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RESUMO

Introducéo: A doenca falciforme é uma das doencas mais comuns no mundo, é hereditéria
e caracteriza-se pela presenca da hemoglobina S. O Programa Nacional de Triagem
Neonatal tem proporcionado o diagnéstico precoce da doenga falciforme em neonatos,
contribuindo para melhor qualidade de vida dos casos confirmados. Objetivo: descrever
o perfil epidemioldgico quanto aos aspectos sdcio demograficos e clinicos da doenca
falciforme. Métodos: Trata-se de estudo

descritivo com dados secundarios registrados de 1994 a 2018, que incluiram dados de
prontuérios de 668 pacientes com a doenca falciforme no Estado do Ceara entre 0s anos
de 1964 e 2018, por meio do sistema de informacdo de trés unidades de referéncia, com
atendimento do Sistema Unico de Satde. Realizou-se a descrigio das variaveis por meio
do calculo das médias, medianas, frequéncia absoluta e relativa. Resultados: Observou-
se que a maioria dos casos foi encontrado em Fortaleza (74,4%) com atendimento na
hemorrede (51,5%). As mulheres foram maioria (53%), sendo a cor parda a de maior
predominancia (69%). Os dados clinicos da maioria dos casos apresentaram prevaléncia
de hemoglobinopatia SS (HbSS) (69,9%), necessidade de transfusfes (53,3%), crise
algica (54,9%), pneumonia (17,1%) e utilizacdo de &cido folico (89,1%). Conclusao: As
mulheres e pessoas de cor parda representaram a maioria da amostra com anemia
falciforme ao longo de meio século. Observou-se predominancia da Hemoglobinopatia
do tipo HbSS e ocorréncia de transfusdes, sem informagdes quanto ao nimero de sessdes
realizadas.

Palavras chave: Doenca falciforme, Complicagdes, Epidemiologia.

ABSTRACT

Introduction: Sickle cell disease is one of the most common diseases in the world, it is
hereditary and is characterized by the presence of hemoglobin S. The National Neonatal
Screening Program has provided early diagnosis of sickle cell disease in neonates,
contributing to a better quality of life for Confirmed cases. Objective: to describe the
epidemiological profile regarding the socio-demographic and clinical aspects of sickle
cell disease. Methods: This is a descriptive study with secondary data recorded from 1994
to 2018, which included data from medical records of 668 patients with sickle cell disease
in the State of Ceara between the years 1964 and 2018, through the information system
of three units of reference, with assistance from the Unified Health System. The
description of the variables was performed by calculating the means, medians, absolute
and relative frequency. Results: It was observed that the majority of cases were found in
Fortaleza (74.4%) with assistance in hemorrhoids (51.5%). Women were the majority
(53%), with brown skin being the most prevalent (69%). The clinical data of most cases
showed a prevalence of SS hemoglobinopathy (HbSS) (69.9%), need for transfusions
(53.3%), pain crisis (54.9%), pneumonia (17.1%) and use folic acid (89.1%). Conclusion:
Women and brown people represented the majority of the sample with sickle cell anemia
over half a century. There was a predominance of HbSS-type hemoglobinopathy and the
occurrence of transfusions, without information regarding the number of sessions
performed.

Keywords: Sickle cell disease, Complications, Epidemiology.
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1 INTRODUCAO

A Doenca Falciforme (DF) destaca-se como uma das doencas hematoldgicas
hereditarias mais comuns no mundo. E uma doenca cronica, hereditéria, caracterizada
pela presenca acentuada da hemoglobina S, recorrente de manifestacbes clinicas
especificas e consequentemente graves que necessitam de cuidados especiais aos
pacientes. No Brasil, a DF é tratada como uma questdo de saude publica, em decorréncia
da prevaléncia de 2 a 8% da populacdo e morbimortalidade.

Estima-se que, no Brasil, nascam em média 3.000 crian¢as com DF, enquanto que
nos Estados Unidos em torno de 100.000 pessoas possuem DF. As regides brasileiras de
maior prevaléncia, em ordem decrescente, sdo: Nordeste, Sul e Sudeste, com evidéncia
nos estados de Salvador, S&o Paulo, Rio de Janeiro e Minas Gerais.

