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Resumo

Objetivo: Estimar a prevaléncia da doenga falciforme em adultos com diagndstico tardio, em tratamento nos ambulatdrios de hematologia na
rede de satde do Estado do Mato Grosso do Sul de 2013 a 2017; descrever as caracteristicas sociodemograficas; verificar associagdes entre 0s
gendtipos em relagdo a idade atual, os gendtipos e a idade ao diagndstico.

Métodos: Estudo transversal, retrospectivo, com dados coletados em dois hospitais de ensino. As varidveis investigadas foram: ano do
atendimento, gendtipo, sexo, data de nascimento, idade ao diagndstico, naturalidade e procedéncia. A prevaléncia foi estimada por ponto (%) e
intervalo de confianca de 95%.

Resultados: A prevaléncia foi 3,9%, com 103 adultos com doenga falciforme, sendo 60 do sexo feminino e 43 do masculino. Predominou o
gendtipo HbSS, seguido pelo HbSC. A mediana de idade foi de 35 para os HbSS e 31 para os HbSC. A mediana de idade ao diagndstico foi cinco
anos para os HbSS e 21 para HbSC. N&o houve associagdo entre idade (anos) dos pacientes e genétipo (teste Qui-quadrado p=0,601) e nem
entre gendtipo e faixa etaria (teste Qui-quadrado p= 0,318).

Conclusdo: 0 gendtipo mais frequente foi o HbSS, seguido pelo HbSC. O diagndstico dos pacientes com SC foi mais tardio do que naqueles com
gendtipo SS. As varidveis sociodemograficas e o diagnostico tardio alertam para a necessidade de fortalecimento de ages na rede de satde, que
interferem sensivelmente na morbimortalidade de adultos com Doenca Falciforme.

Abstract

Objective: To estimate the prevalence of sickle cell disease in adults with delayed diagnosis, receiving treatment at hematology outpatient clinics
in the health network of the state of Mato Grosso do Sul, between 2013 and 2017; to describe sociodemographic characteristics; to verify
associations between genotypes in relation to current age, the genotypes, and age at diagnosis.

Methods: A retrospective, cross-sectional study with data collected at two teaching hospitals. The variables investigated were: year of treatment,
genotype, sex, date of birth, age at diagnosis, and city in which they lived. Prevalence was estimated per point, using a 95% confidence interval.
Results: The prevalence was 3.9% in 103 adults with sickle cell disease: 60 female and 43 male. The HbSS genotype was predominant, followed
by HbSC. The median age was 35 for HbSS, and 31 for HbSC. Median age at diagnosis was five years for HbSS, and 21 for HbSC. No association
was found between age (years) of patients and genotype (chi-square test p=0.601), or between genotype and age group (chi-square test p=
0,318).

Conclusion: The most frequent genotype was HbSS, followed by HbSC. The diagnosis of patients with hemoglobin SC occurred later in life than
those with the hemoglobin SS genotype. Sociodemographic variables and delayed diagnosis warns for the need to strengthen actions in the health
network, which interfere significantly in the morbidity and mortality of adults with sickle cell disease.

Resumen

Objetivo: Estimar la prevalencia de la anemia falciforme en adultos con diagnéstico tardio, en tratamiento ambulatorio de hematologia de la red
de salud del estado de Mato Grosso do Sul de 2013 a 2017; describir las caracteristicas sociodemograficas; verificar asociaciones entre los
genotipos con relacion a la edad actual, los genotipos y la edad de diagndstico.

Métodos: Estudio transversal, retrospectivo, con datos recopilados en dos hospitales universitarios. Las variables investigadas fueron: afo de
atencion, genotipo, sexo, fecha de nacimiento, edad de diagndstico, naturalidad y procedencia. La prevalencia fue estimada por punto (%) e
intervalo de confianza de 95%.

Resultados: La prevalencia fue 3,9%, con 103 adultos con anemia falciforme, 60 de sexo femenino y 43 masculino. Predoming el genotipo HbSS,
seguido de HbSC. La mediana de edad fue 35 afios en los HbSS y 31 en los HbSC. La mediana de edad de diagndstico fue 5 afos en los HbSS
y 21 en los HbSC. No hubo relacién entre edad (afios) de los pacientes y genotipo (prueba &2 de Pearson p=0,601) y tampoco entre genotipo y
grupo de edad (prueba &? de Pearson p=0,318).

