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Resumo:

A centralizacdo do atendimento dos pacientes com doengas falciformes através da
criagcéo de centros de referéncia possibilitou um melhor acompanhamento desses pacientes.
Este estudo caracterizou o perfil sociodemografico e clinico dos pacientes com doencas
falciformes atendidos nos centros de referéncia no municipio de Salvador. Os resultados deste
estudo corroboram com a literatura e podem ajudar a melhorar os servigos oferecidos nos
centros de referéncia pesquisados. As mulheres representaram a maior parcela dos pacientes
registrados nos centros e com maior faixa etaria e escolaridade do que os homens. Mais de
90,0% dos pacientes sdo solteiros, demonstrando a dificuldade das pessoas com doencas
falciformes se socializarem devido ao estigma da doenca. As manifestaces clinicas mais
comuns foram as crises algicas e a ictericia e as intercorréncias mais comuns foram internagdes
devido as crises algicas e hemotransfusdo. Foram observadas associagdes entre sexo e acidente
vascular cerebral, entre o0 genotipo e Ulceras de membros inferiores e hemotransfusdo. Também
foi observado um percentual baixo de pacientes com osteonecrose indicando possivel
subnotificacdo. Os percentuais baixos de pacientes que fazem uso da morfina e hidroxiureia
apontam para a necessidade de ampliar a oferta desses medicamentos para diminuir as crises

algicas e melhorar a qualidade de vida dos pacientes.

Palavras-chave: Saude da Populacdo Negra; Doencas Falciformes; Manifestac6es Clinicas.



SciELO Preprints - Este documento € um preprint e sua situacédo atual esta disponivel em: https://doi.org/10.1590/SciELOPreprints.3894

Abstract:

The centralization of care for patients with sickle cell diseases through the creation of
reference centers through the Ministry of Health Ordinance No. 1,018/2005, enabled better
monitoring of these patients. This study characterized the sociodemographic and clinical
profile of patients with sickle cell diseases treated at reference centers in the city of Salvador.
Women represented the largest portion of patients registered at the centers and were older and
more educated than men. More than 90.0% of patients are single, demonstrating the difficulty
of people with sickle cell disease to socialize due to the stigma of the disease. The most
common clinical manifestations were pain crises and jaundice, and the most common
complications were hospitalizations due to pain crises and blood transfusion. Associations were
observed between sex and stroke, between genotype and lower limb ulcers and blood
transfusion. A low percentage of patients with osteonecrosis (8.8%) was also observed,
indicating possible underreporting. The low percentages of patients who use morphine and
hydroxyurea point to the need to expand the offer of these drugs to reduce pain crises and
improve the quality of life of patients.

Keywords: Black Population Health; Sickle Cell Diseases; Clinical manifestations.
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Resumen:

La centralizacion de la atencion a los pacientes con anemia falciforme mediante la creacion de
centros de referencia a través de la Ordenanza del Ministerio de Salud N° 1.018 / 2005, permitid
un mejor seguimiento de estos pacientes. Este estudio caracterizé el perfil sociodemogréafico y
clinico de los pacientes con drepanocitosis atendidos en centros de referencia de la ciudad de
Salvador. Las mujeres representaban la mayor parte de los pacientes registrados en los centros
y eran mayores y tenian mas educacion que los hombres. Mas del 90,0% de los pacientes son
solteros, lo que demuestra la dificultad de las personas con anemia falciforme para socializar
debido al estigma de la enfermedad. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron crisis
de dolor e ictericia, y las complicaciones mas frecuentes fueron hospitalizaciones por crisis de
dolor y transfusion de sangre. Se observaron asociaciones entre sexo Yy accidente
cerebrovascular, entre genotipo y Glceras de miembros inferiores y transfusion de sangre.
También se observd un bajo porcentaje de pacientes con osteonecrosis (8,8%), lo que indica
un posible subregistro. Los bajos porcentajes de pacientes que utilizan morfina e hidroxiurea
apuntan a la necesidad de ampliar la oferta de estos farmacos para reducir las crisis de dolor y

mejorar la calidad de vida de los pacientes.

