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RESUMO

CONCEICAO, Olivia de Souza. Principais manifestagcfes clinicas em portadores
de anemia falciforme relacionado a qualidade de vida. 2016. 53 f. Trabalho de
Concluséo de Curso (Graduacédo) — Curso de Biomedicina, Centro Universitario
Luterano de Palmas, Palmas/TO, 2016.

A anemia falciforme é uma doenca com alta prevaléncia no Brasil e por isso é
classificada como um problema de saude publica. Devido a sua variedade de
manifestacdes clinicas, causa alteracdes fisicas, sociais e emocionais nos individuos
portadores. E uma doenca cronica, com fisiopatologia variada, e seus portadores
enfrentam restricbes em sua qualidade de vida, desde a infancia precisam conviver
com limitagBes relacionadas a doenca. Esse estudo permitird conhecer a realidade
dos pacientes portadores de anemia falciforme, aumentando seu proprio
conhecimento e de seus familiares, quanto e como as manifestacdes clinicas
apresentadas por eles afetam sua qualidade de vida. Esta revisdo tem o objetivo de
relacionar a percepcao da qualidade de vida as principais manifesta¢des clinicas dos
portadores de anemia falciforme. Seis manifestacGes clinicas foram identificadas
como as mais comuns: Sequestro Esplénico Agudo, Infeccbes, Ulceras, Crises de
Dor, AlteracGes Renais e Alterac6es pulmonares. O sequestro esplénico agudo foi a
principal manifestagdo apresentada por criangas menores de cinco anos de idade.
As infeccdes generalizadas representam a principal causa de morte em criancas
desta faixa etaria. Em adolescentes e adultos o principal sintoma clinico e também o
principal motivo de ébitos nesta fase da vida é a Sindrome Toracica Aguda. Adultos
também costumam apresentar problemas emocionais como a depresséo.
Constatou-se que ha variedade clinica na manifestacdo da doenca entre o0s
individuos portadores, e que a anemia falciforme tem uma intervencdo negativa na
vida do paciente, capaz de desenvolver problemas sociais e emocionais. Assim é
necessario o desenvolvimento de politicas publicas e estudos focados para essa
perspectiva, para a melhora da qualidade de vida do portador de anemia falciforme
para que seja possivel o aumento da expectativa de vida dele com qualidade.

PALAVRAS CHAVE: Anemia Falciforme, Hemoglobina S e Qualidade de Vida.
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1 INTRODUCAO

A doenca falciforme € uma hemoglobinopatia hereditaria, caracterizada pela
presenca da hemoglobina S em portadores desta patologia. A hemoglobina é uma
das mais abundantes moléculas presentes na composicdo da hemécia, que é
responsavel pelo transporte de oxigénio e gas carbdnico. Portadores de anemia
falciforme apresentam uma mutacdo genética que altera a molécula de hemoglobina
normal, produzindo a hemoglobina S, que modifica a estrutura da molécula
resultando em menor afinidade pelo oxigénio (CAVALCANTI, MAIO, 2011).

Possui fisiopatologia variada, visto que a presenca da hemoglobina S pode
estar associada a outras hemoglobinas variantes como hemoglobina C, D ou
talassemia. Todas essas possibilidades associadas a hemoglobina S, sdo um
exemplo de doenca falciforme. Homozigotos para hemoglobina S, HbSS, sao
considerados o0s portadores de anemia falciforme, apresentando assim a
manifestacdo mais severa da doenca e 0S que possuem apenas um gene para a
HbS, herdado de um do pais, recebem o nome de traco falciforme e geralmente sdo
assintomaticos em situa¢es rotineiras (MORAES, GALIOTI, 2010; MURAO,
FERRAZ, 2007).

E uma doenca herdada geneticamente, com grande prevaléncia no Brasil.
Estima-se que cerca de 25.000 a 30.000 individuos sejam portadores da anemia
falciforme e 3.500 nas¢cam todos 0s anos com essa anomalia (FELIX et al., 2010).
Um numero consideravel, que é associado a presenca de descendentes africanos
em territorio brasileiro, devido a vinda de negros escravizados ao Brasil, fato que
propiciou a miscigenacdo racial e a transmissdo do gene mutante as geracdes
(BRASIL, 2015).

A alteracdo da forma das hemacias provoca como principais caracteristicas da
doenca, vaso-oclusdo e hemdlise, que desencadeiam todas as manifestacbes
clinicas mais frequentes e constantes nos portadores, como problemas pulmonares,
neuroldgicos e renais (ALENCAR et al., 2015).

Considerando que a anemia falciforme é uma doenca cronica e de
manifestacdes clinicas variaveis, capaz de causar modificacdes fisicas, sociais e
emocionais nos individuos € comum tais pacientes apresentarem restricdes em sua
gualidade de vida (ROBERTI et al., 2010). Assim, esta revisdo visa relacionar a

qualidade de vida as principais manifestagfes clinicas dos portadores de anemia
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falciforme, além de proporcionar a divulgacdo de uma realidade pouco conhecida

sobre esse grupo.
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2 OBJETIVOS
2.1 Objetivo geral
Relacionar a percepcao da qualidade de vida as principais manifestacdes

clinicas em portadores de anemia falciforme.