Conclusion: El genotipo més frecuente fue el HbSS, seguido del HbSC. El diagndstico de los pacientes con SC fue més tardio que el de los de
genotipo SS: Las variables sociodemograficas y el diagnostico tardio advierten sobre la necesidad de fortalecer acciones en la red de salud, que
interfieren sensiblemente en la morbimortalidad de adultos con anemia falciforme.
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diagnostico tardio. Acta Paul Enferm. 2019;32(2):202-9.
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Introducao

Mutagées no gene da hemoglobina (Hb) sio fre-
quentemente encontradas e as migracdes populacio-
nais contribuiram para que elas estivessem presentes
na maior parte dos paises. De acordo com o Globin
Gene Server, foram descritas 1.327 variantes de he-
moglobina distribuidas em diversos grupos raciais e/
ou étnicos, a maioria sem representar qualquer reper-
cussao clinica. Porém, quando associadas, essas va-
riantes podem apresentar fisiopatologia relevante.
Cerca de 1,1% dos casais em todo o mundo corre o
risco de ter filhos com algum tipo de distdrbio da he-
moglobina, e 2,7 em 1000 concepgoes sao afetadas.?

A doenca falciforme (DF) consiste na desor-
dem genética mais comum na popula¢io; leva a um
disttrbio multissistémico causado por uma tGnica
mutagao genética e caracterizado pela presenca de
hemoglobina S (HbS). Diante da diminui¢io da
tensdo de oxigénio, a HbS sofre o processo de poli-
merizagao, alterando a morfologia do eritrdcito, que
assume uma forma de foice. Esse fendmeno resulta
em eventos importantes na fisiopatologia da doen-
ca: vaso-oclusio e hemdlise. A DF pode se apresen-
tar na forma homozigdtica, manifestagio grave da
doenca (HbSS - anemia falciforme), em associacio
com outras hemoglobinas: HbSC, HbSD, HbSE e
SP-talassemia (SP* e SPY), e na forma heterozigdtica
(HbBAS - traco falciforme), onde nao hd manifesta-
cio clinica.®¥

A migragao internacional nao voluntdria em de-
corréncia do comércio de escravos introduziu o gene
da HbS nas Américas entre os séculos XV e XVIII,
e promoveu a distribui¢ao da DF para muito além
de suas origens, a Africa. No Brasil, a prevaléncia
de HbAS ¢é maior nas regides norte e nordeste, entre
6% e 10%, enquanto que, nas regioes sul e sudeste,
entre 2% e 3% da populagio ¢é atingida.*”

O nimero global de pessoas com DF deve au-
mentar como consequéncia da melhora da sobrevida
em paises de baixa e média rendas, bem como pela
migragio populacional para paises de renda mais
clevada.? A diversidade e a distribui¢io heterogé-
nea dos disttrbios da Hb tém se tornado um desafio
a rede de satide, com a necessidade de desenvolver
estratégias de acordo com as caracteristicas locais.

Nesse sentido, os dados epidemiolégicos genéticos
podem ser interpretados como indicadores de ser-
vicos para a organizacao da rede de assisténcia, que
inclui triagem, aten¢ao adequada e aconselhamento
genético.®

O diagnéstico precoce de DF deve ser realizado
na triagem neonatal, que compreende a metodolo-
gia de rastreamento na populacao de 0 a 28 dias de
vida, e ¢ responsdvel por identificar oportunamente
criangas para a terapéutica adequada, com o objeti-
vo de evitar sequelas e morte.”

Com relagio a mortalidade na anemia falciforme
nas ultimas décadas, observa-se a diminui¢ao signi-
ficativa em criangas, enquanto a taxa de mortalida-
de para adultos tem gradativamente aumentado.®”
Conforme estudo desenvolvido, entre os anos de
1979 a 2005, nos registros do National Center for
Health Statistics, 16.654 6bitos estavam relaciona-
dos com a DE. A taxa de mortalidade em maiores
de 19 anos de idade sofreu um aumento de 1% (p
<0,001) a cada ano, sendo a idade média ao ébi-
to de 33,4 anos para o homem e 36,9 anos para a
mulher.’’ Mesmo na era da Hidroxiureia, a mor-
talidade precoce no adulto permanece alta.!” Esse
fendmeno, ainda sem explicagao, vem sendo ampla-
mente pesquisado em todo o mundo.