O Estado do Ceara ocupa o 8° lugar em prevaléncia dentre os residentes de cor
parda, e a classificacdo étnica apresenta caracteristicas de miscigenacdo, dentre eles o
preto, negro, afrodescendente, tendo sido historicamente associado aos escravos e aos
pobres. Deste modo, as regides com uma populagdo maior de afrodescendentes, impactam
tanto na prevaléncia de novos casos de DF e/ou no trago falciforme.3

Com os avancos no tratamento, a taxa de mortalidade infantil diminuiu
significativamente nas Ultimas décadas. Por outro lado, 0 aumento do nimero de adultos
com complicagdes tardias da anemia falciforme é preocupante.1,2

No Brasil, 0 movimento feminista, fomentou uma das grandes conquistas para o
ambito da saude, assim promovendo a implanta¢do do Programa de Atencdo a Anemia
Falciforme, tendo como conseguinte o surgimento do Programa Nacional de Triagem
Neonatal (PNTN). Corrobora-se que a luta pelo reconhecimento da DF como problema
de salde publica, perpassou o cenario politico, buscando dirimir as diferencas
socioeconémicas brasileiras primando uma atencao integral justa para toda a populacéo
falcémica. O PNTN dispde de acbes equanime na satde onde temos o diagnostico precoce
de DF nos neonatos que sdo fundamentais para a intervencdo das politicas de satde
direcionadas para a populacéo negra.4

Para a prevencdo e controle das hemoglobinopatias foi estabelecido no Brasil,
conforme a Portaria n © 822, do Ministério da Saude, publicada em 2001, o PNTN, que
busca alcancar cobertura de 100% dos recém-nascidos vivos, exercendo, desta forma,
com os principios de equidade, universalidade e integralidade que devem pautar as a¢oes

de salde.5
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Ademais o PNTN atua como rastreamento populacional, que tem como objetivo
identificar distirbios e doengas no recém-nascido (RN), em tempo adequado, para
intervencdo apropriada que garante tratamento e acompanhamento continuo as pessoas
com diagndstico positivo, com vistas a reduzir a morbimortalidade e melhorar a sua
qualidade de vida. Nesta perspectiva, € fundamental que seja incluindo como um forte
aliado das politicas de salde a promocdo da educagdo continuada, tanto para
conhecimento e esclarecimento a comunidade sobre a DF, como a importancia da
capacitacdo dos profissionais de satde.6,4 O objetivo deste estudo foi descrever o perfil
epidemioldgico quanto aos aspectos socio demograficos e clinicos da DF no estado do

Ceara.

2 METODO

Trata-se de um estudo transversal com abordagem descritiva com dados
secundarios que incluiu 668 prontuarios dos pacientes com a doenca falciforme no Estado
do Ceard entre os anos de 1964 e 2018. Foram incluidos dados coletados por meio do
sistema de informac#o de trés unidades de referéncia, com atendimento do Sistema Unico
de Saude (SUS): Centro de Hematologia e Hemoterapia do Ceard (HEMOCE- inclui a
Hemorrede do Ceara), Hospital Infantil Albert Sabin (HIAS - referéncia no atendimento
de criancas e adolescentes do Ceara) e Hospital Universitario Walter Cantidio (HUWC).
Cada unidade de referéncia apresenta um sistema que foi utilizado para coleta e dados;
HEMOCE - Hemovida Web; HIAS- Sistema de Informacdo Hospitalar do DATASUS
(HOSPUB) e HUWC- MASTER.

A populacdo deste estudo foi composta por todos os casos diagnosticados com
doenca falciforme (775), de acordo com o Cddigo Internacional de Doenca Versdo 11
(CID) no Cap. 03 sobre as Doengas do Sangue e dos Orgdos Hematopoiéticos e Alguns
Transtornos Imunitarios, no grupo das Talassemias (D.56) e Transtornos Falciformes
(D.57). Foram excluidos 107 casos duplicados e com dados inexistentes ou incompletos
de nascimento e diagnostico, totalizando 668 casos analisados.

