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Resumo

Objetivos: descrever o perfil clinico-epidemiologico e assistencial dos pacientes
pediatricos com doenga falciforme.

Meétodos: estudo descritivo da totalidade (48) de criancgas e adolescentes portadores de
doenga falciforme, atendidos em hospital de referéncia da rede publica da Paraiba. As infor-
magdes obtidas em prontuarios e entrevistas foram analisadas no programa Epi-Info versdo
7.2, foram construidas tabelas de frequéncia para as variaveis categoricas, e calculadas
medidas de tendéncia central e de dispersdo para variaveis referentes a idade e internagaoes.

Resultados: a idade variou de 15 meses a 19 anos(mediana 8,6 anos), pardos e negros
(91,7%),; 81,3% da classe social D-E; 48% dos responsadveis referiram menos de nove anos
de estudo; 70,9% residiam fora da cidade de referéncia. Diagndstico tardio em 93,8%; 87,5%
com seguimento ambulatorial irregular e 62,5% com calendario vacinal incompleto/desatu-
alizado. Ocorreram 226 internagdes; crises dlgicas foram as causas mais comum (55,7%).
Cada paciente foi internado, em média, 5,2 vezes no periodo; a mediana do total de dias de
internagdes foi 28. Ndao houve obitos. Complicagoes crénicas mais frequentes: cardiacas
(56,2%) e hepatobiliares (54,3%).

Conclusées: a doencga falciforme é uma condi¢do clinica negligenciada no Nordeste
Brasileiro, onde ndo hda adequado cumprimento da politica de aten¢do destinada aos
pacientes.

Palavras-chave Doenga falciforme, Complicagoes, Epidemiologia, Saude da crianga, Saude
do adolescente, Triagem neonatal
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Introducao

A Doenga Falciforme (DF) ¢ um termo utilizado para
definir as formas clinicas associadas a presenca de
uma hemoglobina (Hb) mutante, a HbS, em
homozigose ou em associagdo com outras hemoglo-
binopatias variantes ou talassemias, como por
exemplo, a doenga SC ¢ a talassemia beta S, respec-
tivamente. Apresenta expressdo clinica variavel,
desde quadros leves até os mais graves, com altas
taxas de mortalidade;a forma mais grave e comum
da DF ¢ a anemia falciforme, na qual os individuos
sdo portadores da HbS em homozigose (SS).1.2

A Hb patoldgica polimeriza-se quando exposta a
baixa tens@o de oxigénio, resultando em multiplas
alteracdes: as hemadcias tornam-se rigidas, sdo
destruidas precocemente e apresentam propriedades
peculiares, que promovem inflamagao, obstrugdo da
vasculatura e injuria endotelial, com isquemia e
danos progressivos a maioria dos 6rgaos vitais.3

Os fendmenos vaso-oclusivos e a anemia deter-
minam complicagdes agudas e cronicas — crise
algica, sindrome toracica aguda, asplenia, predis-
posicdo a infecgdes, sequestro esplénico, aplasia
medular, acidente vascular cerebral, priapismo,
necrose Ossea, ulceras em membros inferiores,
retinopatia, alteracdes hepatobiliares, insuficiéncia
cardiaca, respiratoria e renal - que aumentam a
necessidade de cuidados médicos, comprometem a
qualidade e expectativa de vida do individuo.1-4

A prevaléncia da DF varia de acordo com a
regido e composi¢do étnica da populagdo. No Brasil
¢ a doenga hereditaria monogénica mais frequente,3
afetando 0,1 a 0,3% da populacao afrodescendente,?
com estimativa de 3.000 nascimentos por ano de
criancas com DF, numa propor¢do de 1:1.000
nascidos vivos.! Ndo ha dados oficiais sobre
incidéncia da DF na Paraiba, estado onde foi rea-
lizado o presente estudo.

