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ABSTRACT

Objective: To characterize cases of sickle cell anemia from a micro region in the state of Piaui, emphasizing the
treatment adopted during the disease and the vaccination status of the investigated people. Method: Epidemiological
survey, by analyzing the records of 38 patients with sickle cell disease treated at the Family Health Strategy of the
microregion. Results: Most of the chosen ones had a low education (52.2%), 100% had a three minimum wages up
family incomes of up, 97% of people related on the case were detected by a clinical laboratory, with a late diagnosis in
which 52.6% were confirmed between one to three years. It was found that 46.8% suffered from one to three
hospitalizations in the last twelve months and 93.7% of them have shown a good basic immunity. Conclusion: It can
infer that it is necessary a neonatal screening (PNTN) for the second phase in the condiction, comprising screening for
hemoglobinopathies. Descriptors: Hemoglobinopathies, Sickle cell disease, Anemia.

RESUMO

Objetivo: Caracterizar casos de anemia falciforme provenientes de uma microrregido do estado do Piaui, com énfase
no tratamento adotado no curso da doenca e no estado vacinal dos investigados. Método: Levantamento
epidemioldgico, a partir da analise dos prontuarios de 38 portadores de anemia falciforme atendidos na Estratégia
Salde da Familia da microrregido. Resultados: A maioria dos pacientes possuia baixa escolaridade (52,2%), 100 %
apresentaram renda familiar de no maximo trés salarios minimo, 97% foram detectados por meio de exame clinico
laboratorial, diagnostico tardio, onde 52,6% dos casos foram confirmados com idade entre um e trés anos. Verificou-se
que 46,8% sofreram de uma a trés internagdes hospitalares nos Gltimos doze meses e 93,7% deles estavam com a
imunizacao basica em dia. Conclusao: Depreende-se que se faz necessaria a triagem neonatal (PNTN) para fase 2 no
estado, contemplando o rastreamento para hemoglobinopatias. Descritores: Hemoglobinopatias, Doenca falciforme,
Anemia.

RESUMEN

Objetivo: Caracterizar casos de anemia falciforme procedente de una microrregion del estado de Piaui, con énfasis en
el tratamiento adoptado en el curso de la enfermedad y en el estado vacunal de los investigados. Método:
Levantamiento epidemiologico, a partir del analisis de los prontuarios de 38 portadores de anemia facilforme atendidos
en la Estrategia Salud de la Familia de la microrregion. Resultados: La mayoria de los pacientes poseia baja
escolaridad (52,2%), 100% presentaron renda familiar con maximo de tres salarios, 97% fueron detectados por medio de
examenes clinico laboratoriales, diagnostico tardio, donde 52,6% de los casos fueron confirmados con edad entre unoy
tres anos. Se comprobo que 46,8% sufrieron de una a tres internaciones hospitalares en los Gltimos doce meses y 93,7%
de ellos con la imunizacion basica en dia. Conclusion: Se entiende que se hace necesaria la tria neonatal (PNTN) para
fase 2 en el estado, contemplando el rastreo para hemoglobinopatias. Descriptores: Hemoglobinopatias, Enfermedad
falciforme, Anemia.
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[ INTRODUCAO ]

A anemia falciforme é a doenca hereditaria
monogénica mais comum no Brasil,
ocorrendo, predominantemente, entre afro-
descendentes. A doenca tem origem na Africa e
foi trazida as Américas pela imigracao forcada
dos escravos. Além da Africa e Américas, é hoje
encontrada em toda a Europa e em grandes
regijes da Asia. No Brasil, distribui-se
heterogeneamente, sendo mais freqiiente onde a
proporcao de antepassados negros da populacao
€ maior (Regiao Nordeste e estados de Sao Paulo,
Rio de Janeiro e Minas Gerais)'.

Aproximadamente 7% da populacao mundial
sao acometidas pelos transtornos das
hemoglobinas, representados, na sua maioria,
pelas talassemias e pela doenca falciforme. No
caso da HbS, a maior prevaléncia ocorre na
Africa tropical e entre os negros de paises que
participaram do trafico de escravos. No nosso
pais, cerca de 0,1% a 0,3% da populacao negra é
afetada pela doenca®.

