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Estamos juntos nesta jornada

e continuaremos trabalhando
para oferecer suporte e

esperanca.




MENSAGEM DO PRESIDENTE

Caros leitores,

E com grande satisfacio que apresento a vocés o nosso manual sobre talassemia.
Esta obra representa um marco significativo no nosso compromisso continuo
com a saude e o bem-estar de todos aqueles que como eu convivem com a
talassemia.

A talassemia & uma doenga genética que, embora complexa, pode ser
gerenciada de maneira eficaz com o conhecimento e os cuidados adequados.
Nosso objetivo com este manual é fornecer informagdes detalhadas, baseadas
nas mais recentes pesquisas cientificas, para pacientes, familiares e profissionais
de saude. Esperamos que este recurso contribua para uma compreensao mais
profunda da doenca e das opgoes de tratamento disponiveis, promovendo uma
melhor qualidade de vida para todos os envolvidos.

Agradeco aos médicos do nosso Comité Cientifico, pesquisadores e especialistas
que dedicaram seu tempo e conhecimento para a elaboragao deste material. Seu
esforgo incansavel e dedicacao sao fundamentais para o avango do tratamento
da talassemia.

As familias e amigos, quero expressar meu respeito e admiracio por sua forca
e resiliéncia. Estamos juntos nesta jornada e continuaremos trabalhando para
oferecer suporte e esperanga.

Com os melhores cumprimentos,

Eduardo Froes
Presidente da ABRASTA




A ABRASTA
VIVER BEM FAZ PARTE DO TRATAMENTO

Desde 1982, a Associacao Brasileira de Talassemia (Abrasta) tem a missao de
oferecer ajuda gratuita e mobilizar parceiros para que todas as pessoas com
talassemia e seus familiares, no Brasil, tenham acesso ao diagnostico precoce
e tratamento. Atualmente, somos membro da Federacdo Internacional de
Talassemia (TIF).

Todo o trabalho da organizacao é dividido em quatro principais pilares:

APOIO AO PACIENTE

Por meio da atuagdo de profissionais habilitados em diferentes areas, é oferecido:

= Apoio psicologico para ajudar no enfrentamento da doenca e nas questoes
desencadeadas por ela

B Apoio juridico para assegurar os direitos ao paciente, garantidos por lei

= Segunda opinido médica, por e-mail, para garantir o tratamento mais
adequado a cada caso com o apoio do Comité Médico e Multiprofissional

m Apoio pessoal/presencial nas principais cidades do pais, por meio de
representantes que visitam os centros de tratamento levando informagao
aos pacientes e familiares: Belo Horizonte - Brasilia - Curitiba - Florianopolis
- Fortaleza - Goiania - Porto Alegre - Recife - Ribeirao Preto - Rio de Janeiro -
Salvador - Sao Paulo

® Apoio social, para tirar duvidas sobre diagnostico, tratamento, exames,
medicamentos, servicos ofertados, atendimentos no sistema publico e
privado de saude, por meio do acolhimento e escuta ativa

INFORMAGAO E EDUCAGAO

Nos diferentes canais de comunicagdo, sdao produzidos conteudos sobre a

talassemia com linguagem de facil compreensao:

= Redes sociais, com postagens atualizadas sobre a talassemia, qualidade de
vida e dicas de como conviver melhor com a doenga - @abrastaoficial

= TV Abrasta, canal oficial da organizacdo no Youtube, em que pacientes
entrevistam médicos e profissionais da saude para esclarecer duvidas e
abordar assuntos de interesse dos pacientes
(www.youtube.com/@AbrastaOficial)

m Portal da Abrasta, com noticias e contetidos explicativas sobre os diferentes
temas relacionados a talassemia - www.abrasta.org.br



® Manual informativo, explicando de maneira completa todos os tipos de
talassemia e seu tratamento

= Vozes da Talassemia, o podcast da Abrasta que traz entrevistas com
médicos e profissionais da multidisciplina sobre os diferentes aspectos
desta condicao

PESQUISA E MONITORAMENTO

Somente com dados é possivel conhecer o cenario da Saude e buscar por
melhorias. Entao, a partir de pesquisas feitas diretamente com o paciente de
talassemia e seus familiares, profissionais de salde e médicos, sdo coletadas
informagdes de extrema importancia para entender como vem acontecendo o
tratamento no pais e, assim, promover discussdes com 0s 6rgaos responsaveis.

POLITICAS PUBLICAS

A Abrasta, a partir do controle social e das acoes de advocacy, trabalha as
politicas publicas buscando melhorias no cuidado integral as pessoas com
talassemia. A atuacao nos espagos de participagao social, como os conselhos
deliberativos do Sistema Unico de Salde (SUS) e instancias da Agéncia
Nacional de Saude Suplementar (planos de saude), assim como a interlocugao
com o governo e atores estratégicos, visa reivindicar o acesso igualitario aos
servicos de saude, diagnostico em tempo oportuno e tratamento adequado.
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Sempre que precisar, entre em contato conosco pelo 0800 773 9973, (11) 91307-
1244 ou abrasta@abrasta.org.br. Também sera um prazer recebé-lo em nossa
sede, localizada na Rua Dr. Fernandes Coelho, 64 - 13° andar - Pinheiros, Sao
Paulo/SP. Mais informagdes em www.abrasta.org.br

Aponte o seu celular para o QR Code e
inscreva-se em nosso canal no Youtube.

Aponte o seu celular para o QR Code e
veja as informagoes completas no site.



INTRODUGCAO

O manual Tudo Sobre a Talassemia foi
preparado cuidadosamente para as pessoas
com talassemia e seus familiares.

Nele, vocé encontrard orientagbes e
informagdes completas sobre a doenca,
tratamentos e qualidade de vida - e claro, com
uma linguagem de facil compreensao.

Boa leitural

Isabely

Pessoa com talassemia maior



CONHECENDO O SANGUE

O primeiro passo para compreender a talassemia € conhecer como funciona o
seu sangue. O sangue circula dentro dos vasos sanguineos do corpo (veias e
artérias), levando oxigénio e nutrientes a todos os 6rgdos. Ele é composto por:

Globulos vermelhos - Também conhecidos como hemacias
ou eritrocitos, estas células tém muita hemoglobina, uma
proteina que contém ferro em sua regidao central, dando
a cor avermelhada ao sangue. A hemoglobina transporta
oxigénio para todas as células do corpo.

©000000000000000000000000000000000000000000000000000000000

Globulos brancos - Também conhecidos como leucocitos,
essas células produzem anticorpos e substancias que sao
responsaveis pelo combate as infec¢des, destruindo as
bactérias e virus no sangue.

©000000000000000000000000000000000000000000000000000000000

Plaquetas - S3o pequenas células que participam do
processo de coagulagdo sanguinea, pois se acumulam ao
redor de uma lesdo (cortes) e iniciam a formagao do coagulo
para interromper a perda de sangue.

©000000000000000000000000000000000000000000000000000000000

Plasma - Tem cor amarela palha e é formado por 90%
de agua, proteinas e sais minerais. As células do sangue
(globulos vermelhos, gldbulos brancos e plaquetas) e as
substancias nutritivas necessarias as células do corpo
circulam por todo o organismo através do plasma.

As células do sangue sao produzidas na medula ossea, um tecido
esponjoso que fica dentro do osso. Na medula dssea ocorre
o crescimento, diferenciagdo e desenvolvimento das células
sanguineas que, quando estao maduras, passam para 0 sangue que

esta circulando pelo corpo. A medula éssea produz constantemente
novas células do sangue, processo que é chamado de hematopoiese.



O QUE E TALASSEMIA

A talassemia é um tipo de anemia hereditaria (passada de pais para filhos) e faz
parte de um grupo de doengas do sangue chamadas hemoglobinopatias (doenga
da hemoglobina).

Para entender melhor: nosso sangue é formado por milhdes de globulos
vermelhos. As hemacias sdo arredondadas, achatadas e elasticas, e carregam
dentro delas a hemoglobina, responsavel por levar oxigénio para todo o corpo,
possibilitando que os 6rgaos funcionem normalmente.