A rede de satdde do Estado do Mato Grosso do
Sul (MS) tem se empenhado no desenvolvimento
do programa de atenc¢do as pessoas com HbS des-
de a inclusao das hemoglobinopatias no Programa
Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) em 2001.
Apés a reformulagao do programa em 2012, o aces-
so foi ampliado e o diagndstico expandido para to-
dos os 79 municipios do Estado, assim consolidan-
do a triagem neonatal como uma politica publica na
regido sul do Centro-Oeste do Brasil."

Porém, em um estudo de coorte com 63 pa-
cientes (5 a 63 anos) acompanhados por 30 anos
(de 1980 a 2010) em MS, foi identificado que eles
nio foram submetidos a triagem neonatal.’? Assim,
levantou-se o questionamento da existéncia de uma
populagao adulta com diagndstico tardio de DF
atendida na rede de satide composta por pessoas
nascidas antes do PNTN ou em cidades com baixa
cobertura nos anos iniciais do referido programa.
Sdo pacientes que nao foram tratados precocemente
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e que deixaram de receber aconselhamento genéti-
co, de prevenir complicagées infecciosas, de receber
imunizagoes apropriadas e transfusoes seguras.

Dessa maneira, esta investigagio parte da ne-
cessidade de se dispor de um servigo de referéncia
multidisciplinar especializado para os adultos com
DF na rede de atencio a saide em Mato Grosso do
Sul; e também da auséncia de dados sobre a preva-
léncia da DF em adultos; da auséncia de dados so-
ciodemogrificos, clinicos e laboratoriais em banco
de dados institucionais disponiveis; do aumento da
expectativa de vida dessa clientela; da falta de moni-
toramento dos pacientes na transi¢ao dos cuidados
pedidtricos para 0 ambulatério de hematologia geral
do adulto; e do aumento da migracao populacional.

Nesse contexto, tem-se como objetivo neste es-
tudo: estimar a prevaléncia da doenga falciforme em
adultos com diagnéstico tardio, em tratamento nos
ambulatérios de hematologia na rede de saide do
Estado do Mato Grosso do Sul de 2013 2 2017; des-
crever as caracteristicas sociodemogréﬁcas; verificar
associagdes entre os gendtipos em relacio a idade
atual, os genétipos e a idade ao diagndstico.

Métodos

Trata-se de um estudo transversal, retrospecti-
vo, realizado nos bancos de dados do Servico de
Arquivo Médico e Estatistica (SAME) dos hospitais
de ensino Maria Aparecida Pedrossian (HUMAP)
da Universidade Federal de Mato Grosso do Sul
(UEMS) e do Hospital Regional de Mato Grosso
do Sul (HRMS). A pesquisa foi realizada entre de-
zembro de 2017 e julho de 2018, apds aprovagao do
Comité de Ftica e Pesquisa com Seres Humanos da
UFMS sob o parecer 2.407.766/2017.

A pesquisa foi feita a partir dos prontudrios dos
pacientes adultos atendidos nos Ambulatérios de
Hematologia Geral do HUMAP e do HRMS en-
tre os anos de 2013 a 2017. Na amostra foram in-
cluidos os prontudrios de adultos (idade igual ou
acima de 18 anos), com diagnéstico médico de DF
conforme o Cédigo Internacional de Doenca (CID
10): D57.0 Anemia Falciforme com crise; D57.1
Anemia Falciforme sem crise; e D57.2 Transtornos
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Falciformes Heterozigotos Duplos, confirmado por
eletroforese de Hb documentada em prontudrio.

A coleta de dados foi realizada por duas pesqui-
sadoras deste estudo, com dupla conferéncia dos
registros. O processo de rastreamento dos pacientes
foi iniciado no SAME do HUMAP e do HRMS
com o levantamento dos adultos atendidos nos am-
bulatérios de hematologia de cada instituicao entre
os anos de 2013 a 2017, independentemente do
numero de consultas realizadas no periodo. A orga-
nizago se deu segundo o CID principal do acom-
panhamento hematoldgico registrado. As listagens
entre as duas instituigoes foram cruzadas para iden-
tificar duplicidades, sendo cada paciente incluido
apenas uma vez a cada ano. Na busca eletronica,
foi possivel identificar 147 prontudrios segundo os
critérios de inclusio.