Segundo estimativas da Organizacao
Mundial de Saude (OMS, 2002) nascem no Brasil a
cada ano cerca de 2.500 criancas portadoras de
doenca falciforme. Devido  complicacoes
diretamente relacionadas a hemoglobinopatia, 20
a 30% delas nao vao atingir 05 anos de idade e a
maioria dessas mortes é secundaria a infeccoes
fatais, sequiestro esplénico ou crises aplasticas’.

A doenca falciforme manifesta-se em
individuos homozigéticos para hemoglobina-S e
em combinacdo com outras hemoglobinas
anormais, resultando em doenca falciforme com
diversos graus de gravidade: co-heranca com um
gene da hemoglobina C (SC), um gene da B+
talassemia (SAF), ou um gene da Bo talassemia
(SF), em ordem decrescente de freqiiéncia.

Existe também o estado de portador
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assintomatico, conhecido como portador do traco
falcémico (AS) ou heterozigoto para HbS; o
mesmo nao tem anemia hemolitica, nem
anormalidades  fisico-organicas e nao €
considerado doente*.

As infeccOes sao as complicacoes mais
frequentes nos portadores de anemia falciforme.
Observa-se, na  primeira  infancia, uma
esplenomegalia decorrente da congestao pelo
sequestro de eritrocitos falcizados, que evolui
com a formacao de trombose e infartos,
culminando com a atrofia e fibrose do baco. Este
fendomeno, denominado de autoesplenectomia,
ocorre geralmente até os 5 anos de idade.
Entretanto, a capacidade fagocitica mediada por
opsoninas e a producao de anticorpos sao afetadas
em consequéncia da persistente agressao esplénica,
levando a asplenia funcional, que se torna
permanente em torno do sexto ao oitavo ano de
vida. Como consequéncia da asplenia, havera uma
maior susceptibilidade a infeccoes por organismos
encapsulados, notadamente o Haemophilus
influenzae tipo b (Hib) e o pneumococo’®.

Ha trinta anos a expectativa de vida para
doentes falcémicos nao atingia 15 anos de idade.
Atualmente encontra-se em 42 anos para homens
e 48 anos para mulheres, muito aquém da
expectativa de vida para a populacao em geral,
depreendendo-se a necessidade do diagndstico
precoce e o tratamento adequado.

O Ministério da Salude pela portaria
ministerial N° 822 de junho de 2001, tornou
obrigatoria e gratuita a triagem neonatal para
hemoglobinopatias em todo o territorio brasileiro.
No estado do Piaui, na rede publica o “teste do
pezinho” sO6 contempla o rastreamento da
fenilcetonuria e hipotireoidismo congénito. Dados
da triagem neonatal nos estados de Minas Gerais e
Rio de Janeiro mostram uma prevaléncia em 01 de
cada 21 nascidos vivos do traco falciforme e de 01

de cada 1.200 nascimentos da doenca falciforme.
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Tal panorama permite indubitavelmente e
urgente, tratar essa patologia como problema de
salde publica’.

De modo geral, além da anemia croénica, as
diferentes formas de doencas falciformes
caracterizam-se por muitas complicacoes que
podem afetar quase todos os 6rgaos e sistemas,
com expressiva morbidade, reducao da capacidade
de trabalho e da expectativa de vida. Além das
manifestacoes de anemia crénica, apresentam
episodios de dores osteoarticulares, dores
abdominais, infeccées e enfartes pulmonares,
retardo do crescimento e maturacao sexual,
acidente vascular cerebral e comprometimento
cronico de mdltiplos o6rgaos, sistemas ou
aparelhos.