Cada hemacia possui milhdes de moléculas de hemoglobina. Cada hemoglobina
normal é formada por dois tipos de proteinas (ou globinas) - alfa e beta - unidas
por um atomo de ferro.

A talassemia acontece quando ha um defeito na produgdo dessas globinas.
As células humanas tém 23 pares de cromossomos cada, totalizando 46
cromossomos. Os cromossomos tém as informagdes genéticas para produzir
cada parte do nosso corpo. No cromossomo 11 temos a informagao genética para
produzir a globina beta e no cromossomo 16 para a globina alfa.

As pessoas com a talassemia beta tém mutagao (alteragao) no cromossomo 11 e
com a talassemia alfa, mutacdo no cromossomo 16. Assim, o problema no
cromossomo 16 se manifesta pela falta de produgao de cadeias (globinas) alfae o
do cromossomo 11 pela falta de produgao de cadeias (globinas) beta. Nestes
casos, a hemoglobina nao é produzida adequadamente.

Entdo, a talassemia é uma doenca genética e hereditaria em que ocorre
producao inadequada de hemoglobina e pode ser de dois tipos: talassemia
alfa ou talassemia beta.

A talassemia beta, dependendo do numero de genes comprometidos, pode
se manifestar de trés formas: talassemia maior, talassemia intermediaria ou
talassemia menor.

A talassemia alfa, dependendo do nimero de genes comprometidos, pode
se manifestar de quatro formas: portador silencioso, trago alfa talassemia,
doenga da hemoglobina H e hidropsia fetal.
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SANGUE COM TALASSEMIA

SANGUE NORMAL

Curiosidades

A talassemia beta é conhecida como “Anemia do Mediterraneo”, pois
a maioria dos casos inicialmente identificados ocorreu em familias
residentes nos paises proximos do Mar Mediterraneo, tais como Italia,
Grécia, Chipre e Libano. O nome se origina do grego “thalassa” (mar).
Com a globalizagao, migragao e miscigenacao entre os povos, hoje
existem casos em todo o mundo.

Ja a talassemia alfa é proveniente do Sudeste Asiatico, China e norte
da Africa.

Mundialmente, a frequéncia do gene (situagcao de portador e nao
doente) da talassemia alfa & mais comum do que da talassemia beta.
Porém, se considerarmos a manifestacao da doenca talassemia, a
talassemia beta € mais comum (nas formas maior e intermediaria).

‘ Manual Abrasta - Tudo sobre a Talassemia | 11




TIPOS DE TALASSEMIA

Alfa
Como vimos, os portadores do tipo alfa da talassemia apresentam uma mutacao
Nno cromossomo 16.

Se o individuo é portador de um gene defeituoso, herdado de um dos pais,
sem apresentar sintomas ou necessitar de tratamento, ele é identificado como
portador silencioso. Ou seja, seu hemograma sera normal, significando que nao
tem doenca.

Quando ha dois genes-alfa alterados (mutados), eles sao conhecidos como trago
alfa-talassemia. Aqui, 0 hemograma apresenta algumas alteragoes leves e o
paciente pode ter um pouco de palidez na pele, além de sentir um pouco de
cansago quando adultos.

Quando se herda trés genes-alfa alterados, a pessoa tem a Doenca da
Hemoglobina H, que se manifesta com anemia mais grave. Assim, ha
a necessidade de tratamento devido retardo de crescimento e demais
complicagdes decorrentes de hematopoiese inadequada. Pode ou nao
necessitar de transfusdes sanguineas regulares.

Ha casos em que a mutagao atinge os 4 genes-alfa em ambos os cromossomos
16, com completa incapacidade do organismo em produzir as cadeias
alfa, tornando impossivel a produgdo normal de hemoglobina. A doenca
desenvolvida é conhecida por Hidropsia Fetal, podendo levar o feto ao ébito
ainda no Utero, se o diagnostico pré-natal ndo for realizado. Nestes casos é
necessario transfusdo intrauterina e demais medidas de suporte e terapia
intensiva. Felizmente, isso € raro.

Beta
Como ja sabemos, a beta-talassemia se desenvolve a partir de um defeito
genético no cromossomo 11, que afeta a produgdo das cadeias beta da
hemoglobina. A beta-talassemia se manifesta de trés formas. Conhega todas
elas:
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TALASSEMIA MENOR (OU TRAGCO
TALASSEMICO)

Seus portadores apresentam apenas uma heranga genética da talassemia,
herdada do pai ou da mae. As pessoas com talassemia menor nao sao
consideradas doentes porque ndo apresentam manifestagdes clinicas da
talassemia. Elas apresentam anemia leve, podem ter um pouco de palidez na
pele e alguns adultos podem sentir um pouco de cansago, sem necessidade de
tratamento.

E importante saber quando se tem este tipo de talassemia porque o gene pode
ser transmitido para os filhos. Quando apenas um dos pais tem talassemia
menor, os filhos podem nascer com talassemia menor ou sem a talassemia.
Porém, quando os dois pais tém talassemia menor, o risco de um filho nascer
com a talassemia maior ou intermediaria € de 25% por cada gravidez, exigindo
tratamento por toda a vida.

TALASSEMIA MAIOR

Este é o tipo mais grave da doenga, pois as pessoas doentes apresentam
uma anemia severa que, sem tratamento correto, pode levar a diversas
complicagoes de saude e até a morte. Os sintomas sao de anemia grave e
o portador da doenga é dependente de transfusdes de sangue frequentes
desde os primeiros meses de vida.

A producdao de hemoglobina é falha, originando hemacias (glébulos
vermelhos) mais frageis e de menor duragdo, com capacidade reduzida
de levar oxigénio por todo o organismo. Por exemplo, uma crianga com
talassemia maior sem tratamento mantém os niveis de hemoglobina no
sangue menores do que 7 g/dL, enquanto uma crianga sem a doenca tem
valor de hemoglobina acima de 11-12 g/dL.
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TALASSEMIA MAIOR s

SINAIS E SINTOMAS

A talassemia maior apresenta seus sinais logo nos primeiros meses de vida. Sao
eles palidez e sonoléncia e, nas criangas maiores, também fadiga e fraqueza,
todos relacionados com a diminuicdo da hemoglobina causada pelo defeito
genético. Estes sintomas podem ocorrer, as vezes, mais tardiamente, porém
sempre antes dos dois anos de idade.

A cor amarelada dos olhos (conhecida como ictericia) também é sintoma
comum e acontece pelo acimulo da substancia bilirrubina - dentro do globulo
vermelho existe bastante bilirrubina e, quando este glébulo “morre”, a bilirrubina
passa para o sangue e se acumula principalmente nos olhos.

O bago e o figado sofrem aumento de tamanho, tentando suprir a produgao
inadequada de sangue devido a hemoglobina ineficiente, mas sem sucesso.

COR AMARELADA
Q DOS OLHOS

FADIGA E
FRAQUEZA

BACO E O FIGADO
SOFREM AUMENTO
DE TAMANHO
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PRIMEIRO EXAME SUGERIDO E O
HEMOGRAMA (EXAME DE SANGUE)

DIAGNOSTICO

O diagnostico precoce € fundamental para que a pessoa com talassemia maior
possa dar inicio o quanto antes ao tratamento, e assim afastar as possibilidades
de complicagoes.

O primeiro exame sugerido é o hemograma (exame de sangue) para checar
se a crianga tem anemia ou outra alteragdo sanguinea. Com a suspeita da
talassemia, o hematologista pode pedir a eletroforese de hemoglobina,
que permite separar as hemoglobinas normais e as anormais, facilitando a
descoberta da doenga.

Por meio de um exame de sangue para estudo molecular pode-se identificar
exatamente qual é a alteragdo genética datalassemia. Este exame é chamado de
PCR (Reagao em Cadeia da Polimerase), que com uma pequena quantidade de
sangue avaliara de forma precisa o que causa a ma formagao da hemoglobina.
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TALASSEMIA MAIOR s

TRATAMENTO

O tratamento da talassemia maior € basicamente realizado por meio de
transfusdes de sangue (concentrado de hemacias fenotipados e com filtro
desleucocitario) que devem manter a hemoglobina entre 9,5g/dl e 10,5 g/dl. O
intervalo entre as transfusoes pode variar entre 2 a 4 semanas, mas em média
ocorre a cada 20 dias e por toda a vida.

