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A Anemia de Células Falciformes (ACF) é uma doença

genética causada por uma mutação na cadeia beta globina da

hemoglobina, dando origem à hemoglobina S. É caracterizada

por fenómenos vaso-oclusivos e hemólise crónica. A

hemoglobina fetal (HbF) é o modificador central da doença e é

passível de manipulação terapêutica. A Hidroxiureia (HU) é o

único fármaco aprovado para indução de HbF em pacientes

com ACF. Contudo, as respostas individuais ao tratamento

com HU são muito variáveis e alguns pacientes não

respondem ao tratamento. O objectivo deste estudo é a

avaliação da eficácia do tratamento com HU em crianças

angolanas com ACF.

 O estudo incluiu 143 crianças dos 3 aos 12 anos de idade 

com o diagnóstico de ACF, medicadas com HU 

(20mg/kg/dia).

 O seguimento clínico consistiu em consultas médicas

mensais durante 6 meses com o registo de intercorrências,

avaliação hematológica e a cada 3 meses a avaliação

bioquímica para a identificação de toxicidade.

 A quantificação da HbF foi feita no estado basal e ao 6⁰ mês 

de tratamento.

Conclusões

 A HU teve eficácia clínica manifestada pela redução da frequência

dos eventos clínicos e variação dos parâmetros laboratoriais.

 Houve variabilidade nas respostas individuais à HU sendo 43,8%

dos paciente não respondedores (em 12,9% dos pacientes não

houve variação da HbF e em 30,9% o aumento da HbF foi até 3%

do valor da HbF basal).

 Não houve efeitos secundários relacionados com a HU.

Tabela 1: Frequência dos eventos clínicos  antes e durante o tratamento com HU
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Tabela 2: Parâmetros laboratoriais  antes e ao 6° mês de tratamento com HU 

Gráfico 1: Avaliação individual da HbF em estado basal e ao 6⁰ mês de tratamento com HU

Gráfico 2: Variação da HbF em estado basal e ao 6⁰ mês de tratamento com HU
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Tratamento com HU

Sem HU 1º Mês 3º Mês 6º Mês

Eventos Clínicos

Dor (frequência)

1 50 31 24 25

2 9 6 4 2

3 0 1 1 0

Internamentos 12 4 3 3

Transfusões 16 4 3 4

Valores

Variáveis Antes da HU 6º mês de HU

Hemoglobina (g/dl) 7,5 8,1

Reticulócitos (%) 10,1 6,57

Bilirrubina Indirecta (mg/dl) 1,19 0,52

Desidrogenase láctea (U/L) 1230 1067