Como ainda nao existe tratamento
especifico algumas medidas gerais e preventivas
sao importantes no sentido de minorar as
consequéncias da anemia cronica, crises de
falcizacao e susceptibilidade as infeccdes, as quais
sao fundamentais na terapéutica destes pacientes.
Estas medidas incluem boa nutricao; profilaxia,
especialmente por meio de vacincado, diagnostico
e terapéutica precoce de infeccdes; manutencao
de boa hidratacdo e evitar condicbes climaticas
adversas. Além disso, acompanhamento
ambulatorial duas a quatro vezes ao ano e
educacao da familia e paciente sobre a doenca sao
auxiliares na obtencao do bem-estar social e
mental’.

Na condicao de profissionais engajados na
atencao primaria de salde, os autores desta
pesquisa tém observado uma elevada freqiiéncia
de atendimentos e um significativo percentual de
internacdes de portadores de anemia falciforme,
apresentando  intercorréncias clinicas e/ou
cirurgicas advindas de hemoglobinopatia em uma
regiao do Estado. E, considerando a escassez de

estudos que proporcionassem maior conhecimento
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sobre esta problematica na realidade piauiense,
esta investigacao objetivou caracterizar os casos
de Anemia Falciforme em uma microrregiao do
Estado do Piaui, com énfase no tratamento
adotado no curso da doenca e no estado vacinal

dos investigados.

[ METODOLOGIA

Trata-se de um levantamento
epidemiologico, descritivo, uma vez que este
desenho de pesquisa é muito Gtil quando se
pretende descobrir as caracteristicas de um
fendmeno'®. Foi realizado em uma microrregido do
Estado do Piaui, que tem apresentado uma
significativa casuistica de anemia falciforme,
porém com prevaléncia real ainda desconhecida.

A populacao do estudo foi constituida pelo
universo de sujeitos (n=38), com diagnostico de
anemia falciforme na microrregiao da pesquisa.
Realizou-se a coleta dos dados no periodo de
outubro a dezembro de 2011, mediante a técnica
da analise documental, por meio de observacao
dos prontuarios dos pacientes internados com
diagndstico de anemia falciforme no hospital da
regional, além das seguintes fontes: Sistema de
Informacao da Atencao Basica (SIAB) das cidades
que compdéem a microrregiao do estudo e Sistema
de Internacao Hospitalar (SIH/SUS).

Na analise dos dados, utilizou-se o software
Excel que calculou as estatisticas descritivas,
sendo as mais significativas apresentadas em

tabelas e graficos.

[ RESULTADOS E DISCUSSAO DOS DADOS

A tabela 01 expde as caracteristicas
socioeconomicas da populacdo do estudo. A

casuistica consta de 38 pacientes portadores de
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anemia falciforme residentes na microrregiao do

estado do Piaui.

Tabela 1 - Caracteristicas socioeconémicas da populag¢do do estudo numa
microrregido do estado do Piaui. 2012 (n= 38)

VARIAVEIS N %
Masculino
SEXO 22 57,8
Feminino
16 42,2
Branco
RACA/COR 03 7,8
Parda
24 63,1
Negra
11 29,1
0a05
IDADE (em anos) 06 15,6
06a10
09 23,7
11a15
08 21,1
16a 20
08 21,1
21 e mais
07 18,5
Solteiro
ESTADO CIVIL 38 100,0
ESCOLARIDADE (em  Sem escolaridade
anos) 05 13,1
01 a 04 anos
16 42,1
05 a 08 anos
09 23,4
09a1llanos
08 21,4
Ativo
PROFISSAO 28 73,6
Inativo
10 26,4
<1SM
RENDA FAMILIAR (SM) 09 23,7
la3SM
29 76,3

Verificou-se que a maioria dos casos estudados
(57,8 %) era do sexo masculino 23,7% tinham entre 06
e 10 anos de idade, 18,4% com menor percentual com
21 anos e mais (18,4%). Quanto a cor 63,1% foram

considerados pardos, 100% solteiros, escolaridade

compativel com 01 a 04 anos de estudo (42,1%), 73,6
% sao ativos profissionalmente e quanto a renda
familiar 76,3 % percebem de um a trés salarios

minimos.