Este processo controla a anemia grave e deve ser iniciado nos primeiros meses
apos a descoberta da doenga, quando a hemoglobina fica abaixo de 7,0g/dl.

O TRATAMENTO E BASICAMENTE REALIZADO
POR MEIO DE TRANSFUSOES DE SANGUE

Mas este excesso de transfusdes de hemacias causa acumulo de ferro
no organismo, em especial em o6rgdos como coragao, figado e glandulas
endocrinas, o que pode ser muito prejudicial ao paciente e levar a sérias
complicagodes, incluindo a morte. Como o corpo nao consegue eliminar
sozinho o excesso de ferro, sera necessario o uso de medicamentos
chamados quelantes de ferro. Sdo eles:
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Desferroxamina - Primeiro quelante de ferro disponivel no mercado, surgiu
na década de 70 e esta disponivel no SUS (Sistema Unico de Satde). Sua
administracao € por via subcutanea, utilizando uma “bombinha de infusado”,
durante 12-24 horas continuas, pelo menos cinco vezes por semana. O ferro
sera eliminado pela urina e por este motivo ela fica vermelha.
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Deferiprona - Este foi o sequndo quelante de ferro a surgir. Também
disponivel no SUS, ele é administrado via oral e tem acgdo bastante eficiente
na eliminagao de ferro do organismo, em especial do coragao. Como o ferro
é eliminado pela urina, ela também pode ficar vermelha.
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Deferasirox - Este é o quelante de ferro mais recente aprovado no Brasil,
mas também ja esta disponivel no SUS. Sua administracao é oral e o
comprimido deve ser dissolvido em agua ou em sucos de laranja e maga.
Ele tem acgdo efetiva na retirada do ferro, principalmente em érgdos como
coragao e figado. Neste caso, o ferro sera eliminado pelas fezes e nesta
situagao a cor da urina é normal.

*Estes medicamentos podem ser combinados (apenas dois medicamentos
serdo usados ao mesmo tempo), e o hematologista sera o responsavel por
definir qual a melhor dose e combinacao.

EXCESSO DE TRANSFUSOES DE HEMACIAS CAUSA ACUMULO
DE FERRO NO ORGANISMO, EM ESPECIAL EM ORGAOS COMO
CORACAO, FIGADO E GLANDULAS ENDOCRINAS

‘ Manual Abrasta - Tudo sobre a Talassemia | 17



TALASSEMIA MAIOR s

O QUE ACONTECE SE O TRATAMENTO NAO E
SEGUIDO A RISCA?

Infelizmente, &€ bem provavel que o portador de talassemia maior apresente
complicagdes em sua saude. Sao elas:

Problemas cardiacos - Sem as transfusdes sanguineas,
0 coragao tenta compensar a falta da hemoglobina e a
consequente redugao do transporte de oxigénio para o
corpo. Dessa maneira, comeca a bater mais rapidamente
para tentar levar oxigénio ao corpo todo, causando
taquicardia (aumento dos batimentos do coragao) e,
mais tardiamente, insuficiéncia cardiaca. A pessoa com
talassemia maior também pode apresentar faléncia
cardiaca, aumento da pressao arterial e edema pulmonar.
Além disso, quando a pessoa com talassemia maior
recebe as transfusoes de forma adequada, mas nao faz a
quelagao de ferro, o ferro depositado no coragao dificulta
o batimento cardiaco, levando a arritmias cardiacas,
insuficiéncia cardiaca e morte.

Infeccoes - O bago é o 6rgdo que retira do sangue
células mortas ou doentes e também serve como um
protetor contra alguns tipos de infeccdes. Quando as
transfusdes sao inadequadas, o bago cresce porque ele
tenta compensar a falta da hemoglobina por meio da
producao de mais hemoglobina. Uma vez crescido, o
bago pode comegar a “sequestrar” as células do sangue,
diminuindo a hemoglobina, os leucocitos e/ou as
plaquetas e também podendo aumentar a necessidade
de transfusdes de sangue, e, consequentemente,
acumulo de ferro. Se o bago aumentar muito o seu
tamanho ou estiver “sequestrando” muito o sangue,
pode ter indicagao de esplenectomia (cirurgia de retirada
do bago). Como consequéncia, as pessoas ficam mais
vulneraveis as infecgdes, devendo receber antibidticos de
forma preventiva (profilaxia).
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Problemas osseos - As pessoas com talassemia maior
que nao transfundem corretamente podem apresentar
deformagdes oOsseas, em especial no cranio e face
(arcada dentaria superior). Isso acontece porque a
medula dssea tenta aumentar a sua producao de células
do sangue, ficando maior do que o seu tamanho normal
e comprometendo a forma dos ossos. Sem o tratamento
adequado com transfusao e quelagdo as pessoas
com a talassemia maior também podem desenvolver
osteoporose na vida adulta.

Problemas de figado - Quando ha excesso de ferro,
o figado sofre diversas lesoes. As células normais sao
substituidas por um tecido fibroso, causando a chamada
fibrose hepatica. Com a evolucdo da fibrose, pode
surgir a cirrose hepatica e depois o cancer de figado
(hepatocarcinoma), principalmente se houver associagao
com a infecgao pelo virus da hepatite C.

Infertilidade - Homens e mulheres com sobrecarga de
ferro podem desenvolver um quadro conhecido como
hipogonadismo hipogonadotrofico, que resulta em
retardo da puberdade e até mesmo em infertilidade. Esta
condicao ocorre pelo deposito do ferro nas glandulas
enddcrinas de forma precoce. Importante iniciar a terapia
quelante logo ap0s ter feito 10 transfusdes ou apresentar
ferritina sérica x1000ng/dl.

Pedra na vesicula - Também conhecida como calculo
biliar, essas pedrinhas sao formadas por bilirrubina,
aquela substancia que da a cor amarela aos olhos e é
liberada durante a destruicao das hemacias. A bilirrubina
acumula-se na vesicula biliar, formando as pedrinhas e
podendo causar obstrugao e dor.
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TALASSEMIA INTERMEDIARIA

Como o nome sugere, este tipo esta entre a talassemia menor (sem gravidade)
e a talassemia maior (grave) e é causada por uma mutacao herdada dos pais.
Em alguns casos, o portador pode apresentar uma anemia mais discreta e em
outros mais grave.

O tratamento com transfusoes de sangue e quelantes de ferro sera necessario
para os casos mais graves. O acompanhamento médico é fundamental, mesmo
que as transfusdes ndo sejam indicadas, ja que aqueles que nunca transfundem
também acumulam ferro com o passar dos anos, devido ao aumento da
absorgao pelo intestino.

SINAIS E SINTOMAS

Assim como na talassemia maior, &
possivel que a pessoa com talassemia
intermediaria apresente sinais como:
aumento de bago, palidez, fraqueza
e sonoléncia devido a anemia e
cor amarelada nos olhos (ictericia).
Porém, eles aparecem de forma mais
tardia, geralmente apds os 2 anos de
idade. Em alguns casos, os primeiros
sinais s irdo aparecer na fase adulta.

DIAGNOSTICO

Com o surgimento dos sintomas, o primeiro exame sugerido € o hemograma
para checar se ha anemia ou outra alteragdo no sangue.

Com a suspeita da talassemia intermediaria, o hematologista pode pedir a
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eletroforese de hemoglobina que permite
separar as hemoglobinas normais e as
anormais, facilitando a descoberta da
doenca.

Importante é que o diagnodstico deve levar
em consideragao os exames laboratoriais, a
historia clinica e a heranga familiar.

Por meio de um exame de sangue para estudo molecular
pode-se identificar exatamente qual é a alteracao
genéticadatalassemia. Ele € chamado de PCR (Reagaoem
Cadeia da Polimerase) e com uma pequena quantidade
de sangue avaliara de forma precisa o que causa a ma
formagao da hemoglobina.

TRATAMENTO - QUANDO TRANSFUNDIR?

Para as pessoas com talassemia intermediaria que tém indicagdo de tratamento,
serdo necessarias transfusdes de sangue periodicas. Geralmente, elas sao feitas
quando ha queda nos niveis de hemoglobina, aumento do baco, crescimento
anormal para a idade, inicio de sinais de deformidade 6ssea (cranio e face),
falha no desenvolvimento sexual e durante a gravidez.