Na segunda etapa, foi realizada a andlise fisica
de cada prontudrio, sendo excluidos os prontudrios
nos seguintes casos: pacientes com outras hemoglo-
binopatias hemoliticas que, durante a investigacio,
receberam o diagnéstico tempordrio de DF (n=25);
os diagnosticados com outras talassemias, porém re-
gistrados em alguma consulta como DF (n=10); os
que apresentavam trago falciforme (n=3); e aqueles
com registros de dados incompletos (n=6).

As varidveis coletadas em prontudrios foram:
ano do atendimento, genétipo, sexo, data de nasci-
mento, idade na coleta de dados, idade ao diagnds-
tico, naturalidade e procedéncia.

Para minimizar as exclusées por faltade dados em
prontudrios, as varidveis sociodemogrificos incom-
pletas, como a idade ao diagnédstico e a naturalida-
de foram pesquisadas ainda no SAME do Hospital
Santa Casa de Campo Grande (SCCG), pois essa
institui¢do atende aos pacientes em situagoes de
urgéncia e emergéncia e dispoe de uma agéncia de
transfusio sanguinea. Os exames de eletroforese de
Hb nao localizados no SAME dos hospitais foram
obtidos nos bancos de dados da Central Estadual
de Assisténcia Farmacéutica (CEAF) da Secretaria
de Atencao a Saide do Mato Grosso do Sul (MS),
na Hemorrede do Estado do MS (HEMOSUL)
ou no Instituto de Pesquisa, Ensino e Diagnéstico
da Associagao de Pais e Amigos dos Excepcionais
(IPED APAE). Todas as instituicoes envolvidas sio
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credenciadas no Sistema Unico de Satde (SUS) e
fazem parte da rede de atencdo a sadde de MS.

Os dados foram coletados e organizados em pla-
nilha eletronica por institui¢o, ano de atendimento
e CID. Para a anilise estatistica, as prevaléncias fo-
ram estimadas por ponto e por intervalo de confian-
ca (IC) de 95% pelo método de Wald ajustado, com
a distribuicao de Z."9 Para calcular a prevaléncia,
foram considerados todos os adultos atendidos nos
Servigos de Hematologia HUMAP ¢ HRMS entre
os anos de 2013 a 2017.

A comparagio entre os gendtipos em relagio a
idade atual dos pacientes e 4 idade ao diagnéstico
foi realizada por meio do teste nio paramétrico de
Mann-Whitney, uma vez que as amostras nao pas-
saram no teste de Shapiro-Wilk. J4 a avaliagio da
associacdo entre o gendtipo da doenca e as faixas
etdrias na coleta e ao diagndstico foi realizada por
meio do teste do qui-quadrado. A andlise estatistica
foi realizada no programa SigmaPlot, versao 12.5,
considerando um nivel de significAncia de 5%.

Resultados

A prevaléncia estimada por ponto e por intervalo de
confianca (IC) de 95% de adultos com DF tratados
em ambulatérios de hematologia no municipio de
Campo Grande, MS, foi de 3,9 (3,1808-4,6495),
no periodo entre 2013 e 2017 (Tabela 1). Do total
acumulado de 2.676 adultos atendidos nesses cinco
anos, 103 tiveram o diagnéstico confirmado para
hemoglobinopatia S.

Tabela 1. Prevaléncia de Doenga Falciforme estimada por
ponto e por intervalo de confianga de 95% em adultos nos
ambulatorios de hematologia (n=103)

N. adultos N. adultos

Ano atendidos com DF Prevaléncia * IC**

2013 586 19 3,5469 2,0542-5,0395
2014 755 32 4,4701 2,9998-5,9404
2015 1.113 52 4,8280 3,5708-6,0852
2016 1.036 4 4,1276 2,9185-5,3367
2017 1.228 50 4,2149 3,0928-5,3370
Total 2.676*** 103** 3,9152 3,1808-4,6495

*Estimativa da prevaléncia por ponto; **estimativa da prevaléncia por IC - intervalo de confianca de 95%;
***total de adultos acumulado no periodo

Dos adultos com DE 69,9% (72) eram
SS; 27,2% (28) eram SC; e 2,9% (3) eram SP

Talassemia; 60 eram do sexo feminino e 43, do mas-
culino; 85,4% (88) estavam na faixa etdria de 18-49
e 14,6 % (15) com 50 anos ou mais (Tabela 2).