Grafico 01 - Percentual de internacdes hospitalares dos casos de anemia
falciforme nos Gltimos dose meses numa microrregidao do estado do Piaui.
Piaui/2012. (n=38)
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Do total de casos, 78% haviam passado por
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internacdo nos ultimos doze meses, sendo que
percentual expressivo sofreram de uma a trés
internacoes e 6,3% chegaram a se internar por 11 ou

mais vezes.

Grafico 02 - Classificacdo diagndstica dos casos de anemia
falciforme estudados numa microrregiao do estado do Piaui.
Piaui/2012
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Com relacdo ao diagnostico a expressiva
(97%)

clinico-laboratoriais, por meio do teste de falcizacao

maioria dos casos preencheu os critérios

e eletroforese de hemoglobina.

Tabela 2 - Caracteristicas do tratamento utilizado pela populagdo do
estudo numa microrregido do estado do Piaui. 2012

CARACTERISTICAS N %
ACOMPANHAMENTO MEDICO Sim 28 73,6
N3o 06 15,9
As vezes 04 10,5
USO REGULAR DE MEDICACAO Sim 36 94,7
N3o 02 5,3
PROFILAXIA ANTIBIOTICA Sim 08 21,0
N3o 30 79,0
USO DE HEMOTRANSFUSAO Sim 28 73,0
N3o 10 27,0
COMBINAM OUTRAS TERAPIAS Sim 30 79,0
N3o 08 21,0

A maioria dos casos tem acompanhamneto
médico (73,6%) e usam medicacdo regularmente
(94,7%), sendo que 21% combinam o tratamento
medicamentoso com outras terapias, dentre as quais
predominou a fitoterapia. Apenas 21% faz profilaxia
antibiotica. Quanto ao uso de hemotransfusdao tem

sido feita por 73% deles.

Grafico 03 - Idade no momento do diagnostico dos casos de anemia de
falciforme estudados numa microrregido do estado do Piaui. Piaui/ 2012.
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Observa-se no grafico 3 que a maior parcela

dos portadores de anemia falciforme do estudo
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somente  tiveram o seu diagnostico elucidado,

quando ja estavam na faixa etaria entre um a trés
anos. Apenas 15,9% dos casos foram diagnosticados

antes de completar um ano de idade.

Grafico 04 - Estado Vacinal dos Casos de Anemia Falciforme em uma
Microrregiao do estado do Piaui. Piaui/2012.(n=38)
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Quanto ao estado vacinal (Grafico 04) 36
pacientes (94,75%) da amostra tém o calendario
basico preconizado pelo PNI completo. Além disso,
37,6% receberam vacinas do CRIE indicadas para
pessoas com anemia falciforme: 14(36,8%) receberam
8(21,50%)

Nao havia

anti-pneumococica; meningococica C;
8(21,9%)

informacoes relativas a dois pacientes (5,25%).

anti-influenza. registro de

Os achados relacionados aos dados socio
demograficos da populacao estudada vém corroborar
com outros estudos, especialmente com relacdo a
faixa etaria e a escolaridade. Em ambito mundial a
expectativa de vida das pessoas com anemia
falciforme é menor quando comparadas as demais. No
Brasil, a expectativa de vida é menor que 45 anos,
considerando-se que as complicacdes estao presentes
na maioria dos casos, levando ao oObito em idade
precoce .

A etiologia monogénica da anemia falciforme
e a sua maior prevaléncia entre negros e pardos sao
tidas como atributos que justificariam o destaque
dado a essa patologia entre as demais doencas
geneticamente determinadas. Outros fatores como
doencas e agravos adquiridos, derivados de condicoes
socioecondmicas e educacionais desfavoraveis e a
especificidade cultural contribuem para que a
populacao negra se torne mais suscetivel a essa
doenca. O medo da discriminacdo quanto a raca

pode ter contribuido para que a maior parte da
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amostra estudada nesse estudo se considere de cor
parda e ndo negra o que contribuiu para que aquela
populacdo tenha tido maiores indices de anemia
falciforme.®