Essas transfusdes podem causar acumulo de ferro em 6rgaos como coragao,
figado e glandulas enddcrinas, o que pode ser muito prejudicial para a saude
e bem-estar.

Por este motivo, sera imprescindivel o uso dos quelantes de ferro
(Deferoxamina, Deferiprona e Desferasirox), assim como na talassemia
maior (Informagdes na pagina 15).
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TALASSEMIA INTERMEDIARIA s

COMPLICAGCOES DA TALASSEMIA
INTERMEDIARIA

Quando o tratamento é indicado, e ndo sequido a risca, alguns problemas
podem surgir:

Alteracoes oOsseas - As pessoas com talassemia
intermediaria que nao transfundem podem apresentar
deformagbes oOsseas, em especial no cranio e face
(arcada dentaria superior). Isso acontece porque a
medula Ossea tenta aumentar a sua producao de células
do sangue, ficando maior do que o seu tamanho normal
e comprometendo a forma dos ossos. Quando se tem
indicacao de transfusdo e esta nao é feita adequadamente,
no futuro as alteragbes oOsseas podem aumentar. Os
ossos também podem ficar mais fracos, e a pessoa pode
desenvolver osteoporose ao longo dos anos.

Pedra na vesicula - Também conhecida como calculo
biliar, essas pedrinhas sao formadas por bilirrubina,
aquela substancia que da a cor amarela aos olhos e é
liberada durante a destruicdo das hemacias. A bilirrubina
acumula-se na vesicula biliar, formando as pedrinhas e
podendo causar obstrugao e dor.

Ulceras de membros inferiores - Elas aparecem como
“feridas” na regido das pernas e tornozelos, provocando
muita dor e dificuldade de locomogao. Isso acontece
porque, ao ficar em pé, a pele e a circulagado do sangue
das pessoas com talassemia intermediaria podem sofrer
alteracdes. E mais comum o surgimento em pessoas
acima dos 35 anos que nao realizam transfusao de
hemacias. A trombose, devido a obstrugdo da circulagao
sanguinea, também pode acontecer. Manter as pernas
elevadas por 1 ou 2 horas por dia, ou dormir com as
pernas um pouco levantadas, pode ajudar muito.
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Hipertensao pulmonar - Essa €& a mais grave
consequéncia das tromboses. Os trombos (coagulos)
alcangcam a artéria que conecta o coragao aos pulmoes,
o que impede o fluxo sanguineo entre os dois 6rgaos,
causando insuficiéncia respiratoria e cardiaca e embolia
pulmonar.

Complicacoes renais - Outros problemas médicos
relatados em pacientes com talassemia intermediaria sao
lesdes renais que podem resultar do excesso de acido
Urico no organismo. Este é o mais importante produto
residual resultante de hiperatividade da medula dssea.

Coracao e figado - A sobrecarga de ferro nestes
orgaos é bastante prejudicial para o paciente, e traz
problemas cardiacos e até mesmo cancer de figado
(hepatocarcinoma) se nao tratada corretamente.

Eritropoiese extramedular - E a producdo de hemacias
fora da medula oOssea. Diferentemente das pessoas
com talassemia maior, que recebem transfusao desde
os primeiros meses de sua vida, quem tem talassemia
intermediaria ndo necessariamente recebe transfusao de
sangue regularmente e, portanto, continuam a produzir
hemacias em grandes quantidades, inclusive fora da
medula ossea. Por isso, é possivel que se forme uma
“massa” nas regides do torax e espinhal. Dependendo do
local acometido pode-se ter parestesias (formigamento),
fraqueza nas pernas, dificuldade de locomogao, dor, falta
de ar ou edema de membros inferiores. Nestes casos,
o paciente deve procurar rapidamente atendimento
meédico para iniciar tratamento adequado.
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EFEITOS COLATERAIS DO TRATAMENTO
COM QUELANTE DE FERRO

Assim como qualquer medicamento, os quelantes podem causar efeitos colaterais:

Deferoxamina: reagdo na pele no local da aplicagao, perda ou déficit auditivo,
catarata, alergia, redugao no crescimento da coluna lombar, osteoporose,
infeccoes pelas bactérias Yersinia e Klebsiella. Alteragdo da fungao hepatica.

PREVENGAO - Importante fazer uma avaliagdo auditiva e exame de fundo
de olho anuais. Controle de peso e estatura. Densitometria 6ssea anual a partir
dos 10 anos de vida. Raio X de ossos longos e da coluna. Controle da fungao
hepatica e renal a cada 3 meses.
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Deferiprona: neutropenia (reducdo na quantidade de células de defesa do
organismo), o que pode favorecer o surgimento de infeccbes bacterianas.
Outras complicagoes como diminuicao das plaquetas, nauseas, vomitos, dor
de estébmago, alteragdo da funcao hepatica, dor em articulagoes.

PREVENGAO - E preciso realizar um hemograma a cada 10 dias, interromper
o tratamento imediatamente em caso de febre ou sinais de infecgao, buscando
imediatamente atendimento médico. Controle da fung¢do hepatica e renal a
cada 3 meses.
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Desferasirox: aumento de creatinina (avalia a fungao dos rins), alteracao do
figado, reacao de pele, diarreia, nauseas e vomitos.

PREVENGAO - E necessario fazer exames para avaliar o funcionamento
dos rins antes do inicio do tratamento e, posteriormente, uma vez por més.
Proteinuria mensal (para ver se esta perdendo proteinas na urina). Deve-se
manter a hidratagao adequada e ter cautela, principalmente, em pacientes que
ja apresentem alguma alteragao renal antes do inicio do tratamento. Controle
da fungdo hepatica mensal.

E importante ficar atento ao seu corpo e sempre falar para 0 médico se nio
estiver se sentindo bem ao realizar a quelacao do ferro!
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Qual a maneira correta de administrar o Desferal?

Como vimos, dos quelantes este é o Unico que deve ser aplicado via
intravenosa. Embora receber essas picadinhas nao seja a sensagao
mais agradavel do mundo, é fundamental sempre pensar na
importancia que cada uma delas tem para a saude da pessoa com
talassemia.

Aqui vao algumas dicas que podem ajudar no momento da aplicagao
do medicamento:

e Antes de tudo, relna os acessorios que utilizara para o
procedimento: agulha do tipo “butterfly” ou scalp (n° 25 ou
27), ambos com um nivel de seguranga para que nao ocorra
nenhum problema, em especial no momento de sua retirada;
alcool; gaze; fita adesiva; seringa; e a bomba de infusao ja
programada.

Com a mao higienizada, limpe a area em que o medicamento sera
aplicado com gaze e alcool.

Dilua o medicamento de cada ampola com agua destilada (é
recomendado aproximadamente 3ml de agua para cada ampola
do medicamento).

Cologue a medicagao na seringa e depois acople a seringa a
agulha de sua escolha.

Encha o equipo até a ponta da agulha, o que deixara um volume
de aproximadamente 10 a 20ml na seringa (varia para cada
paciente).

e Cuidado para nao tocar na agulha ao tirar sua protegao!

Ao escolher o local onde o medicamento sera aplicado, belisque
a pele e insira a agulha completamente.

Fixe a agulha com uma fita adesiva e prenda a seringa na bomba
de infusao.

Observe se o local, durante o procedimento, nao apresenta
vermelhidao, vazamento do liquido e/ou deslocamento da agulha.
Procure também alternar a regido em que realiza a aplicagao do
medicamento. Se em um dia escolher a barriga, no outro escolha
a perna, por exemplo. Isso trara um maior conforto.

Ao término da infusdo (apds 8 a 12 horas), desligue o aparelho e
remova cuidadosamente a agulha.
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Os cuidados com o descarte dos materiais utilizados também sdo cruciais!
N3o se deve descartar nenhuma medicagdo no lixo comum, nem no vaso
sanitario, pois eles sdo compostos de substancias quimicas que colocam em
risco a saude de criangas ou pessoas carentes que possam reutiliza-los, além
da contaminagdo da agua e do solo.