O grupo étnico mais acometido esta na base da
piramide social e apresenta os piores indicadores
socioeconémicos, com comprometimento da
evolugdo clinica e prognodstico;5 o fator social esté
fortemente associado ao determinante genético,
contribuindo de forma decisiva no impacto da
morbimortalidade.6 Entretanto, o diagndstico
precoce, medidas preventivas e profilaticas3.7.8 e
assisténcia médica apropriada podem prevenir a
mortalidade precoce mesmo em um contexto socioe-
condmico desfavoravel.”

A vasta maioria dos nascimentos de portadores
de DF ocorre nos paises em desenvolvimento,? onde
a melhoria nas condi¢des sanitarias, de nutri¢cdo e
dos cuidados em satde publica tem contribuido para
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a reducdo da mortalidade pela doenga na inféncia.10
Em estudo conduzido em Benim, apds criagdo de
estratégias visando melhorar a assisténcia aos porta-
dores de DF, a taxa de mortalidade em criangas
menores de cinco anos foi de 15,5/10.000 recém-
nascidos que realizaram o teste de triagem
neonatal.ll No Brasil, existem poucas publicagdes
sobre mortalidade por DF.12

Em revisdo sistematica publicada em 2016,
observou-seque no Maranhdo a mediana de idade ao
obito foi de 14 anos; na Bahia, 42% dos 6bitos ocor-
reram na vida adulta; em Minas Gerais, 76,7% das
mortes acometeram menores de cinco anos, sendo
56,5% nos dois primeiros anos de vida. Em todas as
regides, as causas mais comuns de obito foram os
processos infecciosos.!2 Nos paises desenvolvidos,
mais de 90% dos individuos chegam a vida
adulta;8.13 no Brasil a expectativa de vida ao nascer
¢ de 53,3 anos, menor 23,3 anos que na populagédo
geral .14

Por se tratar de uma doenga de importancia
genética, bioquimica, hematoldgica, clinica,
antropoldgica e epidemioldgica, com amplo espectro
de apresentagdo, cujo prognostico esta fortemente
associado ao contexto socioecondmico e a
assisténcia médica oferecida, ¢ importante conhecer
sua evolucdoe a qualidade da assisténcia em nossa
regido, objetivando a elaboragao de intervencdes que
visem controlar a doenga ereduzir a morbidade por
DF.

O presente estudo teve como objetivo descrever
o perfil clinico, epidemioldgico e assistencial de
criangas e adolescentes com DF matriculados em um
hospital universitario do Nordeste brasileiro.

Métodos

Estudo descritivo realizado entre janeiro/2014 e
dezembro/2017, no Hospital Universitario Alcides
Carneiro (HUAC), da Universidade Federal de
Campina Grande (UFCG), Paraiba. Campina Grande
¢ a segunda maior cidade do Estado da Paraiba no
Nordeste do Brasil, situando-se a aproximadamente
130 km da capital; possui 385.213 habitantes, 32,8%
de zero a 19 anos de idade. O HUAC tem seu servigo
voltado a assisténcia publica de satde de média e
alta complexidade, ¢ referéncia para atendimento de
criangas ¢ adolescentes portadores de DF na regido,
e segue as normas estabelecidas pelo Ministério da
Saude para seguimento ambulatorial ¢ manejo das
complicagdesda DF.1.4

A populagdo do estudo foi composta por todas as
criangas ¢ adolescentes com DF, residentes em
Campina Grande e cidades circunvizinhas. A



amostra foi composta por pacientes com até 19 anos,
portadores de DF, que foram internados e/ou fizeram
seguimento ambulatorial no periodo do estudo, no
HUAC, independente da data de matricula na insti-
tuigdo.

As principais fontes de informacdo foramos
prontuarios, de onde se extrairam as seguintes
classes de variaveis biologicas, sociodemograficas e
clinicas. As informagdes ausentes nos prontuarios
foram obtidas mediante entrevistas com os respon-
saveis, apos assinatura do Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido (TCLE) e Termo de
Assentimento (TALE).

