ensc“angucpodedarades

i uho, entao & dele gue nds precita- uma vidg normal, igualzinha & sua,
H mos. Alias, guem precisa do seu ou mesmp A dos seus fithos. Ajude.
i smgucsaonossosﬁlnosquuemm- A nobseza do seu gesto vai fazer

tassemiz, una forma muito grave de muito begn &5 nossas eriangas. E 3
i &nemia. : vock também,
1
§ Associacio Pais e Amigos
; Dos Talassémicos -

NGUE PARA {05192} 35:1301 R. 2063
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TEM GENTE QUERENDO
CHUPAR SEU SANGUE.

X APRTL Apvutvr » Ious. poks snbiivmsle Jraimie et wsbivt

W

uhmn‘ummdam
sabe, & uma forms muito grave de

auegnia, ¢ para conviver tom &
docaa snulando seus deitos, o dni-

Associacio Pals e Amigos
Campina

Dos Talassémicos -

LGLE FARA 9152) 391301 R 2063
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Pode vir s medo. Yook vai va.
que § muito seguro, ¢ muito hums-
e da sua parte,
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SE VOCE TEM SANGUE QUENTE
ESF RIAMOS SUA CABECA.

T

b 2 J»&

E, 6 quebrs, aliviamos sua cons- mdempodmmmmo
ciéncia: quertmos wm pouco do seu problema, Esfrie a cabegs, pease
sangue, Nossos filhos precisam dele bem ¢ tame nma sfitude. Nio vai
para poder viver, Isso mesmo: 3 ts- fazes nenfuma falta & vock, ¢ muito
Ixssernia ¢ uma forma muito grave bem s npssas criangas,
de anamia, ¢ sO constantes transfu-

AP St ¥ otwat il pobilinasiin Joaha dritn wectc

Associaclio Pals e Amigos
Dos Talassémicos - Campinas
UIGUE PAKA (DI52) 39-1301 X 2063
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VENHA PARA O MAIS NOBRE

DOS CLUBES.
O CLUBE DOS DOADORES

DE SANGUE.

A talassemiz & uma doenga que

atinge possos filhos, uma forma
muito grave de anemiz, que 39 &
contorsads tom constantes transfe-
sbes de sangoe. E nde, da Associa-
¢iic de Pais ¢ Amigos dos Talassé-
micos - inas femos tido muita
dificuldade em vonseguir doadores.

Assodiaciio Pals e Amigos

Por issa estamos publicando este
aniincio, pedindo a sus ajuda. Ado-
e um " ‘k mu. E nw
seguro, eoi absolute controle medi-
0.
Voct vl s¢ emocionar com oS re-
sultados gs sua stitude. E nds com
2 nobrezg do sen gesto.

0

Dos Talassémlcos - Campinas | Tsux 1S

LIGUE PARA (0192) 35-130] . 2063
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W APATA w5 bovm gl sl ooy Sni aninrle.

Pense mas criangas que poderiam
estar 3¢ wentindo wmethor - fisicamen-
1t ¢ espintuslmente - agors, nesie
mesto mstante, s¢ tivessem tido
giuda de pessoas como voct. Nos da
Amxin;iodnshisc&m‘@séns
Tolasstmions - Campinas sabemos

SOLIDARIEDADE, O MELHOR REMEDIO
CONTRA DOR DE cABEcA

dies ¢ pquipamentos impomdos-
ramoy pessoas como VO, Agora
$0mos ym grupo unido, gue batalha
por todososmuasodamlonvnda
porny e & feicidade destas erian-
gas. Ajude como puder: com sen
trabalhy, adotando am “filho de

enmoé,porqucamadedmobm sangue®’, ou com dinheiro mesmo
mia - wma doenge grave que

mmmfmw m
Assoclaclio Pals e Amigos

Dos Talassémicos - Campinay
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