Palabras clave: Salud de la poblacion negra; Enfermedades de células falciformes;
Manifestaciones clinicas.
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Introducéo:

As Doengas Falciformes (DF) sdo um conjunto de doengas hereditarias cuja causa € a
presenca da hemoglobina S (HbS) proveniente de uma mutagdo pontual no gene da B-Globina,
levando a substituicdo do aminoacido Acido Glutamico pela Valina na sexta posicdo das
cadeias P. Existem outras hemoglobinas mutantes, como por exemplo, HbC, HbD, HbE, dentre
outras que, associadas & HbS (SC, SD, SE), constituem o grupo denominado de doencas
falciformes sendo a anemia falciforme (SS) a mais conhecida (DE JESUS, 2010).

O Ministério da Saude instituiu em junho de 2005 a Portaria de n° 1.018, no ambito do
Sistema Unico de Saude (SUS), o Programa Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com
Doenca Falciforme e outras Hemoglobinopatias. Objetivando atender a alta prevaléncia das DF
na populacdo brasileira, devido as diferentes complicacfes clinicas e o comprometimento
progressivo em varios oOrgdos das pessoas com DF. Essa portaria garante atendimento
multiprofissional ofertando aos profissionais educacdo continuada, visando aprimoramento
técnico e cientifico. Garante ainda que as unidades de referéncias disponham de equipamentos
voltados ao tratamento sanguineo, disponibilizacdo de medicamentos, exames laboratoriais aos
pais e irmaos dos recém-nascidos para investigacao diagnéstica de hemoglobinopatia, além de
promover campanhas informativas e fortalecer a vinculagdo com a atencdo basica (BRASIL,
2005).

Devido as complicacGes e manifestacfes da DF tornou-se necessario a criacdo de
centros especializados para mitigar as repercussdes da doenca, nessa perspectiva varios estados
brasileiros implantaram centros de referéncias especializados constituidos por equipe
multidisciplinar, a fim de proporcionar um atendimento humanizado para a familia e os
pacientes com DF. Salvador é a cidade cuja populacdo é predominantemente afrodescendente
e apresenta a maior taxa de incidéncia de DF do pais, 1/650 nascimentos e uma frequéncia de
5,3% de pessoas com traco falciforme (AS) (CANCADO; JESUS, 2007).

O presente estudo tem como objetivos caracterizar os aspectos sociodemograficos
dos pacientes com DF, descrever as principais manifestacdes clinicas dos pacientes durante
a admissdo nos centros de referéncias e investigar a associacdo entre as manifestagdes e

intercorréncias clinicas com sexo, genétipo e faixa etaria.
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Metodologia:

Trata-se de um estudo transversal com abordagem quantitativa e carater descritivo. Os
dados sociodemograficos foram obtidos de uma amostra composta pelos pacientes cadastrados
nos centros de referéncias da Avenida Carlos Gomes e do Vale das Pedrinhas, totalizando 599
pacientes no ano de 2017. As manifestacOes e intercorréncias clinicas, bem como o uso de
medicamentos, foram obtidos de 113 pacientes cadastrados no centro de referéncia da Avenida
Carlos Gomes. Os participantes da pesquisa responderam um questionério contendo perguntas
referentes a identificacdo, aspectos sociodemograficos (estado civil, escolaridade, sexo e
raca/cor). As manifestacdes e intercorréncias clinicas e uso de medicamentos foram obtidos
dos bancos de dados do centro de referéncia da Avenida Carlos Gomes.

As andlises descritivas e 0s testes t de Student e de qui quadrado (y?) foram realizados
utilizando o programa SPSS (Statistical Package for Social Science) versao 25.0. O nivel de
significancia estabelecido para rejeicdo da hipdtese nula foi de p < 0,05. Esta pesquisa foi
aprovada pelo Comité de Etica e Pesquisa da Faculdade Adventista da Bahia, CAAE
31237514.1.0000.0042 e Secretéria de Saude do municipio de Salvador, sob o parecer n°
046/2015. Os participantes que consentiram em participar assinaram o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE), garantindo o anonimato e seguindo os principios
éticos na pesquisa com seres humanos regulamentados na Resolucao n° 466/2012 do Conselho
Nacional de Saude.
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Resultados:

Nesta secdo serdo descritos os principais achados do estudo divididos em categorias de
carater sociodemogréfico e manifestacbes clinicas apresentadas pelos pacientes com DF

cadastrados nos centros de referéncia do municipio de Salvador.