E importante mencionar que nos Ultimos dez
anos tem-se observado significativa melhora no
prognostico de pessoas com doenca falciforme,
também aqui no Brasil, em face do conjunto de acdes
que vém sendo implementadas. Como terapéutica
paliativa tem-se a suplementacdao com acido félico e
o uso da hidroxiuréia. No manejo das crises algicas e
complicacoes os analgésicos, antiinflamatdrios nao
hormonais e opioides, hemotransfusdoes regulares,
antibidticos nas infeccoes, quelantes
(desferroxamina/deferiprona/defenasirox).
Recentemente, o transplante alogénico de células-
tronco periféricas, tem surgido como Unica opcao
terapéutica com possibilidade de cura, nos pacientes
com doenca mais grave™.

No Brasil, somente alguns estados estao
habilitados na fase Il e lll da triagem neonatal, onde é
possivel se diagnosticar as hemoglobinopatias. No
Piaui é realizada somente a fase | da triagem
neonatal, impossibilitando o diagnostico precoce da
anemia falciforme e com isso perdendo a chance de
iniciar o] tratamento e acompanhamento
oportunamente.

No presente estudo observou-se que o
diagnostico é obtido entre o primeiro e o terceiro ano
de vida, o que demonstra que o estado do Piaui
necessita da implementacao da fase dois do teste do
pezinho, ja que na maioria dos municipios so é feito o
teste para a fenilcetonlria e hipotireoidismo

congénito dificultando o diagnéstico precoce,

aumentando as complicacdes e Obitos. Autores tem
evidenciado que a anemia falciforme traz, para a

populacao adulta acometida, sérios problemas

emocionais e econdomicos, sugerindo a necessidade de

implementacdo de programas comunitarios de

diagndstico precoce, além de aconselhamento
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genético aos casais portadores de traco falciforme ".
Uma das caracteristicas dessa doenca ¢ a
sua variabilidade clinica. Enquanto alguns pacientes
apresentam um quadro de grande gravidade e estao
sujeitos a inumeras complicacbes e frequentes
hospitalizacées, outros apresentam uma evolucao
mais benigna, em alguns casos, quase assintomatica.
Tanto fatores hereditarios como adquiridos
contribuem para esta variabilidade. Entre os fatores
adquiridos mais importantes esta o nivel socio-
econdmico, com as conseqlientes variacoes nas

qualidades de alimentacdao, de prevencao de
infeccdes e de assisténcia médica e de enfermagem’.
O percentual de internacoes hospitalares encontrados
no levantamento realizado revelou que 78% haviam
passado por internacao nos Ultimos doze meses,
sendo que percentual expressivo sofreram de uma a
trés internacodes e 6,3% chegaram a se internar por 11
ou mais vezes. A baixa média de idade ao oObito
confirmam a alta morbidade e mortalidade da doenca
falciforme™.

Para se obter um resultado confiavel das
hemoglobinopatias, o ideal é que o teste seja
realizado apos 72 horas de vida, quando o bebé ja
esta mamando bem, preferencialmente apos 48 horas
de amamentacao. Por este motivo sua coleta
geralmente é feita apos a alta hospitalar’.

O diagnostico de hemoglobinopatia S no
periodo neonatal € dificultado pela presenca de
grande quantidade de hemoglobina fetal (Hb F).
Devido a grande quantidade de Hb F (efeito diluidor)
no periodo neonatal, testes como o de falcizacao
(metabisulfito de sédio) e de solubilidade (ditionito
de sodio) frequentemente resultam em falsos
negativos'®.

Um achado importante deste estudo é que a
maioria dos casos foi diagnosticada por meio de
exame clinico laboratorial, porém de forma tardia
entre 01 e 03 anos de idade, sendo que apenas 15,9%

% tiveram sua doenca conhecida com menos de 01
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ano de idade.Tal achado pode ser explicado pelo fato
do Estado do Piaui, ainda esta implantando a fase da
triagem neonatal. Portanto atualmente nao inclui a
triagem para as hemoglobinopatias, deixando de
beneficiar parcela consideravel da populacao.
Fundamentados no principio do SUS, urge reverter tal
realidade permitindo o diagnostico precoce das
hemoglobinopatias™.