Tabela 2. Adultos com Doenca Falciforme atendidos no
ambulatério de hematologia (n=103)

Variaveis n(%)
Genodtipo

SS 72(69,9)

sC 28(27,2)

SP Talassemia 3(2,9)
Sexo

Feminino 60(58,3)

Masculino 43(41,7)
Faixa etdria

18- 49 88(85,4)

50 ou mais 15(14,6)
Idade ao diagndstico

<71ano 15(14,6)

>1abanos 40(38,8)

>6a10anos 15(14,6)

> 11 anos 33(32,0)
Naturalidade

Campo Grande (capital) 45(43,7)

Interior do estado 37(35,9)

Outros estados 21(20,4)
Procedéncia

Campo Grande (capital) 67(65,1)

Interior do estado 34(33,0)

Outros estados 2(1,9)

Quanto a idade a mediana foi 35 (18 a 70) anos
para o gendtipo HbSS (72); 31 (18 a 82) para o
HbSC (28); e 25 (18 a 30) para os SP Talassemia.
Nos pacientes HbSS, a mediana de idade no diag-
noéstico foi 5 (0 a 38) anos; no HbSC, 21 (1 a 82)
anos; e no S Beta Talassemia, quatro (0 a 14). Nao
houve associacio entre a idade (anos) dos pacientes
e o gendtipo (teste Qui-quadrado p=0,601). A faixa
etdria de 18 a 49 anos foi selecionada no presen-
te estudo devido a uma pesquisa realizada com 32
pacientes com AF acompanhados entre os anos de
1980 a 2010, no Estado do MS, com idade média
de 25,65+11,92 anos.

Quanto a naturalidade dos participantes, 43,7%
(45) nasceram em Campo Grande; 35,9% (37), no
interior do Estado; e 20,4% (21) chegaram ainda
criangas de outros estados do Brasil. Com relagao
a procedéncia, foram identificados pacientes de
18 municipios do MS, com destaque para Campo
Grande, capital do Estado, com 65% (67) pessoas;
33% (34); e dois pacientes eram provenientes do

Estado do MS (Tabela 2).
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Como nio foi possivel diferenciar os pacientes
SP Talassemia (SP* e SP°), esses casos foram des-
considerados para a andlise das associagdes entre os
genotipos.

Nao houve associacio entre o gendtipo e a fai-
xa etdria (teste Qui-quadrado p= 0,318). No teste
binomial, entretanto, o percentual de pacientes na
faixa etdria entre 18 e 49 anos (Tabela 3) ¢ significa-
tivamente maior do que aquele referente a idade su-
perior a 50 anos, tanto no gendtipo SS (teste bino-
mial p<0,001) quanto no genétipo SC (p<0,004).
Tabela 3. Relacéo entre o genotipo, idade e faixa etaria de

adultos com Doenca Falciforme atendidos no ambulatério de
hematologia (n=100)

Genotipo
Idade (anos)
SS (n=72) SC (n=28) p-value
35(18a70) 31(18a82) 0,601
Faixa etaria
18-49 87,5 (63) 78,6 (22) 0,417
50 ou mais 12,5(9) 21,4 (6)

0Os resultados estdo apresentados em mediana (minimo a méaximo) ou em frequéncia relativa (frequéncia
absoluta) para faixa etdria; valor de p no teste de Mann-Whitney (idade) ou no teste do qui-quadrado
(faixas etarias)

A idade ao diagnéstico dos pacientes com SC
foi significativamente maior do que aquela entre
os pacientes com genétipo SS (Teste de Mann-
Whitney, p<0,001). Houve associa¢io entre a faixa
etdria ao diagndstico e o genétipo da doenga (Teste
de Qui-quadrado p<0,001), sendo que o percentual
de pacientes com diagnéstico em menos de 1 ano
foi maior nos pacientes SS que nos pacientes SC,
e o percentual de pacientes com diagnéstico com
idade acima de 11 anos foi maior nos casos de SC
que nos de SS. No pods-teste entre as faixas etdrias,
foi usado o teste do qui-quadrado com a corregio

de Bonferroni (Tabela 4).