Dados sociodemogréficos:

Os dados evidenciaram o quantitativo de 599 pessoas com DF cadastrados nos
ambulatorios de tratamento, sendo 524 no ambulatorio da Avenida Carlos Gomes e 75 no Vale
das Pedrinhas. A distribuicdo por sexo se expressou em 270 pacientes do género masculino
(45,1%) e 329 do género feminino (54,9%). O qui quadrado de aderéncia revelou uma diferenca
estatisticamente significante entre o nimero de homens e mulheres (X?@) = 11,3026; p =
0,0008). A idade dos pacientes variou de 6 a 69 anos e a média foi de 20,78 anos (DP = 15,463).
O teste de Levene revelou que as amostras dos dois grupos ndo sdo homogéneas (p < 0,05) e 0
teste t independente mostrou que, em média, o grupo do sexo feminino é mais velho 3,58 anos
do que o grupo do sexo masculino (t(s19) = - 2,650; p = 0,008) e 0,36 ano de escolaridade maior
do que o grupo do sexo masculino (t(sos) = - 2,243; p = 0,026).

A autodeclaracdo raga/cor demonstrou um percentual de 57,0% de pessoas negras;
30,4% de pardos; 3,2% de brancos e 0,2% de indigenas. O percentual do estado civil desses
pacientes foi de 90,5% solteiros; 5,8% casados e 0,2% para viuvos e divorciados.

No que tange a identificacdo de escolaridade, foram achados os percentuais descritos
desde o analfabetismo ao ensino superior completo, a saber: analfabeto, 0,2%; educacéo
infantil, 0,8%; ensino fundamental incompleto, 12,0%; ensino fundamental completo, 20,9%;
ensino médio incompleto, 4,2%; ensino médio completo, 15,5%; ensino superior incompleto,

2,3%; ensino superior completo, 1,3% e outros, 0,3% (Tabela 1).

Hemoglobinopatias, Manifestagdes e Intercorréncias Clinicas

As manifestacOes e intercorréncias clinicas, bem como o diagndstico e o uso de
medicamentos de 113 pacientes foram descritos, dos quais 67 foram mulheres (59,3%), e 46
foram homens (40,7%). As DF diagnosticadas com suas respectivas frequéncias, foram: SS,
46%; SC, 47,8%; S/Beta Talassemia, 2,6% e outras hemoglobinopatias, 3,6% (tabela 2).
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A tabela 3 apresenta as manifestacdes clinicas que foram identificadas por ocasido da
admissdo dos pacientes no centro de referéncia da Avenida Carlos Gomes. As crises algicas e
ictericia foram as manifestac@es clinicas mais comuns com 90,3% e 66,4%, respectivamente.
Além das manifestagbes descritas, também foram identificados problemas oftalmicos,
odontologicos e colelitiase correspondendo a 40,7%.

Dos 113 pacientes analisados, 84,1% ja foram internados pelo menos uma vez, e 58,4%
precisaram de hemotransfusdo. Apenas 2 pacientes tiveram sequestro esplénico e 4 precisaram
retirar o bago, correspondendo a 3,5%. 6 pacientes apresentaram esplenomegalia e 4 tiveram
acidente vascular cerebral. As infec¢des do trato respiratdrio e do trato urinario corresponderam
a 8,8% e 7,1%, respectivamente. 1 paciente apresentou sindrome toracica aguda e 10 foram
diagnosticados com osteonecrose, correspondendo a 8,8% (tabela 4).

O teste exato de Fisher revelou associacdo entre sexo e acidente vascular cerebral (X%
-6,04; p = 0,025), entre 0 gendtipo e Glceras de membros inferiores (X%w) = 10,747; p = 0,023)
e hemotransfusdo (X%a) = 27,785; p < 0,0001). O qui quadrado de Pearson revelou associagio
entre os grupos de pacientes adultos e fadigas (X%@m) = 5,002; p = 0,041) e problemas
odontoldgicos, oftalmicos e colelitiase (X?q) = 0,742; p = 0,444). 82,3% dos pacientes fizeram
uso continuo de Acido Fdlico para prevenir a aplasia medular e os medicamentos mais usados
para a dor foram Dipirona, Tilex e Paracetamol. Os porcentuais dos pacientes que fizeram uso

Morfina e Hidroxiureia foram, respectivamente, 2,7 e 7,1% (tabela 5).