Utilizou-se o programa estatistico Epi-Info
versdo 7.2 para analise descritivados dados, onde
foram construidas tabelas de frequéncia para as
variaveis categdricas, e calculadas as medidas de
tendéncia central e de dispersdo para os dados refe-
rentes a idade e internagdes.

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica e
Pesquisa do HUAC sob numero CAAE:
69332717.1.0000.5182. Os autores declaram ndo ter
conflito de interesse.

Resultados

Dos 48 pacientes estudados, 50% eram do sexo
feminino, a idade variou de 15 meses a 19 anos
(idade média 10 anos e desvio-padrdo 2,6 anos);
maioria pardos e negros (91,7%); para 81,3% dos
pacientes a renda familiar mensal era de até um
salario minimo vigente em 2017 (R$ 937,00), destes,
18,7% recebia até meio salario; 81,2% classe D-E,
segundo classificacdo da Associagdo Brasileira de
Empresas de Pesquisas (ABEP);15 45,9% residiam
em domicilio sem saneamento basico;quase a
metade dos cuidadores (48%) relatou menos de nove
anos de estudo ¢ a maioria (70,9%)residia fora da
cidade de seguimento. As demais caracteristicas
sociodemograficas estdo descritas na Tabela 1.

Quanto ao estado nutricional,avaliado tanto no
seguimento ambulatorial, quanto por ocasido dos
internamentos, 83,3% eram eutréficos. Encontrou-se
registro de um paciente com retardo puberal.

A idade ao diagnoéstico variou de quinze dias a
10 anos de vida (média 5,5 anos; desvio-padrio 3,4
anos); 14 (29,2%) realizaram a triagem neonatal para
hemoglobinopatias, dos quais, trés tiveram acesso ao
diagnéstico antes dos dois meses de idade. O tipo de
DF predominante foi hemoglobinopatia SS, encon-
trada em 70,8% dos pacientes(Tabela 2).

Considerando as normas estabelecidas pelo
Ministério da Saude para o acompanhamento clinico
e laboratorial dos portadores de DF,1.4 dos 48
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pacientes estudados, 87,5% ndo compareceram as
consultas regularmente e a maioria realizou os
exames de rotina de forma irregular: hemograma,
ferritina e desidrogenase lactica foram realizados
com periodicidade inadequada por 77%, 79,1% e
94,8% dos pacientes, respectivamente.O Doppler
transcraniano (DTC), realizado em 20,8% dos
pacientes, demonstrou alteragdes em 40%
destes—(30% condicional baixoe 10% anormal;
dados néo apresentados em tabela).

Durante o periodo de estudo, ocorreram 226
internagdes; as causas mais comuns foram as crises
algicas (55,7%), apresentando-se de forma isolada
(61,9%), ou associada a outras complicagdes,
notadamente a processos infecciosos; portanto, em
uma mesma internacao, pode ter ocorrido mais de
um diagnostico (Figura 1). Cada portador de DF foi
internado, em média, 5,2 vezes no periodo analisado
(cinco pacientes ndo tiveram registro de internagao).
A mediana de dias de internagédo foi 28, no total. Ndo
houve 6bitos no periodo.

O rastreio para complicagdes cronicas nio foi
realizado por toda a populagdo estudada. As alte-
ragdes cardiacas e hepatobiliares foram as mais
frequentes, acometendo 56,2% (18 dos 32 investi-
gados) e 54,3% (25 dos 46 investigados), respectiva-
mente (Tabela 3).

Dentre as complica¢des cardiacas, o aumento de
camaras esquerdas foi a mais comum (oito
pacientes), foi diagnosticado umcaso de hipertensao
pulmonar e dois com derrame pericardico discreto;
foram evidenciadas também insuficiéncia mitral e
tricaspide de grau leve.

Hepatomegalia e litiase biliar prevaleceram entre
as alteragdes hepatobiliares acometendo dez e cinco
pacientes, respectivamente; sete apresentaram as
duas alteragdes concomitantemente; quatro
realizaram colecistectomia e dois, esplenectomia.

As principais alteragdes renais foram microalbu-
minuria e aumento da ecogenicidade medular renal
identificada por ultrassonografia.