A coleta de dados ocorreu no periodo de maio a novembro de 2018, mediante a
utilizacdo de uma ficha de investigacdo epidemioldgica, construida pelas autoras, com
dados sociodemograficos (sexo, cor, local de origem) e dados clinicos sobre a doenca
falciforme (tipo de DF, medicacéo e numero de transfusdes). Os dados foram digitados

no software Excell e analisados eletronicamente no Epi Info 7.0®. Realizou-se a
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descricdo das variaveis do estudo por meio do calculo das médias, medianas, frequéncia
absoluta e relativa a fim de apresentar os dados em tabelas e graficos.

A pesquisa foi aprovada no Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da Universidade
Estadual do Ceara (UECE), instituicdo proponente com parecer de n° 2.551.720 e nas
referidas instituicdes coparticipante: HIAS (parecer n® 2.668.033), HUWC (parecer n°
2.699.474) e HEMOCE (Carta de anuéncia). Foram respeitados todos os principios éticos
preconizados na Resolucdo N°466/2012, do Conselho Nacional de Saude que dispde
sobre as normas regulamentadoras para o desenvolvimento de pesquisas envolvendo seres

humanos.7

3 RESULTADOS

Foram observados 668 casos de anemia falciforme registrados nos sistemas de
informacao das unidades HEMOCE, HIAS E HUWC. Observou-se ocorréncia da DF em
Fortaleza (74,4%), Crato (11,4%), Sobral (9,7%), Iguatu (3%) e Quixada (1,5%).

A maioria dos pacientes foram atendidos na Hemorrede, sendo distribuidos nos
Hemocentros: Hemoce Fortaleza (Hemocentro Coordenador) , Hemoce Crato , Hemoce
Sobral, Hemoce Iguatu e

Hemoce Quixada . As outras duas instituicdes de referéncia em atendimento aos

falcémicos do estudo registraram no HIAS e no HUWC (Figura 1).

Figura 1 - Apresentacdo dos casos da Doenca Falciforme distribuidos pelas intituicGes de referéncia
estaduais. Cear, 1964 a 2018

HIAS HUWLC FORTALEZ | H. CRATO | H. IGUATU
A

W Hospitais 36 12 26 11 2 2 10

H.
H. 50BRAL
Qu MADA
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A doenca falciforme apresentou prevaléncia no sexo feminino, em pessoas da
raca/cor parda, sendo a maioria dos casos em pessoas de 20 a 59 anos e maior

ocorréncia na zona urbana (Tabela 1).

Tabela 1- Caracterizacdo das varidveis sexo, raca/cor, faixa etéria e localidade, dos casos de anemia
falciforme no Estado do Ceard (1964-2018) (n= 668). Ceard, 2018.

VARIAVEIS N %
Sexo
Feminino 354 53,0
Masculino 314 47,0

Raca/cor (autodeclarada)

Parda 461 69,0
Preta 61 9,1
Branca 47 7,0
Amarela 7 1,0
Ignorado/branco 92 13,8
Faixa Etéria

1-9anos 168 25,1
10 - 19 anos 140 21,0
20 -59 anos 341 51,0
> 60 anos 19 2,8
Localidade

Zona Urbana 465 69,6
Zona Rural 203 30,4

Quanto aos aspectos clinicos da doenca falciforme observou-se que a maioria dos
casos apresentou Hemoglobinopatia do tipo HbSS, ocorréncia de transfusfes e sem

informac@es quanto ao nimero de transfusdes realizadas (Tabela 2).

Tabela 2 — Apresentacdo dos tipos de hemoglobinopatias, ocorréncia de transfusdo sanguinea nos casos da
Doenca Falciforme Ceard(1964-2018). Ceara, 2018.