SciELO Preprints - Este documento € um preprint e sua situacédo atual esta disponivel em: https://doi.org/10.1590/SciELOPreprints.3894

Discussao

Os resultados deste estudo corroboram com a literatura e podem ajudar a melhorar os
servigos oferecidos nos centros de referéncia pesquisados. O racismo sistémico ao longo da
histdria do pais fez com que a populagéo negra tivesse menos riqueza, status social mais baixo,
menos oportunidades de emprego e pior acesso aos cuidados de satde do que a maioria branca.
Isso significa que os cuidados com DF tém sido afetados por iniquidades.

A frequéncia de homens e mulheres com DF apresentou uma diferenca estatistica
significante. Estudos evidenciaram que o publico feminino busca por tratamento com mais
frequéncia do que homens. Isso decorre de questdes historicas e socioculturais e pelo fato das
mulheres receberem responsabilidades desde cedo, relacionadas a manutencdo das relacGes
sociais pautadas nos cuidados e oferta de servigos a outros (DIAS et al., 2017). Referente aos
dados do estado civil, foi evidenciado a alta prevaléncia de pessoas solteiras, esse indicativo
reflete na dificuldade das relacdes sociais das pessoas que possuem a DF. Este fato pode estar
relacionado ao estigma da doenga, assim como suas limitagdes e as repercussdes ocasionadas
(CORDEIRO; FERREIRA; SANTOS, 2014).

Sobre a escolaridade se observou a predominancia da média escolaridade, e esse dado
corrobora com o estudo realizado na Bahia, cujo objetivo era conhecer os aspectos envolvidos
na busca pelo tratamento da crise algica na DF a partir das concepgdes das
genitoras/responsaveis. O estudo demonstrou que pessoas com DF estdo sujeitas a auséncias
frequentes no ambiente escolar, em consequéncia dos sintomas como incontinéncia urinaria e
ictericia, crises algicas, bem como limitacdo de participar de atividades esportivas e distlrbios
sociais e emocionais (SILVA et al., 2021). Sabe-se que a baixa escolaridade repercute em
prejuizos aos individuos, em aspectos relacionados ao autocuidado, assim como aderéncia ao
tratamento reverberando negativamente no acesso a vida profissional, em virtude das
limitacBes relacionadas a leitura, comunicacdo e compreensdo (DESAI et al., 2017).

Sabe-se que o acidente vascular cerebral (AVC) é mais comum em pacientes com DF,
isso quando comparado a individuos que ndo tém a doenca, a prevaléncia € considerada em
torno de 3,75%, variando de acordo com o gendtipo da DF (DATTANI; JACKSON, 2017). Esses
resultados estdo proximos dos achados evidenciados pela pesquisa (3,5%) e a associagdo entre
0 numero maior de casos de AVC com pacientes do sexo masculino indica a provavel
existéncia de outros fatores de risco que tornam os homens com DF mais propensos ao AVC.
Os achados da associagdo entre o genotipo SS e as Ulceras de membros inferiores, sdo

sustentados por estudos que evidenciaram que as Ulceras sdo comuns na DF, e a frequéncia é
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maior em pacientes que apresentam o genotipo SS. O estudo ainda revelou que a prevaléncia
das ulceras foi 5 vezes maior em pacientes SS (13%), quando comparados com pacientes do
genotipo SC (2,3%) (ANTWI-BOASIAKO et al., 2020).

Referente aos dados acerca da fadiga como sintoma comumente relatado. Estudos
mostram que essa sintomatologia € frequentemente apresentada pelos pacientes com DF, sendo
classificada como grave e de dor imaginavel. Os dados evidenciados pela pesquisa, revelou
que 67% dos pacientes tiveram fadiga e isso repercutia diretamente nos aspectos de sua vida
diéria, bem-estar emocional, escolaridade e emprego, quando comparado aqueles que nao
manifestaram esse tipo de sintoma (OSUNKWO et al., 2021).

