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Doenca falciforme — um grave
problema de satude publica mundial

Sickle cell disease - a serious problem for
public health worldwide

Clarisse Lobo
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A doenga falciforme é reconhecidamente um grave
problema de saude publica mundial, com grande impacto na
morbimortalidade da popula¢do acometida pela doenga.'

Na década de 80, um amplo estudo multicéntrico com-
provou que a introdugdo precoce de penicilina em recém-
natos com anemia falciforme impactava significativamente a
sua historia natural, reduzindo a mortalidade nos primeiros
cinco anos de vida.? Esse achado fez com que os programas
de triagem neonatal em todo o mundo incluissem a pesquisa
da hemoglobina S, dependendo da composi¢do étnica de
cada populagdo.

No Brasil, a doenga é reconhecida pelos profissionais
de satide como de alta prevaléncia ha varios anos.*** O pro-
blema foi também reconhecido pelo Ministério da Satde, que,
a partir de 2001, introduziu a fase II do programa brasileiro de
triagem neonatal, com o objetivo de identificar precocemente
a pessoa com doenca falciforme.®

Desde os primeiros resultados de prevaléncia encon-
trados no Pais, a triagem neonatal evidenciou a necessidade
de organizacdo de um sistema de acompanhamento daqueles
pacientes, estabelecendo-se, entdo, a Politica de Atengdo
Integral as Pessoas com Doenga Falciforme.” Essa politica,
de cunho nacional, encontra-se em franca construg¢do, con-
tando com a adesdo paulatina dos estados da unido que ja
realizam a triagem em fase II.

Composta basicamente por dois eixos norteadores, visa
inicialmente o treinamento de todos os profissionais de satde,
com a criagdo de uma rede hierarquizada de cuidados para as
pessoas com a doenca, descentralizando a assisténcia dos
pacientes de baixa complexidade e os inserindo na atengo
basica. O outro eixo norteador relaciona-se ao acesso a todos
os recursos diagnoésticos e terapéuticos dirigidos a prevengio
e tratamento das complicagdes. Dentro dessa logica, o Brasil
— que ja contava, desde 2002, com Portaria® que definia os
critérios para uso de hidroxiurea (HU) no ambito do SUS —
agora, através da reedi¢do dessa normativa, feita em 2010,
amplia os critérios, colocando nosso pais entre os mais
avangados em termos de possibilidade de acesso ao farmaco.’
Os critérios de inclusdo propostos foram respaldados pela
comunidade cientifica, através de consulta publica que se
encontra publicada nesta revista.'"

Apesar da grande amplitude de indicagdes, a HU ¢
ainda subutilizada no Brasil. Acreditamos que o motivo se
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prenda a rejeicdo por parte dos profissionais e dos pacientes
a um medicamento primariamente quimioterapico e de uso
continuo. Essa rejei¢do, também verificada em outros paises,
s6 podera ser revertida através da educagdo permanente dos
pacientes e da comunidade médica.

A politica de atencao integral visibilizou ainda a neces-
sidade de inclusdo do Doppler Transcraniano (DTC) entre a
gama de exames complementares oferecidos pelo Sistema
Unico da Saude (SUS). Para tanto, foi realizado no Rio de
Janeiro, em maio de 2010, um encontro com especialistas
hematologistas e neurologistas de varias regides do Pais,
com o objetivo de elaborar os critérios brasileiros para o uso
do DTC. Essa diretriz — baseada no estudo em DTC, publi-
cado, em 1999, pelo Dr Robert Adams11 — sera adotada como
mais uma normativa do Ministério da Saude, a ser langada em
novembro de 2010.

A despeito de a triagem ter sido desenhada para o diag-
ndstico precoce da pessoa com doenga falciforme, ela traz
consigo a questdo da identificagdo do traco, que corresponde
a dupla heterozigose A e S: condi¢do benigna, sem impacto
em satde publica, mas com relevante importancia epide-
miologica. Dessa forma, identificou-se a necessidade de uma
estratégia que permitisse a orientagdo genética desse indivi-
duo, pelo profissional de satide na atengdo basica, o que
trouxe a tona, mais uma vez, a questdo do treinamento dos
profissionais do SUS, para enfrentamento das questdes de
saude relacionadas ao gene S. Enfatiza-se a necessidade de
sinalizar o carater benigno do traco falciforme.