VARIAVEIS n= 668 %

Tipo de Hemoglobinopatia

HbSS 467 69,9
Hb_BETA 94 14,1
HbSC 69 10,3
HbCC 10 15
Hb_ALFA 11 1,6
HbSD 4 0,6
HbSD 1 0,1
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Outras hemoglobinopatias 12 1,9
Transfusdes

SIM 358 53,5
NAO 310 46,5
N° Transfusdes (n=358)

1a 10 vezes 127 354
11 a 20 vezes 26 7,2
>20 vezes 9 2,5
Sem informacédo 196 54,7

Sobre os dados clinicos da DF no Estado do Ceard este estudo inferiu que a
maioria dos casos apresentou crises algicas e pneumonia. E quanto ao uso de um ou mais

medicamentos observou-se a 0 acido félico como o mais usado (Tabela 3).

Tabela 3 — Dados clinicos da doenca falciforme no Estado do Ceara quanto aos aspectos da dor,
complicagdes e uso de medicamentos (1964-2018) (n= 668). Ceara, 2018.

Variaveis N %
Manifestacédo clinica
Crise Algica 367 54,9
Febre 67 10,0
Dor Abdominal 37 55
Artralgia 33 49
Edema 30 4,5
AVC 27 4,0
Cefaleia 25 3,7
Complicacéo
Pneumonia 114 17,1
Ferritina alta 112 16,8
Ictericia 74 11,1
Sequestro Esplénico 72 10,8
Litiase Biliar 53 7,9
Hepaticas 37 55
Priapismo 14 2,1
Vaso Oclusao 10 15
Ulcera 9 1,3
Dor Lombar/ Necrose (mesma proporc¢ao) 4 0,6
Uso de um ou mais medicamentos
Acido Félico 595 89,1
Hidroxiureia 308 46,1
Dipirona 104 15,6
Benzetacil 58 8,7
Pen_Oral 47 7,0
Ferro 43 6,4
Paracetamol 40 6,0
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Exjade 8 1,2
AAS 7 1,0
Pen_Cristalina 6 0,9
Ibuprofeno 4 0,6
Noripurum/ Furosemida (apresentaram mesma propor¢éo de uso) 2 0,3
Anlodipino/ Buscopan/ Citoneurim (apresentaram mesma
proporcao de uso) 1 0,1

4 DISCUSSAO

O estado do Ceara, apresenta um namero expressivo de casos registrados de
usuarios com DF, correspondente ha 668 casos no periodo de 1964 a 2018. Este estudo
demonstrou a incidéncia regional da DF no estado do Ceard, apresentando a descrigdo das
unidades de referéncia que prestam a assisténcia para o atendimento pablico deste grupo
populacional, incluindo a compreensdo dos aspectos historicos, epidemioldgicos e
clinicos da DF.

A partir dos dados coletados foi possivel detectar que a DF apresentou prevaléncia
no sexo feminino, em pessoas da raga/cor parda, sendo a maioria dos casos em pessoas
de 20 a 59 anos e maior ocorréncia na zona urbana (Tabela 1).

Nesta perspectiva, através da evolucdo do processo historico de luta pelo
reconhecimento da doenca como problematica de salde publica, ocorreu a ascensdo dos
movimentos sociais negros no &mbito mundial e no Brasil. No tocante, identificou-se que
a DF também é encontrada entre pessoas de cores branca (7%), amarela (1%) e ignorado
(13,8%), logo concretizando que a miscigenacdo € inerente a ampliacdo da doenca a
outros grupos étnicos. Ressalta-se que a conquista dos movimentos sociais e que um pais
considerado mestico deve ter como pilar salutar, a ampliacdo dos programas de saude e a
luta pela conquista para a qualidade de vida dos falcémicos.