Ampolas, seringas, agulhas e frascos de vidro danificados devem ser entregues
a farmacia em uma sacola diferente daquela que contém restos de medicagoes.

RESSONANCIA MAGNETICA T2*

A Ressonancia Nuclear Magnética é um exame que pode estudar as
caracteristicas dos 6rgaos e estruturas internas do corpo por meio de imagens.
Ela se utiliza de um campo magnético e de ondas eletromagnéticas para avaliar
os diferentes 6rgdos do corpo humano. Para esse exame ndo se utiliza radiagao.

O T2* & um método ndo invasivo, que mede a quantidade de ferro no organismo.
O paciente fica deitado dentro do aparelho (que parece um tubo) e, por alguns
momentos, precisa prender a respiragcao para que as imagens sejam feitas. O
exame é rapido e dura cerca de 20 minutos.

No caso da talassemia maior e da intermediaria, a Ressonancia Nuclear
Magnética T2* é utilizada para medir a quantidade de ferro do figado e do
coragdo. Assim, com este exame é possivel também monitorar e adequar a
terapia quelante de ferro, melhorando a sobrevida do paciente e prevenindo
complicagoes.
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SANGUE SEGURO

Fenotipagem eritrocitaria - Foi no
final do século 19 que o imunologista
austriaco Karl Landsteiner descobriu
O primeiro e mais importante sistema
de grupo sanguineo existente no
organismo, o ABO.

Outro fato que revolucionou
a medicina transfusional foi a
identificacdo do fator Rh. Na
populagao branca, cerca de 85%
das pessoas possuem este fator nas
hemacias, sendo por isso chamadas
de Rh+ (positivo). Ja os 15% restantes
que nao possuem este fator sao
chamados de Rh- (negativo).

Com isso, temos os tipos sanguineos: A+, A-, B+, B-, AB+, AB-, O+, O-.

No sistema Rh existem diversos tipos de antigenos, mas os mais conhecidos
saoo D, G ¢ E, g Cw, V, Vs. Também existe o sistema Kell, que contém os
antigenos K, k, Kpa, Kpb, e o sistema Duffy, com os antigenos Fya, Fyb, Fyx,
dentre outros.

Portadores de doengas que requerem transfusdes periodicas podem
desenvolver anticorpos contra estes antigenos, o que pode ser bastante
prejudicial. E é por isso que a fenotipagem eritrocitaria - tipagem sanguinea
mais completa - deve ser realizada. Assim, a pessoa recebe o sangue mais
compativel possivel.

E fundamental que os fendtipos sejam determinados antes mesmo da
transfusdo, mas no Brasil ndo é incomum que as pessoas com talassemia
cheguem aos servigos de referéncia apos ja terem recebido o sangue, o que
impossibilita descobrir qual a fenotipagem correta porque o sangue recebido
atrapalha esta avaliagao. Para resolver este problema, existe o exame chamado
genotipagem eritrocitaria, que estuda os subtipos do sangue por técnica de
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biologia molecular (analise do material genético do paciente).

A transfusao de sangue feita de maneira errada pode promover reagdes como
febre, dor lombar, nauseas e vomitos, coceira, queda de pressao e problemas
renais. A depender da gravidade da reagdo, a pessoa pode chegar a morte.
Por isso & importante, além da tipagem sanguinea e demais exames de
compatibilidade, utilizar concentrado de hemacias desleucocitado, ou seja, com
os leucocitos retirados da bolsa de sangue por meio de processos no laboratoério
(filtro deleucocitario). Existe, ainda, a necessidade de medicamentos anti-
histaminicos que podem tratar ou prevenir as reagoes alérgicas. Eventualmente
pode até utilizar uma técnica que modifica o concentrado, retirando o plasma
do concentrado de hemacias e substituindo por solugao salina.

O registro adequado das transfusdes podem nortear a melhor conduta quando
ha modificacdo de concentrado de hemacias e uso de medicagdes pré-
transfusionais.

-

i

e ——

O Teste Nat (Teste de Acido Nucleico) consegue encurtar o prazo
de deteccdo dos virus - a chamada janela imunoldgica - nas bolsas de
sangue doadas, pois identifica o material genético do virus e nao os
anticorpos.

O HIV, que até entao era constatado apenas 22 dias apos a contaminagao,
com o NAT é detectado a partir de 7 dias da contaminagdo do doador
do sangue. Ja a Hepatite C, antes constatada apos 70 dias do contagio,
agora é detectada em 11 dias.

Em 2014, o Ministério da Saude do Brasil assinou portaria que tornou
obrigatoria a realizagdo deste teste em todas as bolsas de sangue
coletadas no pais - atualmente sao mais de 3 milhdes de coletas por ano.

Em 2016 tornou-se obrigatoria a realizacao do teste NAT para hepatite
B em bolsas de sangue, com o proposito de reduzir o intervalo de tempo
da janela imunologica para 11-12 dias. Foram grandes avangos visando a
qualidade dos hemocomponentes a serem transfundidos.




FERTILIDADE

Nas mulheres - Amulher com sobrecarga de ferro pode desenvolver um quadro
conhecido como hipogonadismo hipogonadotréfico, resultando em retardo
da puberdade e até mesmo em infertilidade. E importante que a gravidez seja
planejada o quanto antes, e sempre ter o acompanhamento médico para a
preservagao da glandula hipotalamo, responsavel pelos hormdnios que irdo
produzir o évulo.

Se a mulher com talassemia maior ou intermediaria apresentar problemas para
engravidar, é possivel realizar tratamento com hormonios, por meio de inje¢des,
paraque os ovarios se desenvolvam e produzam évulos. Este € um procedimento
demorado e no primeiro més pode falhar. Mas isso € normal. Outras op¢oes
para conseguir engravidar € o congelamento do ovulo e a fertilizagao.

Antes da gestacao, € importante que a mulher passe por uma avaliagao, que
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consiste em uma analise da funcao cardiaca, renal, fungdes da tireoide e
paratireoide, além de pesquisa de virus como o HIV, hepatite B e hepatite C. A
interrupgdo imediata da terapia quelante antes de engravidar é fundamental.

Durante a gestagdo deverdo ser mantidas as transfusdes de sangue periodicas,
para que a hemoglobina da paciente fique em niveis normais (9,5 e 10 g/dL). O
acompanhamento médico € essencial para que a gravidez seja sadia. Caso
a sobrecarga de ferro fique muito elevada, é possivel considerar o uso da
desferroxamina no ultimo trimestre da gestagdo. Lembrando que apenas o
especialista &€ quem devera dizer qual a melhor terapia realizar.

Apos a gestacao, os cuidados também nao devem parar. Dependendo dos
niveis de ferritina no organismo, a mae logo devera voltar a fazer a terapia
quelante. A amamentagao do bebé vai depender justamente desta urgéncia no
retorno da quelacao do ferro, ja que o uso dos quelantes é proibido nessa fase.

Nos homens - Semelhante ao que ocorre as mulheres, os homens com
talassemia maior ou intermediaria que exija tratamento também podem
desenvolver hipogonadismo hipogonadotrofico (infertilidade), caso a quelagao
do ferro nao seja realizada corretamente.

A inducdo do esperma também é feita por meio de injecdo de hormodnios. Para
os homens este procedimento é um pouco mais longo e pode demorar cerca
de dois anos para apresentar resultado. O ideal é criopreservar (congelar) o
esperma ainda na puberdade.

O tratamento da talassemia nos homens nao exerce influéncia a saude do
bebé.
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TRANSPLANTE DE MEDULA OSSEA E A
CURA DA TALASSEMIA

Curar-se da talassemia maior € um dos grandes desejos dos que realizam o
tratamento e na década de 80 o transplante de medula dssea (TMO), hoje
chamado de transplante de células-tronco hematopoéticas, veio como uma
importante opgao para essa conquista.

A medula 6ssea é um tecido liquido que ocupa o interior dos 0ssos e nela sao
produzidos os componentes do sangue. Quando é realizado um transplante, as
células doentes sao substituidas por células saudaveis.

O transplante pode ser autélogo, quando as células sao do proprio paciente, e
alogénico, quando as células vém de um doador 100% compativel. Também é
possivel realizar o transplante com o sangue de cordao umbilical.