Tabela 4. Relacao entre o genotipo, idade e faixa etaria ao
diagnostico de adultos com Doenca Falciforme atendidos no
ambulatério de hematologia (n=100)

Faixa etéria ao Genodtipo

NP p-value
diagnéstico SS (n=72) SC (n=28)

5(0a38)b 21(1a82a <0,001

<1ano 19,4 (14)a 0(0)b
>1abanos 40,3 (29)a 35,7(10)a <0,001
>6a10anos 19,4 (14)a 3,6 (1)a
> 11 anos 20,8 (15)b 60,7 (17)a

Os resultados estéo apresentados em mediana (minimo a maximo) ou em frequéncia relativa (frequéncia
absoluta) para faixa etaria. Valor de p no teste de Mann-Whitney (idade) ou no teste do qui-quadrado
(faixas etérias). Letra diferentes na linha indicam diferenca significativa entre os gendtipos (teste de Mann-
Whitney ou teste de Qui-quadrado, p<0,05)
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Nio houve associacio significativa entre o
¢ g

endtipo e a naturalidade dos pacientes (Teste

g p P

Q-quadrado p=0,183), tampouco na procedéncia.

Discussao

Os dados de vigilancia baseados na populagao podem
ser usados para descrever os padroes de utilizagao de
servicos de satide desses pacientes.!'¥ Em MS, a pre-
valéncia estimada de adultos com diagnéstico tardio
de DF tratados em ambulatérios de hematologia na
rede de satde foi de 3,9% entre 2013 ¢ 2017. Por se
tratar de dados inéditos, essa prevaléncia serd o ponto
de partida para o monitoramento dos adultos com
DF nos préximos anos e para o acompanhamento da
transi¢ao dos cuidados pedidtricos para o ambulaté-
rio adulto, considerando que as criangas triadas nos
primeiros anos do PNTN em MS estao completando
18 anos no ano de 2019.

Estudos observacionais desenvolvidos pelo gru-
po de pesquisa “Nucleo de Estudo Interdisciplinar
de Doenga Falciforme - NEIDF” verificaram a pre-
valéncia da hemoglobina S e o indice de cobertura
do PNTN em MS desde o ano 2000.1"121519 No
estudo que avaliou a implantacio do PNTN em
MS (2001-2015), 543.690 amostras foram triadas
de 612.909 nascidos vivos no Estado. O genétipo
mais frequente foi HbSS, com 67 casos (69,9%)
com prevaléncia de 0,0127%, seguido de 23 casos
de HbSC, com prevaléncia de 0,0046%. Os hete-
rozigotos (HbAS) totalizaram 9.200 criangas, com
prevaléncia de 1,6925.09

O gendtipo mais frequente neste estudo foi
o HbSS, verificado em 72 casos (69,9%), segui-
do de HbSC em 28 (27,2%), e 3 (2,95%) de SP
Talassemia. Esses resultados corroboram o quantita-
tivo de adultos com doenga falciforme em acompa-
nhamento nos servicos de referéncia considerando a
densidade populacional e a distribui¢ao dos genéti-
pos, e estao de acordo com a ocorréncia mundial do
gene S. Em uma amostra de 542 pacientes atendi-
dos na Carolina do Norte, EUA, 427 (78,8%) eram
HDbSS; 70 (12,9%), HbSC; 23 (4,2%), SP*; e 22
(4,1%), SP°."729 Em Chicago, EUA, a HbSS cor-
respondeu a 102 (77%) pacientes, seguida por 15
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casos (11,45%) de HbSC e 15 (11,45%) de outras
variantes."” No King’s College Hospital, Londres,
UK, 712 pacientes foram observados durante 10
anos (2004-2013), tratava-se de 444 (62%) com
HbSS; 229 (32%) com HbSC; 33 (5%) com
HbSP*; e 6 (1%) com HbSB.1?