O Instituto de Pesquisa e Estratégia Econémica do Ceara aponta que a cor parda
é preeminente entre os residentes no estado do Ceara. Observamos nos resultados uma
distincdo discreta entre a variavel de género dos falcémicos, entretanto, corrobora-se que
a escassez na literatura corresponde aos fatores de origem da DF, pois trata-se de uma
patologia hereditaria ndo relacionada ao sexo. Assim, ndo identificando fundamentacGes
cientificas que aponte a distingdo do género para a mesma magnitude da doenca.®°

Na andlise dos dados sociodemogréficos, verificou-se que a faixa etaria
apresentou dados expressivos da quantidade de casos registrados de anemia falciforme
no Estado do Ceara. Porém, individuos com 60 anos ou mais corresponderam somente a

2,8%, destacando-se como 0 menor nimero de casos registrados entre as faixas etarias.
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Considerando que a expectativa de vida, antes do tratamento medicamentoso, para a
populacdo com DF é de aproximadamente 48 anos, a letalidade revela impacto social da
doenca.

Nas ultimas décadas, ocorreu uma integralizacdo das politicas de salde para o
fortalecimento assistencial as pessoas com DF, tal fato corrobora para que o estado do
Ceard, realize divulgacdo das instituicdes de referéncia em atendimento aos falcémicos.
Compreende-se que a invisibilidade da doenca ou o desconhecimento acarretam danos a
salde do paciente, logo, tornando crucial o preparo da familia e do paciente cronico com
a promogao do autocuidado.®

Neste sentido, as politicas de salde apontam que a descoberta precoce através da
Triagem Neonatal promove a identificacdo e quantificacdo dos falcémicos, favorecendo
a qualidade de vida e os impactos caracteristicos da DF.*°

Em relacdo a apresentacdo dos casos da DF distribuidos pelas instituicbes de
referéncia do Estado do Ceara encontradas nesse estudo, tem-se que 0s principais casos
estdo localizados em Fortaleza (74,4%), Crato (11,4%), Sobral (9,7%), Iguatu (3%) e
Quixada (1,5%). Sabe-se que a regido Nordeste apresenta destaque de 38,4% de todos 0s
residentes do Brasil para a cor parda, tendo o Ceara ocupado o 8° lugar nesta proporcéao
categorica.*?

Outro dado relevante elencado nos resultados foi a apresentacdo dos tipos de
hemoglobina, porém, é fundamental compreendermos que a DF é uma alteracdo genética
especifica da hemoglobina S (ou Hb S), que consequentemente causa a deformidade dos
eritrocitos em forma de “foice” ou “meia-lua”. Evidencia-se que, as DF mais frequentes
sdo a anemia falciforme (ou Hb SS), a S beta talassemia ou microdrepanocitose, € as
duplas heterozigoses Hb SC e Hb SD. As hemoglobinopatias correspondem a um
conjunto de patologias responsaveis pela alteracdo na hemoglobina. A hemoglobinopatia
SS (HbSS) também é conhecida como anemia falciforme (AF) 2.

No que concerne as manifestacdes clinicas da DF identificam-se varia¢des clinicas
resultante dos aspectos das hemacias, que interferem no fluxo sangue da microcirculagéo,
gerando aderéncia a parede do vaso sanguineo. A aderéncia é atrelada as consequéncias
da hipofluxo sanguineo e vaso-oclusdo nos capilares, provocando estase venosa e
hipoxemia, emergindo as crises dolorosas, agudas e a lesdo tecidual organica progressiva
e cronica.’® Tal observacdo complementa os achados do estudo, especificando a crise
algica como a principal manifestacéo clinica apontada pelos falcémicos e caracterizando

as crises vaso-oclusivas como fator clinico preponderante da doenca.
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Desta forma, o pulméo constitui um dos principais alvos de complicacdo aguda e
cronica, por ser um 6rgdo propicio a falcizagdo em decorréncia as suas peculiaridades
anatdémicas, fato este identificamos a pneumonia como a principal complicagdo clinica da
DF. A ferritina alta, a ictericia e 0 sequestro esplénico correspondem ha sinais evidentes
da DF. A ictericia pode estar conexa com a menor sobrevida das hemécias e com a
formacdo de anemia hemolitical®1e,