Existem sustentadas evidéncias cientificas de
que a realizacao de acoes, tais como diagndstico
precoce, ainda no periodo neonatal, seguido de
orientacdo em programa de educacao familiar e
acompanhamento

ambulatorial, profilaxia

medicamentosa com penicilina benzatina ou
substituto até os 04 anos de idade, a vacinacao
contra germes encapsulados (pneumococo e hemofilo
tipo b) e a identificacao precoce em manejo correto
dos episodios febris, sao capazes de levar a uma
reducao de 30 para 1% das mortes e melhora da
qualidade de vida dos portadores da doenca
falcémica'.

Na anemia falciforme nao existe tratamento
especifico. Assim, a melhora da sobrevida e da
qualidade de vida desses pacientes se baseia em
medidas gerais e preventivas. Como medidas gerais
podemos citar a educacao do paciente e familiares
sobre os principais aspectos da doenca,
acompanhamento do crescimento e desenvolvimento,
orientacdo sobre a nutricao, hidratacao, exercicios e
ensinar a palpar o baco e medir a temperatura.
Dentre as medidas preventivas temos a triagem
neonatal, a imunizacao adequada, a qual inclui todas
do esquema basico e as vacinas especiais do CRIE
(anti-pneumococica, contra meningococo C e anti-
influenza), a profilaxia das infeccoes e o
aconselhamento genético'. Nesse estudo observou-se
que 94,75%

preconizado pelo PNI, completo e 37,6% receberam

apresentam o calendario basico
vacinas do CRIE indicados para pessoas com anemia

falciforme.
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A profilaxia das infeccoes é feita com a
Penicilina profilatica que previne 80% das septicemias
por S. pneumoniae (Pneumococo) em criancas com
anemia falciforme até trés anos de idade®. O impacto
da profilaxia € enorme e deve ser iniciado aos trés
meses de idade para todas as criancas com doencas
falciforme. A terapéutica deve continuar até cinco
idade.

(Penicilina V) ou parenteral (Penicilina benzatina)’.

anos de Pode-se utilizar a forma oral

A imunizacao deve ser realizada como em
qualquer outra crianca, contra agentes virais e
bacterianos. Entretanto, particular énfase deve ser
dada a vacinacao contra Pneumococo, Haemophilus
influenzae e Hepatite B. Devido a septicemia por
Pneumococo e H. influenzae tipo B serem frequentes
na doenca falciforme sua imunizacao deve ser
precoce’.

Cerca de 73,6% dos pacientes declararam fazer
acompanhamento médico e 94,7% usar medicacao
regular. Vale salientar que a grande maioria procura
assisténcia médica durante as crises no hospital
regional e unidades de salde da familia ou nas
consultas aprazadas com hematologista no
Hemocentro da capital, Teresina. As medicacoes
usadas sao o acido fdlico, complexo B, AAS,

benzetacil, digitalicos e diuréticos.

[ CONCLUSAO ]

A anemia falciforme é uma condicao clinica
e severa que afeta substancialmente a qualidade
de vida do individuo. Requer medidas de
diagnostico precoce, bem como orientacoes aos
familiares, uma vez que as complicacdes e os
riscos de internacdes hospitalares sao elevados.

Este estudo possibilitou verificar que a
grande maioria dos casos investigados apresenta-
se com uso regular de medicacao, apresentando o

calendario vacinal basico completo, com manejo e
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acompanhamento satisfatorio dos pacientes.

Porém, nota-se que ainda é muito grande o

numero de internacOes desses pacientes e o

diagndstico da doenca ainda € tardio, o que

interfere na melhoria da qualidade de vida e na
expectativa de vida.

Torna-se necessario, portanto, a implantacao

de programas que visem o diagnostico precoce e

sua incorporacao as rotinas hospitalares da capital

e demais municipios do interior do Piaui.
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