Em uma investigacio para caracterizar os haplé-
tipos do gene betaglobina S em MS, identificou-se
que 26 (55,3%) das amostras de sangue eram do sexo
feminino e 21 (44,7%), do masculino.?® Um estudo
com 78 participantes na regiao sul da Ardbia Saudita
identificou maior propor¢io de mulheres (64,1%)
com DE®Y Em outro estudo observacional realizado
no Estado do Wisconsin (EUA), o ntimero de mu-
lheres atendidas em ambulatério foi de 64 (65%).??
Ainda nos Estados Unidos, em outro trabalho realiza-
do pela University of Illinois, 86 (65%) eram mulhe-
res."® A razao pela qual mulheres adultas com anemia
falciforme vivem mais que os homens ¢ desconhecida.
12 A viscosidade sanguinea relativamente menor nas
mulheres, devido aos baixos niveis de Hb e hematécri-
to, pode ser uma das possiveis causas.”)

A mediana de idade dos participantes do pre-
sente estudo foi de 35 (18 a 70) para os pacientes
HbSS e 31 (18 a 82) para os HbSC; e nio houve
associacdo entre a faixa etdria e o gendtipo. Esses
resultados assemelham ao encontrado no estudo
desenvolvido com 132 individuos afro-americanos,
cujos participantes encontravam-se na faixa etdria
de 15 a 70 anos, com média de idade de 34,2 anos.
18 Em outra pesquisa, nos EUA, com 542 adultos
(18 a 84 anos), a idade média foi de 32 anos."” No
Reino Unido, foi observada uma média superior; 32
anos nos casos de HbSS; e 39 anos nos de HbSC.
19 Qutros estudos, porém, apresentam média de
idade inferiores. Estudo realizado com 200 partici-
pantes com HbSS (1 a 49 anos) que frequentavam
as clinicas de hematologia do Hospital Universitdrio
de Lagos, Nigéria, revelou que a idade média foi de
18,8+14,39 anos; em outro, desenvolvido na regiao
sul da Ardbia Saudita com um grupo de 78 atendi-
dos em um hospital de referéncia, a média foi de
26,449,2 anos.?V

O advento da triagem neonatal, profilaxia
antibidtica, melhores vacinas, transfusio sangui-
nea mais segura, quelagio de ferro e a terapéutica

com a Hidroxiuréia melhoraram a sobrevida dos
pacientes com DE!32) A expectativa de vida
das criangas aumentou e a DF deixou de ser uma
doenga da infincia para se tornar uma enfermida-
de cronica.14162420 Entretanto, para os pacientes
adultos a mortalidade permanece alta.

A concentragio de adultos na faixa etdria entre
18 ¢ 49 anos neste estudo é significativamente maior
do que aquela referente 4 idade superior a 50 anos.
Porém, mesmo com dados mais otimistas, como
observado no estudo de coorte retrospectivo reali-
zado no Rio de Janeiro (n=1676) entre janeiro de
1998 e dezembro de 2012, com pacientes HbSS e
SP°, a idade mediana de sobrevivéncia para homens
foi de 53,3 anos e, para mulheres, de 56,5 anos; e
a expectativa de vida remanescente dos pacientes
com anemia falciforme foi menor que a dos brasi-

20 Egse fendmeno foi demonstrado

leiros em geral.
também no estudo de coorte (n=161), incluindo
os genétipos SS; SC; SPO; SP+ e SD, realizado na
Universidade da Carolina do Norte entre agosto de
2004 e dezembro de 2014, onde a mediana da idade
de sobrevivéncia identificada foi de 50,2 anos."”

Quanto a idade ao diagnéstico de DF dos pa-
cientes atendidos neste estudo, foi identificada a
mediana de 5 (0 a 38) anos nos casos de HbSS e de
21 (1 a 82) nos casos de HbSC. Essa mediana carac-
terizou um diagndstico tardio para esses pacientes
devido a fisiopatologia da doenga, que envolve uma
combina¢ao complexa de vaso-oclusio, hemolise,
disfuncao endotelial e inflamagio.?” Dessa manei-
ra, ¢ necessério refletir o que representa o diagnds-
tico precoce de DF para o paciente em relagao ao
enfrentamento das complicagdes e sofrimento que
poderiam ter sido mitigados ou evitados.