Observou-se disturbio respiratorio de carater
obstrutivo leve, sem variagdo apds administragdo de
B2-agonista em quatro pacientes. Nao se encontrou
tlcera de membros inferiores na populagdo investi-
gada.

Analisando-se os cuidados profilaticos,
observou-se que o calendario vacinal estava incom-
pleto/desatualizado para 62,5% dos pacientes;
antibiotico profilaxia era utilizada por 68,7% dessa
populagdo, dos quais, 69,6% o fazia de forma
regular.

Quanto a terapéutica e adesdo, quase todos
faziam uso regular de acido félico (95,7%); 18
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pacientes (37,5%) utilizavam hidroxiureia, porém, trado de hemacias, sendo que sete (17%) receberam
quatro de forma irregular; e um (2,1%) usava o 10 ou mais hemotransfusdes ¢ um paciente esta em
quelante de ferro. Ainda, 85,4% receberam concen- programa de transfusio regular.

Tabela 1

Distribui¢do dos pacientes com Doenca Falciforme no hospital de referéncia sequndo caracteristicas sociodemograficas.
Campina Grande, 2014-2017.

Variavel n %

Idade (anos)

<5 1 22,9
25-<10 15 31,2
210 22 45,9
Raca/cor da pele
Branca 4 8,3
Negra/Parda 44 91,7
Estrato socioeconémico*
B-C 8 16,7
D-E 39 81,2
Situacdo desconhecida 1 2,1
Distor¢ao idade-série escolar
Sim 12 25
Nao 17 35,4
Nao se aplica** 16 33,4
Situacdo desconhecida 3 6,2
Anos de estudos do (a) cuidador (a) (anos)
<5 9 18,8
>5-<9 14 29,2
>9-<12 15 31,2
> 12 8 16,6
Situagdo desconhecida 2 4,2

*Critérios estabelecidos pela ABEP15;** Considerando-se criangas fora da idade escolar.

Tabela 2

Distribuicdo de pacientes com doenca falciforme no hospital de referéncia segundo idade do diagnéstico e padréao
eletroforético. Campina Grande, 2014-2017.

Variavel n %

Idade do diagnéstico

< 2 meses 3 6,2
2 2 meses a < 2 anos 23 47,9
22 anos a <5 anos 16 33,4
25 anos 6 12,5
Tipo de hemoglobinopatia
SS 34 70,8
SB+ 9 18,7
SC 3 6,3
SBo 2 4,2

Rev. Bras. Saude Mater. Infant., Recife, 19 (4): 889-896 out-dez., 2019



Figura 1

Perfil clinico e assistencial da doenca falciforme

Causas de internagdo em pacientes portadores de Doenca Falciforme no hospital de referéncia. Campina Grande,

2014-2017.
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B Complicagdes aguda

As causas podem coexistir, logo o somatério é maior que 100%.

Tabela 3

Distribuicdo absoluta e relativa da investigacdo e deteccdo de complicacdes cronicas em pacientes com Doenca

Falciforme em hospital de referéncia. Campina Grande, 2014-2017.

Complicacoes cronicas

Investigados

Resultado alterado

n % n %
Hepatobiliares 46 95,8 25 54,3
Renais 45 93,7 9 20,0
Cardiacas 32 66,7 18 56,2

Discussao

Esse estudo destaca que a doencga falciforme na
cidade de Campina Grande/PB e em municipios
circunvizinhos ocorre de forma predominante entre
pardos e negros, e evidencia uma nitida vulnerabili-
dade social, ja demonstrada por outros estudos.8,16-18

A populagdo acometida ocupa a base da piramide
social e apresenta os piores indicadores socioe-
condmicos, epidemioldgicos e educacionais; tem
menor salario, maior taxa de desemprego, pior
acesso a saude e menor participagdo no PIB e por
isso mesmo ¢é vitima de racismo institucional, com
diferenciagdo na distribuicao de servigos, beneficios
e oportunidades, gerando desigualdades e ini-
quidades.16

