HEMOCROMATOSE: A DOENCA QUE ENFERRUJA
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Resumo: A hemocromatose é uma doenca do metabolismo do ferro que tem origem em disfungéo
genética desencadeada por fatores ambientais. Na vigéncia da patologia ha um defeito metabodlico
que prejudica a regulagdo da absor¢cdo do ferro, levando ao excesso do mineral no organismo,
interferindo no desempenho dos 6rgédos afetados, onde o metal se acumula. E uma doenga que
acomete mais homens que mulheres, cujas manifestagcbes aparecem geralmente a partir dos 40
anos de idade. A hemocromatose ndo tem cura, porém o tratamento nutricional mantém a doenca
sob controle. Este artigo tem por objetivo apresentar o estudo de caso de um paciente atendido
pelas estagiarias na Clinica de Nutricdo da Faculdade Unido das Américas - UNIAMERICA, de Foz do

Iguacu (PR).
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Introducao

A hemocromatose é uma doenca do metabolismo do ferro que leva a absorcdo excessiva do
mineral (DIGEST, 2001). A origem da disfuncdo é um defeito no brago curto do cromossomo 6,
porém fatores ambientais, tais como o consumo de alimentos contendo aflotoxina colaboram para

que a patologia seja desencadeada (DUTRA-DE-OLIVEIRA, 1998; TOLOTTO,2005).

A doenca ndo tem cura, mas tem tratamento. A importancia de estudar esse tema reside no fato
de que é possivel, com a combinagdo adequada dos alimentos, reduzir a absorcdo do ferro, o que,
aliado as flebotomias periddicas, contribui para a melhor qualidade de vida do paciente e para

evitar ou adiar as conseqiiéncias mais graves da patologia.

O objetivo deste artigo € apresentar o estudo de caso realizado durante o estagio supervisionado
em nutricdo clinica, uma das disciplinas da Graduacdo em Nutricdo, da faculdade Unido das

Américas, de Foz do lguacu (PR).

Hemocromatose Genética: O defeito basico da hemocromatose é a mutagdo do gene HFE (gene
que codifica uma proteina de 343 aminoicidos), resultando em inadequada absorcdo de ferro
mediada pelo receptor de transferrina no intestino. Esse defeito pode expressar-se em mais de
uma posicdo na cadeia de aminoacidos. Uma das variantes é a C282Y e a falha ocorre na posi¢do
282 da proteina, onde uma unidade de tirosina substitui uma de cisteina. Essa mutacéo resulta da
forma mais comum de hemocromatose na Europa. Outra forma é a H63D, onde o acido aspartico
substitui a histidina na posicdo 63 da proteina. Essa € a mutacdo mais freqlente no Brasil,
atingindo cerca de 80% dos portadores da doenca. O defeito pode aparecer em H63D (homozigoto
e heterozigoto), C282Y e H63D (heterorizoto composto), C282Y (heterozigoto e homozigoto)
(TOLOTTO, 2005).

A captacao e a absorcdo do ferro ocorrem na membrana basal dos enterdcitos, células da mucosa
intestinal que também sintetizam a apoferritina. Os fons ferrosos (Fe ?*) se ligam a receptores dos
enterécitos, penetram na célula, sdo oxidados ao estado férrico (Fe*") e ligam-se a apoferritina.
Quando ocorre saturacdo de apoferritina, o ferro deixa de ser oxidado, passando diretamente para
a corrente sanguinea como Fe®". Na corrente sanguinea o Fe?" é novamente oxidado a Fe®"
carreado pela transferrina, depositando-se no figado, baco e medula 6ssea. No figado é
armazenado como ferritina ou hemossiderina, no baco é transformado em bilirrubina e na medula
Ossea é utilizado para formacdo de glébulos vermelhos. A absorcédo do ferro é regulada pela
mucosa intestinal, havendo deficiéncia de ferro, a aconitase citossdlica (proteina reguladora de
ferro) liga-se ao mMRNA da ferritina, inibindo assim a traducéo de ferritina na mucosa. Com isso
uma maior quantidade de Fe®’* passa para a corrente sanguinea e é oxidado a Fe®* pela
ceruloplasmina em conjunto com o cobre, ligando-se a apotransferrina e sendo armazenada nos

6rgdos (SILBERNAGL, 2003).

Na hemocromatose esse mecanismo torna-se ineficiente, pois ndo ha traducdo de ferritina e todo o
ferro ingerido passa diretamente ao plasma gerando absorcdo excessiva do mineral, levando o
paciente a desenvolver patologias secundarias, que variam dependendo do 6rgédo alvo afetado e da
intensidade do acumulo. No coragdo pode haver armazenamento de 5 a 25 vezes os valores

normais de ferro e no pancreas e no figado, de 50 a 100 vezes (TOLOTTO, 2005).



Entre os sintomas iniciais da patologia estéo a fraqueza, perda ponderal, cansaco, eritema palmar,
dor abdominal, perda da libido e sintomas de diabetes. Numa fase mais avancada da doenca pode
ocorrer ictericia, hepatomegalia, esplenomegalia, aumento da pigmentacdo da pele, artropatias,
ascite, arritmia cardiaca, insuficiéncia cardiaca congestiva, atrofia testicular, ginecomastia, fibrose

hepatica, cirrose hepatica, hepatocarcinoma e angiomas estelares (TOLOTTO, 2005).