Para as pessoas com talassemia maior so € possivel realizar o transplante a
partir de um doador (alogénico ou sangue de cordao umbilical). Mas encontrar
alguém com tamanha compatibilidade, infelizmente, é dificil, devido a
miscigenagao entre as etnias no Brasil. A primeira busca acontece na familia,
mas as chances de se achar um doador totalmente compativel sao de 25%
entre irmaos. Vale lembrar que as vezes o irmdo/irma também pode ter a
talassemia maior, inviabilizando o transplante.

O transplante de células-tronco hematopoiéticas tem riscos inerentes ao
procedimento que devem ser conversados entre o médico, o paciente e seus
familiares.

O transplante alogénico ndo aparentado (ndo irmaos) esta associado a uma
maior taxa de mortalidade, a rejeicdo e DECH (doenca do enxerto contra
hospedeiro), enquanto o transplante aparentado haploidéntico (entre irmaos)
tem resultados cada vez mais promissores. A quelacao de ferro adequada tem
papel crucial nos resultados terapéuticos de qualquer transplante de medula a
ser realizado nos pacientes portadores de talassemia.

O transplante alogénico aparentado é regulamentado no Brasil pela Portaria
GM/MS, de 21 de outubro de 2009, indicando o transplante para a talassemia
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maior nos pacientes menores
de 15 anos com aumento do
figado em até dois centimetros,
sem fibrose hepatica e tratados
adequadamente com quelante
de ferro.

Ele acontece assim:

Condicionamento - E um
processo de preparo para 0
recebimento da medula dssea
do doador. O paciente sera
submetido a um regime de
quimioterapia com o intuito
de destruir a medula éssea do
proprio paciente e de reduzir a
imunidade para que seja evitada
a rejeicao.

Transplante - Em seguida, as
células-tronco  doadas  serdo
infundidas no paciente, com
a finalidade de reconstituir a
fabricagao das células saudaveis.
O procedimento se parece com

uma “transfusao de sangue”. A nova medula oOssea fica em uma bolsa. No
caso de medula previamente congelada utiliza-se um liquido conservante, que
também pode causar alguns desconfortos, como nausea, vémitos, sensagao de
calor e formigamento. Mas o paciente sera monitorado a todo momento.

Normalmente, o paciente permanece internado por mais de 15 dias, para o
acompanhamento da evolug¢ao no tratamento.

Pos-Transplante - Esta fase é conhecida como aplasia medular, devido a
queda do numero de todas as células do sangue. Neste periodo, o paciente fica
mais predisposto a infec¢des e passa a receber inimeros antibioticos, além de
medicamentos que estimulam a produg¢do dos globulos brancos (que combatem
as bactérias e virus). Ele também pode apresentar hemorragias devido a baixa
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das plaquetas, e anemia pela diminui¢do da produgao dos globulos vermelhos.
Por este motivo, pode receber transfusdo de plaquetas e/ou hemacias. Neste
momento é muito importante:

® Reforgar os cuidados com a higiene
Usar mascara em lugares publicos, muito movimentados

e Limitar o numero e frequéncia de visitas é
e Lavar sempre as maos (2B

e Evitar laminas para se barbear ou depilar ‘5)0

e Evitar retirar cuticulas

e Escovar delicadamente os dentes P

I

EVITE RETIRAR CUTICULAS E
REFORCE OS CUIDADOS

Pega da medula - Quando a medula 6ssea comeca a funcionar novamente
(geralmente em torno de 2-4 semanas apos a infusao) pode-se dizer que
houve a pega da medula, ou seja, o transplante obteve sucesso e a medula
passou a funcionar perfeitamente. Ainda assim, o monitoramento médico
continua sendo essencial, pois mesmo apds um ano de procedimento, pode vir
a aparecer alguma complicagao tardia.

A alta so sera possivel no momento em que a medula éssea estiver funcionando
bem, ou seja, produzindo as células do sangue que protejam o paciente contra
infeccoes e hemorragias.

Apos a pega da medula - Neste momento, o paciente estara sob uso de
medicamentos imunossupressores para evitar a rejeicao, portanto ainda podera
apresentar sintomas de infeccao como febre, calafrios, mal-estar, tosse e
alteragoes urinarias. Mas é a doenca do enxerto contra o hospedeiro (DECH) o que
mais preocupa. Isto porque a nova medula 6ssea, provinda do doador, passa a
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reconhecer os 6rgaos do paciente como estranhos e, automaticamente, iniciam
um ataque contra eles. Sao dois os tipos de doenca do enxerto contra o hospedeiro:

- DECH Aguda - Ocorre geralmente nos primeiros trés meses apos o
procedimento. Pele, intestino e figado séo os 6rgdos mais frequentemente
acometidos. Pode causar manchas vermelhas nas maos, pés e rosto;
manchas espalhadas pelo corpo; erupgoes na pele; febre; diarreia; dores
abdominais; ictericia (coloracdo amarelada da pele e mucosas devido
alteragdes no figado).
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- DECH Cronica - Em geral, ocorre apos 3-4 meses do transplante e
pode durar anos. Os principais 6rgaos acometidos sao pele, mucosas,
articulagdes e pulmao. Seus principais sintomas sao lesoes, endurecimento
e escurecimento da pele, coceira pelo corpo, boca seca e sensivel, olhos
secos e secura vaginal.

Deve-se lembrar que cada pessoa com talassemia maior sera avaliada de
maneira individual e somente o médico podera dizer se o transplante pode ou
nao ser realizado.

SOMENTE O MEDICO PODERA DIZER
SE O TRANSPLANTE E INDICADO
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NOVOS
TRATAMENTOS

Existem medicamentos que podem corrigir a hematopoiese
inadequada que as pessoas com talassemia intermediaria
e maior apresentam. Eles promovem o amadurecimento
das células jovens e, com isso, melhoram a producao da
hemoglobina. O medicamento registrado no pais chama-
se Luspatercept, de uso subcutdneo a ser aplicado
em hospital. Sua indicagdo é para pacientes adultos. O
objetivo é reduzir a necessidade de transfusdo sanguinea e
consequentemente a sobrecarga de ferro.

Ainda nao é disponibilizado pelo SUS e nem nos planos de saude, mas a Abrasta
ja vem trabalhando para que os pacientes possam ter acesso ao medicamento.

Esta em estudo o Mitapivate, molécula que também objetiva espacar as
transfusdes em adultos que tém a talassemia. Os resultados de eficacia e
seguranga sao bem animadores, mas a substancia segue em analise pelos
especialistas.

Outro tratamento aguardado com muita expectativa pela comunidade médica
e pelas pessoas com talassemia e seus familiares € a terapia génica.

Inicialmente, o objetivo era corrigir o defeito no gene acometido por meio
de introdug¢ao de um vetor viral (como se fosse um carrinho que carregaria a
corregao da mutagao) com o material genético do individuo corrigido e a ser
infundido depois. Foram feitos varios estudos clinicos com um monitoramento
muito rigoroso e frequente, mas ainda ndo se tem disponivel esta terapia fora
das pesquisas.

Por outro lado, esta se buscando alternativas de terapia génica e uma delas
€ por edicao do gene mutado, cortando-se o local onde o gene esta alterado.
Esta técnica ainda € incipiente, porém em modelos animais e estudos de fase |
ja se tem resultados muito promissores.




NUTRICAO - O QUE COMER?

A pessoa com talassemia maior ou intermediaria ndo necessita de uma dieta
especial. Porém, ter uma boa alimentagao € sempre importante para uma vida
com mais qualidade.

Alguns alimentos podem ajudar a controlar os niveis de ferro no organismo, além
de fortalecer os 0ssos.

O calcio é importante para fortalecer os 0ssos, que podem estar enfraquecidos.
Leite e derivados, vegetais verdes, como espinafre, couve e brocolis, tofu,
améndoas e castanhas sdo 6timas opgoes.

A vitamina D é importante para aumentar a fixagdo de calcio nos ossos, ajudando
também a prevenir a osteoporose. Ela esta presente em alimentos como peixes,
ovos, leite e derivados. O contato do sol direto na pele ajuda a produzir a
vitamina D. Deve-se ter o cuidado de tomar sol nos horarios em que ele nao é
tao forte, como antes das 10h e depois das 16h.