A predominancia da DF entre os menos favore-
cidos ¢ bem documentada em muitos trabalhos que
abordaram o tema,!8-21 assim como a baixa escolari-
dade dos cuidadores; em algumas publica¢des, mais
de 50% dos responsaveis tém ensino fundamental
incompleto.22.23

Observou-se que parcela consideravel dos
pacientes apresentou defasagem idade-sérieescolar;
essas criangas vivenciam, prematuramente, situagdes
de sofrimento consequente as complica¢des agudas,
com internagdes frequentes e alto indice de absen-
teismo escolar,!9 pior rendimento escolar asso-
ciando-se a menor quociente de inteligéncial8 e as
piores condigdes socioecondmicas. 18,24

As consequéncias psicossociais enfrentadas por
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esses individuos devem ser ponderadas; sdo vitimas
do carater estigmatizante decorrente da tripla associ-
acdo cor da pele - classe social - doenga cronica e
grave.l6 Baixa auto-estima, isolamento social e
sentimento de desesperanga podem ocorrer, colabo-
rando para a instalagdo de quadros depressivos, que
contribuem para o aumento das crises algicas, faltas
as consultas e baixa adesdo ao tratamento.19

Destaca-se a preponderancia de casos da doenga
entre pacientes residentes fora da cidade de segui-
mento; fato que se associa ao pior prognéstico, visto
que a distancia territorial prejudica o seguimento
ambulatorial, levando a adesdo insatisfatoria ao
tratamento ¢ ao manejo inadequado das compli-
cagOes agudas.5,6,25

A auséncia do diagndstico precoce, na maioria
dos casos, podeser justificada pela implantagdo
tardia da triagem para hemoglobinopatias no estado
e pela organizagdo da rede de servigos.

O Estado da Paraiba foi habilitado para realizar
o rastreio de hemoglobinopatias por meio do teste do
pezinho em julho/2013. Mesmo entre os diagnosti-
cados apos esta data, a maioria recebeu o resultado
do exame tardiamente (apos 60 dias de vida) e
alguns receberam o diagndstico apds apresentarem
manifesta¢des da doencga. Tais fatos denotam, além
do atraso na implantagdo, a inadequada operaciona-
lizagdo da realizagdo do exame, desde a coleta, rea-
lizada nas maternidades municipais, até a comuni-
cagdo do resultado.

O fluxograma estabelecido ainda é o mesmo
desde a implantag@o: as amostras de sangue sdo
enviadas para o laboratorio de referéncia do estado
na capital (Jodo Pessoa), situada a 130 km de
Campina Grande e, se evidenciadas alteracdes, as
criangas sdo convocadas a ir para Jodo Pessoa. Caso
seja confirmado odiagndstico, inicia-se o desloca-
mento da residéncia a capital do estado para o segui-
mento em unidade de referéncia, independentemente
de sua procedéncia. Com isso, a probabilidade de
falta a consulta aumenta, acarretando descon-
tinuidade do acompanhamento.

Sabe-se que a assisténcia médica adequada,
seguida ao diagnoéstico precoce, ¢ a medida de maior
impacto na redugdo de morbimortalidade na DF nos
primeiros anos de vida,3.7.8,26 quando se deve tragar
o plano de tratamento, realizagdo de exames e o
processo educativo dos responsaveis. Esse processo,
com esclarecimento sobre a natureza cronica e
severa da doencga, objetiva aumentar a adesdo ao
programa de controle e o reconhecimento precoce
das complicagdes.14

Na populacao estudada, o seguimento clinico é
inadequado na maioria dos casos, o que pode ser
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justificado pelo diagndstico tardio, falhas na comu-
nicagdo, pouca compreensao sobreo carater cronico
e gravidade da doenga, estruturagdo da rede de
servigos ¢ local de residéncia.5.22.25