Geralmente os sintomas se manifestam a partir dos 40 anos de idade e a doenga acomete mais
homens que mulheres, pois estas tém a protecdo da menstruagdo, com eliminagdo mensal de ferro

e da gestacgéo e parto, onde também ocorrem perdas (JORGE, 2006).

Metodologia

Trata-se de um estudo de caso realizado na Clinica de Nutricdo da Faculdade Unido das Ameéricas,
durante estagio supervisionado em Nutri¢cdo Clinica, realizado no periodo de 02 de agosto a 11 de

outubro de 2007.
Paciente: V. T. S. sexo masculino, 43 anos de idade, brasileiro, branco, comerciante.

Quadro clinico: Patologia diagnosticada a cerca de 3 anos. Paciente apresenta, além da

hemocromatose, hipertensao arterial e dores na coluna.

Os resultados dos exames encontraram-se dentro da faixa de normalidade, com exceg¢do da
ferritina que apresentou 432ng/ml, quando o valor de referéncia nao deve ultrapassar 323ng/ml. A
ferritina é o parametro utilizado para avaliar o estoque de ferro armazenado nos 6rgaos e no caso

do paciente apresentou-se elevada, denotando excesso do mineral no organismo.

Tratamento: O paciente vem sendo submetido a flebotomias periddicas, a cada 4 ou 5 meses, ha
cerca de dois anos, conforme o nivel do acimulo do ferro no organismo e passou a ter

acompanhamento nutricional a cerca de um més.

OrientacBes e recomendacgdes nutricionais: As orientacdes nutricionais visam a reducgédo da
oferta de ferro pela alimentagdo, a combinacdo de alimentos que reduzem sua absorcdo, bem
como a utilizacdo de fontes alimentares antioxidantes, para reduzir os efeitos adversos do excesso

de ferro no organismo. O paciente foi orientado a:

® Evitar ou reduzir o consumo de carnes vermelhas e folhosos verde escuros, por serem boas
fontes de ferro; evitar temperar saladas com lim&o e consumir frutas citricas e outras fontes de
vitamina C junto com as principais refei¢des, pois 0o &cido ascdrbico participa da oxidagéo do Fe
de origem vegetal, aumentando sua absorcdo. Evitar também fontes alimentares de vitamina
A/betacaroteno, vitamina B12, acido félico e outros acidos organicos e riboflavina pois estes

nutrientes participam da hematopoiese.

® Consumir alimentos ricos em calcio junto as refeicbes com maior oferta de ferro, pois o célcio
reduz a absorcdo do ferro. Tem a mesma fungdo os alimentos fontes de fitatos, oxalato e

fosfato.



® Para reduzir os efeitos nocivos de excesso do metal no organismo ingerir alimentos ricos em
nutrientes com funcdo antioxidante, tais como: vitamina C (porém ndo na mesma refeicdo que

contem alimentos fontes de ferro), vitamina E, carotendides; polifendis, flavonodides e selénio.
® Habituar-se a consultar os rétulos dos alimentos, evitando o consumo excessivo de ferro.

Consideracg6es finais: Foi enriquecedor encontrarmos no estadgio em nutrigdo clinica um paciente
portador de hemocromatose. Esse caso nos propiciou o aprofundamento dos estudos sobre o
metabolismo do ferro, permitiu o entendimento da fisiopatologia da doenca e a analise das
interacdes do ferro com os demais nutrientes. Tais conhecimentos permitiram o planejamento de
dieta mais adequada, com o minimo de restrigcbes alimentares, objetivando a redugdo da absor¢cédo

do mineral, bem como a minimizagdo dos efeitos negativos do excesso do ferro no organismo.

E importante que o portador de hemocromatose desenvolva novos habitos alimentares, evitando
combinacdes que proporcionem maior absor¢cdo do ferro e optando por outras que reduzam-na,
pois com a alimentacdo adequada e as flebotomias periddicas a expectativa de sobrevida do
paciente ap6s 5 anos de tratamento sobe de 33% para 89%. Com o tratamento adequado o figado
e 0 bago diminuem de tamanho, a fungcdo hepatica melhora, a pigmentagdo da pele diminui, a
insuficiéncia cardiaca pode ser revertida, os sintomas do diabetes melhoram em 40%, porém ha
pouco efeito sobre o hipogonadismo e a artropatia. A fibrose pode diminuir, mas se ja tiver
evoluido para cirrose hepatica, o quadro torna-se irreversivel. Por essa razdao é importante que os
profissionais da &rea da saude estejam atentos para os sinais e sintomas da doenca e que 0s
protocolos para diagnostico sejam aperfeicoados, pois quanto antes a hemocromatose for

diagnosticada e iniciado o tratamento, menos sequielas trara para o paciente.

Embora tenha havido adesdo do paciente ao tratamento e estudos mostrarem que a dieta
adequada é eficaz no equilibrio do mineral, ndo foi possivel avaliar o andamento do tratamento que
exigiria periodicamente novos exames bioquimicos para o acompanhamento, impossibilitado devido

ao término do estagio.
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