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RESUMO

Descrevemos uma fa.mília brasileira de ascendência indiana, corn Hb E. Esta
paciente tem um dos avós patemos natural da fndia e os avós materno,s origi-
nários da Escandinávia, Suécia. A identificação desta hemoglobina permitiu elu-
cidar a origem racial. A Hb E, que tem a mesma mobilidade da Hb c e o em
pH alcalino, foi diferenciada desta pela eletroforese em ágar pH 6,2, segundo
RoBBrNsoN 18 onde a Hb E tem mobilidade similar à da Hb A,. o estudo do
{'Fingerprinting" demonstrou tratar-se da Hb E 

"rþr% 
GluLys, como foi descrita

por HUNT & col. 1r e FRrscHER, S¿ col.s. os dois casos estudados não apresen-
ta¡vam anernia e os pacientes levam vida normal.

A Hb E está confinada ao sudeste asiático
e náo foi descrita, até o presente, em brasi-
leiros de acordo com TARGINO DE ARAUJO2l;
SALZANO 1e,22 e NAOUM 17. Dois casos foram
ilescritos em pessoas de origem e,scocesa por
VELLA & col.æ. A alta incidência da Hb E foi
encontrada na Tailândia, sendo este o primei
ro indísio do seu significado antropológico.
Desde entáo, pode-se estabelecer uma caracte
rística sobre seu padrão de distribuição; con-
tudo, a mais alta freqüência foi encontrada em
Brumal3, Tailândia¡ e Ma1aia3,14; menores in-
cidências foram descritas nas partes ociden-
tal e sulina da Malaia, sul da Indonésia, ociden-
te de Bengala e oriente das Filipinas (LE,H-
MANN 13). A Hb E foi descrita nos ,t"¿¿s e, na
Malaia e Sião. Muitos milhares de chineses fo-
ram examinados e, até o presente, os resultados
foram uniformemente negativos ts. LIE-INJO
LUAN ENGó-14 e LEHMANN ls encontraram
numa comunidade da Indonésia incidência mais
elevada que a habitualmente descrita para HbE.
Este fato ainda não é concludente para se mo-
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INTRODUçÃO

dificar o conceito de que a, população da In-
donésia tem baixa incidência de Hb E. Estes
achados isolados de alta incidência no arquipé-
lago indonês de Hb E, poderiam ser explicados
usando-se as mesmas linhas para achados de
ocorrência"s de anemia falciforme na Grécia z

ou Turquia 1.

Não se encontrou Hb E entre várias cen-
tenas de pessoas Nepalese-Ghorka, porém, VEL
I"A citado por LEHMANN t3 verificou a exis.
tência de alguns Ghorkas com Hb E em Sin-
gapura; esta observação não deve rnodifiear a
classificação dos Ghorkas como mongolóides
sem Hb E, como tem havido exemplos genui-
nos entre famílias puramente i,nglesas, portu-
guesas e br:asileiras com talassemia. Não ,se

deve esperar, com a alta incidência de talasse.
mia na ltália, Grécia e Turquia que alguns ca-
sos não deveria.rn surgir em'outras partes do
mundo, em pessoas de origem diferente da
italiana; todavia, esses povos servirão como
exemplo de populações sem talassemia.
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É interecsrnte mencionar que a tal'a,ssemÍa
é freqüente em regiões onde existe â Hb E e,
que a Hb A" está aumentada na talassemia e

esta é indi,stinguível da Hb E pela eletroforese
em papel ou em acetato; porisso, os trabalhos
sobre os achados de Hb E teráo de ser cuida-
dosamente selecionados para exclusã,o de pos-
sÍvel talassemia.

MATERIAL E MÉTODOS

Foram estudados dois membros de,sta fa-
mília, pa,i e filha, ambos com Hb E associada
à Hb ^q.

O teste parâ hemoglobina instável revelou
um pequeno preøipitado de t,ÙVo, sendo esta
quantidade normal para o método usado 2. O
baço não foi palpado em .arnbos os ca^sos, o
que está de acordo com a descriçáo de SMITHæ.
A fragilidade osmótica mostrou aumento da
resistência dos eritrócitos e o estudo hemato'
lógico revelou anemia moderada (T,abela I).

As amostras de sangue foram colhidas em
EDTA. Os eritrócitos foram contados, automa-
ticamente, no contador de células de Coulter
e a hemoglobina foi determinada no hemoglo-
binômetro digital da Coulter.