O diagnéstico precoce na DF contribui para que
os cuidados sejam iniciados nas primeiras semanas
de vida, por meio de imunizagio, profilaxia com pe-
nicilina e orientagdes para o reconhecimento preco-
ce de sequestro esplénico por maes e cuidadores. Até
o quinto ano de vida, periodo das mais altas taxas de
complicagoes sérias e de morte, “o tratamento profi-
ldtico basicamente ¢ a esséncia da terapia”.> 2%

Entretanto, o tratamento regular, a adesao ao tra-
tamento, o suporte familiar e o estilo de vida sdo im-
portantes para diminuir a morbimortalidade.”” No
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Estado de MS, os recursos humano e tecnolégicos es-
tao concentrados nos municipios de Campo Grande
e Dourados, revelando uma baixa resolutividade para
o tratamento de hemoglobinopatias nas microrregioes
de satide. O acesso a0 médico hematologista na rede
publica depende da pactuagao do municipio de proce-
déncia do paciente com a capital, ordenado por uma
central estadual de regulacio, o que pode gerar uma
demanda reprimida para consulta. Além disso, a di-
mensio territorial de MS (357.125 km?) é um fator
de dificuldade, pois hd municipios que ficam a 420
km do ambulatério de hematologia. A distancia até
os centros de referéncia constitui uma barreira para a
implementagao de um programa abrangente de aten-
dimento aos pacientes com DE®?? Pessoas de dreas
rurais, que viajam distancias relativamente longas em
procura de cuidados de satde, e aquelas que viajam
por mais tempo tiveram menos acesso as consultas e
ao tratamento, o que demonstra a dificuldade enfren-
tada pelos moradores de dreas rurais e por aqueles que

2829 Esses aspectos devem

vivem em 4rea de pobreza.t
ser considerados relevantes, ao considerar os aspectos
histérico, econdémico e social da distribuicio do gene S
na populagio brasileira.?

As limitacoes deste estudo estio relacionadas com
a indisponibilidade dos dados completos nos servi-
cos de atendimento ambulatorial. Foi necessdria uma
ampla busca manual em vdrios pontos de atengao da
rede de saide, compilagio e cruzamento de dados
para diminuir a0 médximo os viéses. Mesmo assim,
esses dados sio de extrema relevancia como fonte de
informagao, com vistas 2 melhoria dos servicos de
atengao a sadde voltados para as pessoas com DE

Conclusao

A prevaléncia estimada de adultos com DF tratados
em ambulatérios de hematologia na rede de satde
do Estado do MS foi de 3,9% entre 2013 e 2017.
Dentre os 103 adultos com DF, 60 sao do sexo fe-
minino e 43, do masculino. No atendimento a ida-
de mediana foi 35 anos para os HbSS e 31 para os
HbSC. O genétipo mais frequente foi o HbSS, se-
guido do HbSC. A mediana da idade ao diagndsti-

co do adulto atendido com HbSS foi de cinco anos

m Acta Paul Enferm. 2019; 32(2):202-9.

e do HbSC, 21 anos. O diagndstico dos pacientes
com SC foi mais tardio quando comparado aos de
gendtipo SS. Essas varidveis sociodemograficas e o
diagnéstico tardio de AF identificados neste estudo
alertam para a necessidade de fortalecer as agoes da
rede de satide que interfiram sensivelmente na mor-
bidade, mortalidade precoce e qualidade de vida de
pessoas com DE Espera-se que os resultados deste
estudo sejam um ponto de partida para a cria¢ao
de uma base de dados atualizada no Mato Grosso
do Sul, que sirva como orienta¢io aos gestores no
estabelecimento de mecanismos de regulagao do
acesso a rede de saude, principalmente na transigao
do atendimento ambulatorial pedidtrico/adolescen-
te para o adulto. E que também concorra para a
criagio de um servico de referéncia multidiscipli-
nar especializado para os adultos com DF na rede
de atencio a satide neste estado. Futuros estudos
epidemiolégicos longitudinais com adolescentes e
criangas triadas pelo PNTN podem revelar um ou-
tro cendrio da DF em MS nos préximos anos.
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