Deve-se evitar o excesso de alimentos ricos em ferro, como figado, carnes
vermelhas, frutos do mar, gema de ovo e feijao. Em quantidades normais estes

alimentos podem ser ingeridos.

Por outro lado, aposte naqueles alimentos que ajudam a inibir a absor¢ao do
ferro, tais como leite e cha preto junto das refeicoes.

E ndo se esquega de ingerir frutas e vegetais!
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MITOS SOBRE A TALASSEMIA

Queremos aproveitar este espago para esclarecer alguns <

pontos: G )

)
1° - A talassemia ndo é uma doenga contagiosa, entio ela C )
nao é transmitida via transfusdo de sangue ou até mesmo em < )
uma relacdo sexual. Como vimos, ela € uma anemia hereditaria, ) } &){
herdada por um ou ambos os pais. L

eeceeccescesccsccsccscsecsescesccscssssscssssssscsccsccssosnes @)

2° - Embora a anemia seja um sintoma da leucemia, a
talassemia nao sera uma causa para a doenga.

3° - Pessoas com talassemia ndo tém um apetite maior.
Talvez esse seja um efeito colateral da quelagao de ferro.

4° - As transfusdes de sangue nio

causam alteragado no DNA. O DNA <

esta presente em cada uma das 100 C N
trilndes de células do ser humano, ) ) )
sejam elas células do sangue ou outros Cf

orgaos. Cada célula transporta toda a
informagdo genética, que da origem a
uma determinada pessoa - desde sua
aparéncia fisica, até sua predisposi¢ao
a doengas. Cada ser humano tem seu
préprio DNA, e ao receber o sangue nao
ha chances de que isso seja modificado.



DIREITOS DOS PACIENTES

“A saude é direito de todos e dever do Estado, garantido mediante politicas
sociais e econdmicas que visem a redugao do risco de doenga e de outros
agravos e ao acesso universal e igualitario as agoes e servigos para sua
promocao, protecao e recuperacao”. Art. 196, Constituicao Federal Brasileira.

A ABRASTA dispoe de apoio juridico com advogado gratuito em sua sede, para
esclarecer as duvidas das pessoas com talassemia e seus familiares e informa-
los e orienta-los a respeito de seus direitos, por meio de um atendimento
humanizado e pleno, auxiliando-os a entender o funcionamento do sistema de
saude, publico ou privado, de nosso pais. Nao deixe de reportar ao nosso servico
de apoio juridico, também, sobre as eventuais dificuldades encontradas durante
os atendimentos de terapia transfusional, sobre falta de medicamentos, acesso
a exames, transplantes, dentre outras etapas do tratamento, seja no SUS ou no
plano de saude.

Apresentamos, abaixo, algumas das principais informagoes relativas aos direitos
dos portadores de talassemia:

=» Acesso gratuito de quelantes

A partir daemissdo dareceitamédica, deve haver o fornecimento do medicamento
diretamente pela farmacia de alto custo do SUS, ou pelo plano de salude. Se o
quelante prescrito nao for fornecido mediante a apresentacgao dareceita, o médico
responsavel pelo tratamento precisara preencher e assinar um formulario que
devera ser protocolado na farmacia de alto custo do SUS, junto com os outros
documentos também solicitados pela farmacia, ou, no caso de plano de saude, o
pedido formal de fornecimento deve ser enviado por e-mail, aplicativo de celular
ou por site, de acordo com a orientagao da central de atendimento da operadora.

O formulario relativo ao pedido de fornecimento ao SUS pode ser obtido na
prépria farmacia de alto custo, ou pelo atendimento da nossa equipe de apoio
juridico.

No prazo estimado de aproximadamente 30 a 45 dias, vocé ja terd uma resposta,
seja da farmacia de alto custo (SUS), ou do plano de saude. Em caso de negativa,
fale com a equipe da Abrasta.
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= Terapia combinada

Quando ha a recomendac&o de uso de dois quelantes de ferro ao mesmo tempo,
alguns pacientes enfrentam dificuldade em obter o fornecimento gratuito.
Nesses casos, é importante que a receita especifique os dois medicamentos,
e que o relatério médico justifique, detalhadamente, a necessidade do uso
combinado dos medicamentos, informando que a terapia isolada (com somente
um dos quelantes) ndo seria eficaz, e que nao ha outra opgao terapéutica a ndo
ser a terapia combinada.

Nos casos de atendimento via SUS, também ha a necessidade de preenchimento
e assinatura, pelo médico, de um formulario conhecido como LME (Laudo de
Solicitagao, Avaliacdo e Autorizacao), que pode ser obtido na farmacia de alto
custo ou com a nossa equipe de apoio juridico. Tal formulario, junto da receita e
do relatorio médico, devera ser protocolado em uma das farmacias de alto custo,
para formalizar o pedido. Em caso de negativa, vocé pode procurar a Abrasta.

-» Bomba de infusao

De forma parecida com o acesso aos quelantes, o paciente com talassemia deve
pedir que o médico responsavel pelo tratamento preencha e assine um formulario
que devera ser protocolado na farmacia de alto custo do SUS, junto com os
outros documentos também solicitados pela farmacia, para formalizar o pedido
de fornecimento gratuito da bomba infusora. Esse formulario também pode ser
obtido na propria farmacia de alto custo, ou pelo atendimento do nosso servico
de apoio juridico.

No prazo estimado de 30 a 60 dias, havera a resposta do pedido por meio de um
telegrama, informando que a bomba infusora ja esta disponivel para retirada.

Os pacientes que sao clientes de planos de saude devem fazer contato com a
central de atendimento da empresa, para pedir informagoes sobre como devem
proceder para formalizar o pedido da bomba infusora.

-» Ressonancias magnéticas

Os exames de ressonancia magnética (incluindo o T2*) ainda ndo estdo disponiveis
em todo o Brasil, no ambito do SUS. No entanto, quando ha a indicagao médica
de realizagao de tais exames, os pacientes que nao conseguirem fazé-lo em seu
centro de tratamento devem formalizar um pedido a Secretaria da Saude de seu
Municipio ou Estado (apresentando o pedido médico e copia de documentos
pessoais), para que possa haver o encaminhamento a realizagdo dos exames em
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outra localidade préxima, onde houver a disponibilidade. A Secretaria da Saude
deve, entdo, dar resposta ao pedido, em prazo razoavel, indicando a data e o local
de agendamento.

Em caso de pacientes usuarios de plano de saude, quando houver dificuldade
para fazer o agendamento na rede credenciada, o pedido deve ser formalizado
por e-mail, aplicativo de celular ou por site, com o envio desses mesmos
documentos, devendo haver o agendamento no prazo de até 21 (vinte e um) dias
Uteis.

-» Tratamento fora da Residéncia (TFD)

Quando o tratamento de uma pessoa com talassemia maior ou intermediaria
precisa ser feito a uma distancia igual ou acima de 50Km da sua residéncia, a
legislagao Ihe garante o direito de ter, gratuitamente, transporte (aéreo, terrestre
ou fluvial), alimentagao e hospedagem. Esse direito € garantido a todas as pessoas
com talassemia maior ou intermediaria que sejam usuarias do Sistema Unico
de Saude (SUS) e ndo possuem opcao de tratamento proximo a sua casa (ou
quando as vagas estao esgotadas) e que precisam, periodicamente, se deslocar
para outros municipios.

TRANSPORTE GRATUITO
E UM DIREITO

=

A solicitacao de TFD devera ser feita pelo médico assistente do paciente nas
unidades assistenciais vinculadas ao SUS e autorizada por comissao nomeada
pelo respectivo gestor municipal/estadual que solicitara, se necessarios, exames
ou documentos que complementem as analises de cada caso.
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-» Beneficios previdenciarios, assistenciais e direitos trabalhistas

Os pacientes que trabalham, ou que trabalharam recentemente, seja na
iniciativa privada ou como servidores publicos, podem ter direito ao beneficio
por incapacidade temporaria (antes conhecido como “auxilio doenca”, ou licenga
saude, no caso dos servidores), durante o periodo em que houver incapacidade
para exercer as atividades de trabalho. Pode, também, haver o direito a
aposentadoria, caso haja incapacidade por tempo prolongado, a depender da
analise que sera feita pela pericia médica, que deve ser agendada junto ao INSS,
ou ao 6rgdo publico (no caso dos servidores).