Destaca-se a baixa notificacdo da manifestacdo de osteonecrose nos individuos
estudados. Essa complicacdo é caracterizada pela lesdo 6ssea isquémica ocasionando a doenca
degenerativa, resultando em debilidade ao longo da vida, sendo a principal complicagédo
osteoarticular (PAULA B. DALTRO et al., 2020). Estudos apontam que cercam 30% das pessoas
que vivem com a DF sdo afetadas por essa intercorréncia clinica (ADESINA; NEUMAYR,
2019); (ALLALI et al., 2021). Logo, sugere-se que houve subnotificagcdo da prevaléncia de
osteonecrose nos pacientes atendidos nos centros de referéncia. A crise &lgica foi a
manifestacdo mais comum evidenciada pela pesquisa. Estudos apontam que € a maior causa de
hospitalizacdo. A caracteristica mais comum dessa manifestacdo € a duracdo que se prolonga
por quatro a seis dias (SILVA et al., 2021). Em conformidade com as manifestacdes clinicas
apresentadas, um estudo realizado em Cotonou na Africa envolvendo 204 emergéncias com
énfase em atendimentos a pacientes com DF, evidenciou ocorréncias clinicas que colocaram
em risco de vida desses pacientes que também sdo descritas neste estudo, sendo elas dor
abdominal (12,7%), osteoarticular (70,1%), peniana (4,9%), toracica (4,9%), assim como
também infeccdes do trato respiratdrio (18,6%) (DODO et al., 2018). Outro estudo evidencia
a sindrome toracica aguda como motivo para hospitalizacdo (ABD ELMONEIM et al., 2019).

Outro estudo com o objetivo de fornecer um relato aprofundado e significativo da
experiéncia da dor em pacientes com DF mostrou que os pacientes relatam suas dores como
dor inimaginavel, agonizante, continua, inevitavel e sem limites. Assim, o uso da analgesia se
torna indispensavel no enfrentamento da DF (COLEMAN et al., 2016). Frequentemente por
terem complicagdes as pessoas com DF carecem fazer uso de medicag0es que ajudam a mitigar
as intercorréncias, como tambem no tratamento. O uso de analgésicos ndo opiaceos/AINES,
tais como dipirona, ibuprofeno e tylex, sdo medicagdes usadas constantemente. A alta
predominancia do uso do &cido fdlico se explica por estar inserido como medicacdo do
tratamento de rotina (BRASIL, 2005).
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A frequéncia de pacientes que fizeram uso da hidroxiureia (7,1%) mostrou-se baixa,
diante do percentual elevado de pacientes com crises algicas, especialmente aqueles com
genotipos SS que poderiam fazer uso desse medicamento. A hidroxiureia aumenta os niveis de
HbF, sendo uma protecdo contra a vaso-oclusdo, além disso o uso da medica¢éo foi associado
a contagem de leucocitos e plaquetas. A sua acdo fornece beneficios como aumento da
hidratacdo de hemacias, reducdo no numero de episodios de dor e da mortalidade em 40%
(DARBARI; SHEEHAN; BALLAS, 2020). A hidroxiureia ndo funciona em pessoas com
hemoglobinopatia SC e ndo deve ser administrada a mulheres gravidas.

O racismo estrutural leva a disparidades de recursos, mas também leva a tratamentos
diferentes nos cuidados médicos, especialmente para uma doenca que causa crises de dor aguda
que s@o mais bem tratadas com opioides. Quando 0s negros aparecem em um pronto-socorro
com uma crise de dor severa, eles séo frequentemente presumidos como buscadores de drogas.
As evidéncias mostram que os medicos sdo mais propensos a rejeitar a dor das pessoas negras.
Embora o preconceito contra os negros se aplique a todas as idades, € muito mais comum contra
adolescentes e adultos, que, ao contrério das criancas, sdo rotineiramente suspeitos de buscar
analgésicos opioides para um vicio (NOWOGRODZKI, 2021).
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Consideracoes finais:

A centralizacdo do atendimento dos pacientes com DF através da criacdo de centros de
referéncia por meio da Portaria do Ministério da Satde n° 1.018/2005, possibilitou um melhor
acompanhamento desses pacientes. Este estudo caracterizou o perfil sociodemogréfico e
clinico dos pacientes com DF atendidos nos centros de referéncia no municipio de Salvador,
mas também apontou a necessidade de melhorias em alguns servicos ofertados nos centros de
referéncias pesquisados. O nimero de mulheres que procuram os centros de referéncia é maior
que o de homens. Faz-se necessario pensar em estratégias que alcance o publico masculino
para aderir aos tratamentos oferecidos nos centros. Mais de 90,0% dos pacientes sdo solteiros,
demonstrando a dificuldade das pessoas com DF se socializarem devido ao estigma da doenga.
A média escolaridade desses pacientes também reflete a dificuldade de frequentarem as aulas
regularmente em consequéncia dos sintomas apresentados. As manifestacdes clinicas mais
comuns foram as crises algicas e a ictericia e as intercorréncias mais comuns foram internacoes
devido as crises algicas e hemotransfusdo. Foram observadas associa¢fes entre sexo e acidente
vascular cerebral, entre o0 genotipo e Ulceras de membros inferiores e hemotransfusdo. A
associacdo entre o numero maior de casos de AVC com pacientes do sexo masculino indica a
provavel existéncia de outros fatores de risco que tornam os homens com DF mais propensos
ao AVC. O numero de pacientes com osteonecrose (8,8%) provavelmente esta subnotificado e
0s percentuais baixos de pacientes que fazem uso da morfina e hidroxiureia apontam para a
necessidade de ampliar a oferta desses medicamentos para diminuir as crises algicas e melhorar

a qualidade de vida.
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Tabela 1. Dados sociodemograficos dos pacientes com Doencas Falciformes.

Dados sociodemograficos Frequéncia Percentual (%)
Ambulatério

Carlos Gomes 524 87,5
Vale das Pedrinhas 75 12,5
Total 599 100,0
Sexo

Masculino 270 45,1
Feminino 329 54,9
Total 599 100,0
Raga/Cor

Branco 19 3,2
Negro 342 57,0
Pardo 182 30,4
Indigena 01 0,2
Ndo declarado 55 9,2
Total 599 100,0
Estado civil

Solteiro 542 90,5
Casado 35 5,8
Divorciado 01 0,2
Viavo 01 0,2
Ndo declarado 20 33
Total 599 100
Etapa da Educagéo

Analfabeto 01 0,2
Educacdo Infantil 05 0,8
Ensino Fundamental incompleto 72 12,0
Ensino Fundamental completo 125 20,9
Ensino Médio incompleto 25 42

Ensino Médio completo 93 15,5
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Ensino Superior incompleto 14 2,3
Ensino Superior completo 08 1,3
Outros 02 0,3
Néo declarado 254 42,4
Total 599 100,0

Tabela 2. Hemoglobinopatias

Hemoglobinopatia Frequéncia Percentual (%0)
SS 52 46,0

SC 54 47,8
S/Beta talassemia 3 2,6

Beta talassemia 2 1,8
Outros 2 1,8

Total 113 100,0

Tabela 3. ManifestacGes clinicas mais comuns.

Manifestacdes Clinicas Frequéncia Percentual (%0)
Crise Algica 102 90,3
Dispneia 22 19,5
Fadiga 19 16,8
Ulcera 14 12,4
Dor abdominal 25 22,1
Ictericia 75 66,4
Priapismo 10 8,8

Outros 46 40,7
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Tabela 4. ManifestacOes e intercorréncias clinicas.

Intercorréncias clinicas Frequéncia Percentual (%)
Internacdo 95 84,1
Hemoterapia 66 58,4
Sequestro esplénico 2 1,8
Esplenectomia 4 3,5
Esplenomegalia 6 3,5
Acidente vascular cerebral 4 3,5
Infecgdo do trato respiratorio 10 8,8
Infec¢do do trato urinario 8 7,1
Sindrome torécica aguda 1 9
Osteonecrose 10 8,8
Outros 52 46,8

Tabela 5. Uso de medicamentos

Medicamentos Frequéncia Percentual (%)
Dipirona 53 46,9
Tylex 14 12,4
Ibuprofeno 14 12,4
Morfina 3 2,7
Hydrea 8 7,1
Acido Folico 93 82,3

Outros 73 64,6
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