As altas taxas de internagdo estdo relacionadas
as mas condi¢des socioecondmicas dos pacientes
com DF;27 destacam-se, no estudo ora em discussao,
as multiplas internagdes, com causas recorrentes,
onde se sobressaem as crises algicas e os processos
infecciosos, em concordancia com a literatura
consultada.4.24

E grande a proporgio de pacientes que ndo
realizaram regularmente os exames de rotina e de
rastreio para as complicagdes cronicas, contrariando
as normas estabelecidas pelo Ministério da Saude
para seguimento ambulatorial e manejo das compli-
cacdes da DF,1.4 tais como a realizagdo de DTC para
prevencdo primaria do acidente vascular cerebral,
que acometeu dois pacientes, havendo um caso de
recorréncia; nenhum deles havia realizado o exame.
A deteccdo de anormalidade indica medidas terapéu-
ticas que reduzem o risco do evento em 92%.26

Como possivel consequéncia da falta as
consultas encontra-se baixa cobertura vacinal,
também evidenciada no estado do Espirito Santo.25
Ressalta-se a importancia da vacina anti-pneumoco-
cica, especialmente em criangas com DF, pelo risco
elevado de bacteremia, sepse por esse agente
etiologico e causa de 6bito.1.26 No estudo ora em
discussdo, observou-se a falta da Pneumo-23 no
Centro de Referéncia para Imunobioldgicos
Especiais (CRIE) local, conforme registrado em
prontuario.

A adesdo a profilaxia antibidtica ndo pode ser
avaliada com maior precisdo e deve ser vista com
certo ceticismo, pela natureza inquisitéria do
método, como relatado em estudo conduzido em
Belo Horizonte, no qual pesquisa em prontudrio
encontrou quase 90% das criangas emuso regular da
medicacdo, contrastando com a presenga do
antibidtico na urina. Os autores ressaltaram que ndo
esta definido o nivel adequado da penicilina para a
prevencdo apropriada das infec¢des nas criangas
com DF.23

Apesar da marcante irregularidade de acompa-
nhamento e as consequéncias dela decorrentes, ndo
se identificou casos de 6bito no periodo analisado.

A partir de 2013, a hidroxiureia foi incorporada
as normas de tratamento e ¢ alinica medicagéo, na
atualidade, com impacto na melhoria da qualidade
de vida dos portadores de DF, reduzindo significati-
vamente a morbimortalidade.4.26 Dos pacientes do
presente estudo que preenchiam critérios clinicos
e/ou laboratoriais para seu uso,28 pouco mais da



metade o fazia; concluindo-se que o seguimento
inadequado pode privar alguns pacientes de usar da
droga de eleig@o.

Ainda decorrente do seguimento insatisfatorio,
esta a baixa taxa de prescri¢do do quelante de ferro;
sua indicac¢do pode estar subestimada por depender
da dosagem de ferritina, ndo realizada periodica-
mente.

Portanto, um programa de triagem neonatal orga-
nizado e bem elaborado, seguido do emprego dili-
gente de padrdes clinicos basicos, ¢ capaz de
impactar e modificar o curso natural da doenga.” A
DF ainda ¢é uma condi¢do clinica esquecida e
desconhecida pelos profissionais de saude e pela
sociedade como um todo.16

Deve-se destacar a invisibilidade da DF entre os
profissionais das unidades basicas de saude (UBS),
que deveria ser a porta de entrada para todo o
sistema de saude. Assumindo o papel de coorde-
na¢do de cuidado, a UBS também deve ser a respon-
savel pelo encaminhamento do paciente aos demais
niveis de atenc@o, idealmente organizados em redes
assistenciais integradas.29

A implementacdo de um programa de controle da
DF de maneira bem sucedida exige esforgos substan-
ciais de seus organizadores ¢ apoio governamental
prolongado,’ além de profissionais comprometidos.
Contudo, no contexto atual de contingenciamento
dos gastos sociais, especialmente, com a aprovagao
da Proposta de Emenda a Constituigao (PEC) 55 de
2016, que congela o financiamento de saude pelos
proximos 20 anos, parece pouco provavel que os
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