A partir da emissao do atestado médico, deve haver o agendamento da pericia,
na qual é importante que o paciente leve os documentos médicos relativos tanto
ao tratamento da talassemia, como também de outras eventuais patologias, se
houver (relatérios médicos, laudos de exames, prontuarios de internagdes, etc.).

Os valores dos beneficios previdenciarios sao calculados de acordo com as
contribuicoes previdenciarias que foram feitas pelo paciente, e o pedido do
beneficio deve ser feito ao INSS, para os trabalhadores da iniciativa privada, ou
ao orgao publico ao qual o paciente é vinculado, no caso do servigo publico.

Ja os pacientes que nao estdo cobertos pela previdéncia (ou seja, que ndo estdo
trabalhando, e que nao fizeram contribui¢oes previdenciarias no periodo recente),
e que estao sem condigOes para trabalhar, ha a possibilidade de requerer um
beneficio assistencial chamado Beneficio de Prestagao Continuada (BPC-LOAS),
que garante o recebimento de um salario minimo por més, desde que a renda
familiar do paciente seja de até 1/4 (um quarto) do salario minimo, ou de até 1/2
(meio salario minimo), em situagdes excepcionais.

O primeiro passo para requerer o BPC-LOAS é feito no CRAS (Centro de Referéncia
de Assisténcia Social), com a inscricio no CADUNICO (Cadastro Unico para
Programas Sociais) e, em sequida, o pedido do beneficio deve ser feito ao INSS.

Mais informagoes sobre os direitos dos pacientes, bem como as
orientagoes detalhadas sobre como proceder para acessa-los, podem
ser obtidas com nossa equipe de apoio juridico, gratuitamente, via:

WhatsApp, no numero (11) 91307-1244, 0800-773-9973 ou por e-mail,
no abrasta@abrasta.org.br
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LIDANDO COM AS EMOGOES

A travessia a partir do diagnostico, seja para o paciente e quem o acompanha, é
algo pessoal e sentido de forma Unica e particular. Entretanto, ao pensar que a
nova realidade que se apresenta € algo nao esperado e que pode trazer aideia de
ruptura do mundo presumido (em que é conhecido, esperado e seguro), levanta-
se a possibilidade de emogoes ambivalentes (ora de tristeza - alegria, medo -
coragem, por exemplo) que impactam nas agoes de enfrentamento, cuidado e
adaptacao. A partir deste novo mundo algumas mudangas nas diversas esferas
da vida (bioldgico, psicoldgico, social e espiritual) se fazem presentes.

No diagnostico, os pais, por exemplo, podem sentir necessidade de uma
orientagao, pois nao é facil lidar com uma doenca cronica, que exige bastante da
crianca e da familia. O paciente, por sua vez, também pode necessitar de ajuda
para compreender e saber lidar, seja com superprotecao dos pais, entrada na
adolescéncia, formagdo da sua identidade, necessidade de socializagao (estar
com amigos) ou dificuldades com alguns aspectos da talassemia, como o
tratamento.

E além de tudo isso, podem ser somados problemas em relagao ao colégio,
estudos, relacionamentos afetivos, mercado de trabalho e com qualquer outra
situagao que muitas vezes surgem em suas vidas.

Diante disso, uma rede de profissionais especializados pode contribuir com esta
saude global e qualidade de vida, como o psicélogo (a).

A organizacdo Mundial da Salde (OMS) definiu qualidade de vida como “a
percepgao do individuo da sua insergao na vida, no contexto da cultura e sistemas
de valores nos quais ele vive e em relagao aos seus objetivos, expectativas,
padroes e preocupacdes”. Ou seja, as condigdes basicas e suplementares para
se viver. Embora tenha esta e outras defini¢cdes, ainda ndo existe uma que seja
amplamente aceita, uma vez que é algo subjetivo (do significado que cada pessoa
tem e de sua experiéncia de vida) e que traz outros elementos importantes da
vida das pessoas como: trabalho, familia, amigos e outras circunstancias do
cotidiano.
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Entao, com uma escuta qualificada, o psicélogo podera acolher as necessidades
emocionais e juntos caminharem proximo a estratégias de enfrentamento e
desenvolvimento/resgate de recursos para adaptagao, promogao de bem-estar
e desta qualidade de vida. Abaixo seguem as areas de alcance de cuidado que
esta especialidade pode contribuir:

Intrapsiquica (mental/emocional) - Acolher sintomas como ansiedade,
depressao, medo, raiva, inseguranca, perdas, desespero, mudangas de humor
e esperanca.

Social - No comportamento de possivel isolamento, estigma, mudanga na
rotina e vinculos (por exemplo, trabalho ou estudos), perda de controle e as
vezes alteragoes funcionais que podem levar a perda da independéncia e/ou
autonomia.

Biologico (corpo) - Processo da doenga, tratamentos, dor, efeitos colaterais,
sequelas e relacionamento/comunica¢do com a equipe e/ou familia.

Este suporte emocional, para todos que estao nesta travessia, ajuda na expressao
dos sentimentos, compreendendo a historia de vida, as dificuldades do momento
vivido, percep¢do das situagdoes que mobilizam emocionalmente. Com isso &
possivel levantar e explorar estratégias para lidar da melhor maneira com as
mudangas e limitagdes impostas pelo adoecimento e sua jornada.

O atendimento psicoldgico para pessoas com talassemia maior e intermediaria
e seus familiares pode ser procurado a qualquer momento. E importante que a
pessoa reconheca quando esta passando por um momento dificil e que tenha a
iniciativa de buscar ajuda de um profissional especializado para lidar com todas
essas questdes. Com o auxilio de uma equipe multidisciplinar, & possivel alcangar
uma travessia digna.

A Abrasta oferece apoio psicoldgico gratuito. Entre em contato
conosco pelo 0800 773 9973 ou abrasta@abrasta.org.br e agende

uma consulta.
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VOCE NAO ESTA SOZINHO!

Toda a equipe da Abrasta é especializada para atender as pessoas com talassemia
do Brasil. Reforcamos que por meio da atuagao de profissionais habilitados em
diferentes areas, oferecemos uma série de servigos:

® Psicologos para atender as pessoas com talassemia e seus familiares, e
advogados para orientar sobre os direitos existentes perante a lei.

® Profissionais capacitados para esclarecer duvidas pelo 0800-773-9973 ou
pelo email abrasta@abrasta.org.br.

e Materiais com informagoes para que todos conhecam a doenca e saiba
como trata-la.

® Apoio na busca de doadores de sangue em todo o Brasil.

e Atuacao politica diretamente com Ministério da Saude, Anvisa e Secretaria
Estadual da Saude, com o compromisso de incentivar mudancas na legislagao
que beneficiem as pessoas com talassemia.

e Nucleos Regionais com representantes em dez capitais brasileiras (Belo
Horizonte, Curitiba, Floriandpolis, Fortaleza, Goiania, Porto Alegre, Recife, Rio
de Janeiro, Salvador, Sao Paulo e no sul de Minas), com o objetivo de divulgar
o trabalho da Abrasta diretamente nos hospitais, hemocentros e centros de
tratamento e levar apoio as pessoas com talassemia e seus familiares.

e Apoio nutricional, com orientagdo para uma alimentagao mais adequada
durante o decorrer da vida para enfrentamento dos altos e baixos do
tratamento.

e Segunda Opiniao Médica, por meio de atendimento a distancia, via e-mail,
para pessoas com talassemia tirar duvidas sobre a doenga, tratamento e
exames.

Entre em contato para usar estes e outros servicos! As informagoes completas
estao em www.abrasta.org.br
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Emily
Pessoa com talassemia maior







Ajude-nos a dar continuidade a
esse importante trabalho!

ASSOCIAGAO BRASILEIRA DE TALASSEMIA
Viver bem faz parte do tratamento

www.abrasta.org.br | abrasta@abrasta.org.r | 0800 773 9973
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