Dentre as complicagcbes da DF, verificou-se na literatura que o priapismo
apresenta como uma situacdo vexatOria, constrangedora e entrelacada ao
desconhecimento dentre os profissionais da satde e demais funcionarios dos servicos de
apoio, podendo refletir diretamente no atendimento imediato destes pacientes. Com isso,
a aderéncia ao tratamento, 0 acompanhamento, o autocuidado e o conhecimento sobre a
fisiopatologia da doenca amenizam os danos a saude sexual masculina e minimiza
situacbes vexatorias. Em casos de emergéncias hospitalares, o paciente tendo a
possibilidade de informar ao profissional sua condicdo patoldgica, garante de imediato a
sua privacidade. 1?13

O Priaprismo é considerado uma emergéncia uroldgica que consiste na erecao
peniana prolongada e dolorosa, involuntaria, ndo acompanhada de desejo ou estimulo
sexual, durando mais de 30 minutos. Acontece em decorréncia da vasocluséo, da reducéo
de circulacdo sanguinea no pénis, deve ser tratado como emergéncia que pode levar a
impoténcia sexual permanente. Este é um problema comum entre pacientes do sexo
masculino com DF, podendo desenvolver hipertensdo pulmonar.4

Sobre 0 uso das principais medicagdes utilizadas pelos usuarios no momento da
pesquisa, apareceram o acido folico, a hidroxiureia e a Dipirona. Verificou-se no estudo
que, sdo medicacdes de escolhas para o tratamento da DF e que melhoraram
significativamente a satde dos pacientes. E valido destacar que a hidroxiureia apresenta
exceléncia clinica e hematoldgica, reducdo dos episddios de vaso oclusdo, minimizagédo
da polimerizacéo das hemaécias defeituosas e adesdo vascular, tendo impacto positivo na
sobrevida dos falcémicos, reducdo da frequéncia das crises algicas, diminuicdo na
frequéncia das internacGes hospitalares e consequentemente corrobora para a qualidade
de vida do paciente. O &cido félico é fundamental para a multiplicacéo celular. O uso da
dipirona ameniza os episddios de dores algicas. Para o tratamento das criancas utiliza-se
antibioticos e imunobioldgicos.*81°

Adesdo medicamentosa representa melhoria na qualidade de vida, reduz

significativamente as complicac@es patologicas, diminui o indice de morbimortalidade e
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quando associados ao autocuidado com o corpo promove a prevaléncia e estimativa de
vida aos falcémicos!’.

O estudo apresentou duas limitac6es correspondestes ao periodo da coleta. Apesar
do contato efetivo com os técnicos de informatica disponibilizando as informacdes do
Sistema Master, ndo foi possivel coletar todos os casos registrados dos pacientes com DF
no HUWC, e na Hemorrede o acesso ao formulério do sistema Hemovida ndo foi
disponibilizado a contento.

Em contrapartida, no HIAS, além do acesso ao sistema HosPub, obtivemos
informacdes do ambulatorio de hematologia através da enfermeira, responsavel pelo
setor, bem como, presteza da médica, que atende aos pacientes com DF que
disponibilizou a listagem pessoal de controle do atendimento dos falcémicos. Deste
modo, fortalecendo as descri¢des do perfil epidemioldgico, aspectos socio demograficos
e clinicos dos casos falcémicos registrados no estado do Ceara. Porém, os niumeros de DF
podem apresentar uma variacdo superior a realidade identificada, pois os dados foram
disponibilizados apenas do sistema publico de satde e houve dificuldade em coletar todos

0S nUmeros.

5 CONCLUSAO

O estudo inferiu que durante meio século, na populagdo estudada, as mulheres e
0s que se autodeclararam pardos foram predominantes. Esses resultados favorecem o
planejamento de acgdes eficazes para o aconselhamento genético de futuras geracdes e
para o tratamento medicamentoso adequado, garantindo de promocdo da salde dos
pacientes acometidos pela doenca no estado do Ceard. A identificacdo do tipo de
Hemoglobinopatia é importante para o aconselhamento genético de futuras geracdes,

assim como o tratamento medicamentoso adequado.
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