K.L. (filho)
C.M.L. (pai)

A solução de hemoglobina foi preparada
através da extraçáo pelo clorofórmio e, a iden-
tificação das hemoglobinas foi feita pela ele-
troforese em ,acetato de celulose (tampão Tris-
Glicina, pH 9,0) e a seguir em ágar (tampão Ci-
trato. pH 6,2), segundo ROBBINSON t¡' a he-
moglobina instável foi dosada pelo método de
senvolvido por CARRELL & RAY

A hemoglobina anormal foi identificada pe-
la separaçáo das cadeias de globina em cro-
matografia4,s e acetato de celulosell e o "Fi,n-
gerprinting" foi feito pela Unit Abnormal Hae-
moglobin of Camlridge University (Prof. H.
Lehmann) e igualmente a análise sequencial
mostrou que o ácido glutâmico foi substituÍdo
pela lisina, catacterizando' a Hb E a2 ß2x
Glu --¡, Lis.

A eletroforese de hemoglobina. em aÇetgto
de celulose (Tabela II), tarnpão.Tris-Glicinp -pH 9,0 (Fig. 1); revelou a presença de uma
hemoglobina mais lenüa que a "H-b S e com
idêntica mobilidade eletroforétiea à daq Hb C-

e Hb ,\; a eletroforese em ágar,r tampão Citra-
to - pH 6,2 (Fig. 2), mostrou que a fração E
migrou com à mesma mobilidade da Hb Ar, o
que a distingue da fração C que, em idêntico
meio, é mais lenta, do que a Hb S de acordo
oorn o estabelecido por MILNEIì, 1ó (F"ig. 3). A
identificação foi baseada no estudo do "Fin-
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Eritróci- Hemoglobina
tos/mmâ 9/100 ml

TABELA I
Estudo hematológico do pai e da filhâ com HbE

4.700.000

5.000.0{0

11.9

r+.Ð

gerprinting" que mostrou ser uma variante da
cadeia beta: B 8 resíduo 26 Glu-Lys.

TABELA II
Estudo eletroforético mostrando a porcentagem da Hb E

Hematócrito
(o/o)

eo

Hb E (%)
IIb A, (o/o)

Hb F 1o7o¡

Hb instável (o/o)

Reticuló-
citos (o/o)

DISCUSSÃO

A hemoglobina E nunca foi encontrada no
Brasil, porém é uma das mais comuns encon-
tradas na Ásia 3. Sua ocorrênci'a foi estimada
em cerca de 20 milhões de pessoas, sendo que
a maior parte ,vive no sudeste asiático;

ô estado homozigoto é carapterizado pot
uma anemia hemolítica média e, no sangue
periférico se vêem muitas hemácias em alvo.
O estado heterozigoto (HbE + HbAr), corno
mostraram os doÍs casos descritos por nós, era
assintomático e, no sangue periférico haviam
raras hemácias em alvo- Este achado'descrito
na família indo-sueca, mostra através de sua
Ídentificação, a caracterizaçáo racial e sua dinâ-
mica populacional.

2.0

T.D

c.M.L. (pai) K.L. (filha)

27,5

?1,5

1,0

1,0

28,0

?0,0

2,0

1,0
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O diagnóstico chamou a atenção das possi-
bilidades de confusáo com a HbC ou HbA,
porém, a eletroforese em ágar e a ,análise do
"Fingerprinting" confirmaram o diagnóstico
de IIbE"

Um critério muito valioso na identifÍcaçáo
desta hemoglobina é o postulado por MILNEIITó

- a eletroforese em acetato e ágar mostram
claramente qual o procdimento ideal nesses
casos e, com €stes meios podemos distinguir a
Hb O¿.u¡r, da Hb C, ambas com idêntica
mobilidade em acetato de celulose pH 9,0, prin-
cipalmente pelo f,ato do grande contingente
árabe existente em São paulo, Brasil. O enun-
ciado por MILNER, 16 deve constituir uma ro-
tina, no procedimento laboratorial, na id.entifi-
cação de hemogtobinas anorm,ais, poirs oferece
uma norma segura na distinção entre as he-
moglobinas C, E e O, que têm idêntica mobi-
lidade eletroforética em acetato de celulose
(tampão Tris-Glicina pH 9,0 - Figs. 2 e B).

SUMMARY

Hemoglobin E %ß, Glutamic-Lysine

We have described a farnily from India
extraction, settled here, ,with HbE. Thi,s patient
has one grandfather, a native from India and
a grandmother from Sweden. The identification
of this hemoglobin allows to acknowledge its
racial origin.

The HbE has the sa¡ne mobility of HbC
and O in alcaline pH. It was differentiated from
their by electrophoresis in pH 6.2 according to
ROBINSON 18 where HbE t¡as similar mobiliff
to HbAr. The "F"ingerprinting" assay identified.
Ifb E a, É2% Glu-Lys as described by HUNT ro

and FRISCHER,S.

These two cases did not slowan anemia
and they have a normal life.
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