O gene S surgiu na Africa Equatorial (onde esta pre-
sente em até 30% da populagdo) como uma modificagdo
genética e tem sido considerado uma adaptacdo positiva,
uma vez que parece proteger seu portador heterozigoto (AS)
da mortalidade por Plasmodium falciparum. Sua prevaléncia
em varios paises tem sido estimada prospectivamente através
dos resultados de programas de triagem neonatal.'

Na década de 40, um dos primeiros estudos epidemio-
logicos brasileiros foi realizado por Maia de Mendonga em
militares, para determinar a frequéncia do gene S." A partir de
entdo, varios trabalhos se seguiram em diferentes regides do
Brasil. Em 1987, Naoum e colaboradores publicaram um dos
maiores trabalhos de triagem populacional, no qual foram
envolvidos 55.217 individuos de 40 cidades brasileiras."

Posteriormente, estudos brasileiros sobre prevaléncia
do trago feitos em doadores de sangue corroboraram os dados
obtidos com outras populagdes saudaveis e mostraram, mais
uma vez, a grande heterogeneidade na distribui¢do do
gene.!5:16

Mais recentemente, a triagem neonatal vem cumprindo
o papel de determinar com maior exatiddo o perfil epide-
miologico do gene falciforme no Pais. Devido a nossa misci-
genacgdo, essa prevaléncia é fortemente relacionada ao per-
centual de afrodescendentes em cada regido, encontrando-
se prevaléncias varidveis de 1/80 no Rio Grande do Sul e de
1/22 no Rio de Janeiro.'” Na eletroforese do trago falciforme,
a HbS representa 30% a 40% da hemoglobina total e a pessoa
ndo apresenta manifestagdes clinicas ou laboratoriais signi-
ficativas. A expectativa de vida e a mortalidade geral ndo sdo




Editoriais e Comentdrios

Rev. Bras. Hematol. Hemoter. 2010;32(4):280-281

afetadas, ndo havendo evidéncias para que qualquer limitacdo
ou tratamento deva ser instituido nesses individuos.'®

Relatos de morte stbita entre atletas e recrutas AS
submetidos a exercicios extenuantes, supostamente devida
a heterozigose, posteriormente teve como causas identi-
ficadas: falta de condicionamento fisico adequado e estados
morbidos ndo detectados previamente."

Desde 2007, o Brasil possui diretrizes para o trago
falcémico relativas a pratica profissional de esportes e ao
trabalho nas for¢as armadas.®® O estabelecimento dessas dire-
trizes brasileiras representou mais um avango na abordagem
do gene falciforme no Brasil, minorando anos de invisibilidade
desse grande grupo de brasileiros.

A propésito, a invisibilidade marcou a histéria da do-
enga falciforme no continente americano. Basta lembrar que
o primeiro relato da doenga s6 ocorreu em 1910?' — dois séculos
depois da chegada dos primeiros portadores do gene S
naquele continente. Neste ano em que comemoramos 100
anos da descrigdo daquele primeiro caso, ressaltamos a
importancia de seguirmos com a constru¢do, no ambito do
SUS, de uma politica publica efetiva para o acolhimento dos
individuos doentes. Nao menos importante, temos a obri-
gacdo de transmitir a orientagdo adequada aos portadores
do trago falciforme, que devem conhecer sua heranga genética.
Salientamos, contudo, a necessidade de treinamento dos
profissionais de saude, responsaveis por essa orientagao,
pois ela pressupde a correta informagdo genética, sem mitos
ou omissdes. Abordagens improprias podem levar a estig-
matizagdo, que € a criagdo arbitraria de uma identidade social
negativa a qual ocasiona fortes san¢des aos estigmatizados
e, em especial, a evolugdo da humanidade.
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