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Esta patologia é caracterizada

~ autossémica recessiva (Fig.1) do A
?q por mutacdes que atetam a

sangue reconhecida pela sua . .
caracteristica em que  o©s cadeia g da hemOQ‘Ob'”a/
eritrécitos sd@o disformes, em resultando na produgdo de uma

variante, a hemoglobina S

(HbS). (Fig.2)
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Local de mutacdo - HBB®

J J \ J

e miltiplas complicacdes nos

3 7

L

Pro ) @A (

6w )

érg - w ﬁ w i (
AA SS AS AS

Fig.1 Doenca autossomica recessiva. AS -

Individuo Portador; SS - Tem anemia falciforme;
AA - Individuo Saudavel.
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Fig. 3 Patogénese das células falciformes.

A polimerizac&o da HbS desoxigenada faz
com que os eritrécitos se tornem rigidos e
distorcidos  (Fig.3), levando ao  seu
aprisionamento  nos  vasos  sanguineos,
diminuicd&o do fornecimento de oxigénio e as
manitestacdes clinicas associadas.
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afinidade do oxigénio com hemoglobina
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Referéncias

o
Transfusdo de sangue

Bibliograficas .
<.

Fig.2 Substituicao da adenina pela timina no codao do ADN acido glutamico.

(Ramadas & Sparkenbaugh, 2023)
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Fig.5 Detecéo e quantificacdo da
HbS através da Cromatografia
liquida , teste positivo para
heterozigotia.
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e tornar pluripotentes as cé€lulas
sanguineas do doente.
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Ambos inibem a agregagao de plaquetas | &

nos vasos sanguineos que permitem a
fluidez dos globulos vermelhos
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Ajuda a aumentar a produgao de
HbF, a retardar a polimeriza¢ao da
HbS, a reduzir a hemolise e a
aumentar a nao disponibilidade.

Fig. 6 Estratégias de tratamento com os respetivos mecanismos de acdo e a¢ao farmacoldgica. (Acharya et al., 2023)




	Diapositivo 1