2.2 Objetivos Especificos
e Identificar quais sdo as principais manifestacdes clinicas apresentadas por
pacientes falcémicos;
e Avaliar a percepcdo da qualidade de vida desses pacientes e associar de
acordo com o sexo, a idade dos individuos e as comorbidades;
e Contribuir no conhecimento dos portadores de anemia falciforme e seus
familiares, para que possam inteirar-se a respeito de cuidados que propiciem

uma melhor qualidade de vida.
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3 METODOLOGIA

Este estudo se refere a uma revisdo da literatura cientifica. A pesquisa
bibliografica foi realizada utilizando bases de dados eletrénicos Google Académico,
Scielo e PubMed. De acordo com os Descritores em Ciéncias da Saude (DeCs)
foram usados: Anemia Falciforme, Hemoglobina S e Qualidade de Vida. Artigos
nacionais e internacionais com data apdés o ano de 2000 foram selecionados, de

acordo com a importancia ao tema proposto.
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4 REFERENCIAL TEORICO
4.1 ANEMIA FALCIFORME

A doenca falciforme é um termo generalizado que compde um grupo de
anemias hemoliticas e hereditarias caracterizadas pelo predominio da hemoglobina
S. Esta é uma das doengas genéticas mais comum entre humanos. No Brasil, a
incidéncia de afetados todos os anos € de cerca de 3.500 recém-nascidos e estima-
se que de 25.000 a 30.000 tenham a doenca de acordo com o Ministério da Saude.
Um dado consideravel que é relacionado a presenca de afrodescendentes em
territério brasileiro, tornando assim, a anemia falciforme um problema de saulde
publica neste pais (BRASIL, 2015; FELIX et al., 2010; SILVA-PINTO et al., 2013;
SIGNORELLI et al., 2013).

A anormalidade que causa essa doenca é a troca de uma base de
nucleotideos (GAG por GTG, adenina pela timina) sintetizando assim o aminoacido
valina ao invés do acido glutdmico na posicdo 6 da cadeia de globina B. A cadeia
que sofreu a mutacdo dard origem a uma hemoglobina anormal, denominada de
hemoglobina S, presente em pacientes com anemia falciforme (SILVA-PINTO et al.,
2013; STYPULKOWSKI et al., 2010).

Essa mutacdo possui como consequéncia a alteracdo fisico-quimica da
molécula de hemoglobina produzida, pois o acido glutdamico possui carga negativa, e
a valina trata-se de um aminoacido neutro, alterando a carga normal da hemoglobina
(MORAES, GALIOTI, 2010).

Quanto as suas caracteristicas fisicas, a hemoglobina S se polimeriza quando
0 organismo enfrenta determinadas situagcbes como por exemplo, diminuicdo da
oxigenacdao, desidratacao celular, tempo de fluxo das hemacias na microcirculacao,
ou concentracdo intracelular da hemoglobina S, gerando assim, heméacias
deformadas, rigidas e em forma de foice, dai provem o termo falciforme, vindo do
inglés sickle, que significa foice, em portugués (ANVISA, 2002; MINISTERIO DA
SAUDE, 2012a; MORAES, GALIOTI, 2010; SOUZA et al., 2016).
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Figura 1: Fisiopatologia da Anemia Falciforme
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Fonte: MINISTERIO DA SAUDE, 2012b

A falcizacdo das hemacias ocorre pela polimerizacdo das hemoglobinas S,
conforme apresentado na figura 1, na reducdo de oxigénio disponivel, esse evento &
revertido com a oxigenacdo, desde que a membrana da heméacia, ndo esteja
definitivamente deformada. Tais hemacias, devido a sua morfologia alterada,
apresentam como principais consequéncias fisiopatolégicas episddios dolorosos
decorrentes do aumento da viscosidade sanguinea, vaso-oclusdo e hemolise, os
quais tendem a provocar complicacées tromboticas (ANVISA, 2002; ARAUJO et al.,
2015; STYPULKOWSKI et al., 2010).
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A anemia falciforme é uma doenca hereditaria de carater genético e é
necessario que em geral, os pais sejam portadores de apenas um gene afetado
(heterozigotos), produzindo hemoglobina A (HbA) e hemoglobina S (HbS),
hemoglobina AS (HbAS) transferindo assim cada um o gene alterado para a crianga,
que sera portadora da anemia falciforme (homozigoto, SS). O termo anemia
falciforme é usado apenas neste caso, em que o portador € homozigoto SS, o que
representa maior gravidade sintomatologica (ANVISA, 2002; CAVALCANTI, MAIO,
2011).

Quadro 1: Diagnoéstico/Determinacdo do Gendtipo

Diagnostico Determinacao do gendtipo
Padrao normal Hb AA
Doenga falciforme Hb SS, Hb SC, Hb SD, Hb S/ tal.
Trago falciforme Hb AS
Trago Hb AC, Hb AD, Hb E

Fonte: MINISTERIO DA SAUDE, 2015.

Conforme o quadro 1 acima ilustra, a relacdo entre diagnostico e a
determinacdo do gendtipo das hemoglobinas, o gene responséavel pela producéo da
HbS pode aliar-se a outras alteracbes genéticas das hemoglobinas, como
hemoglobina C, D, e beta-talassemia, causando assim outras hemoglobinopatias,
denominadas, nesta ordem, hemoglobinopatia SC, hemoglobinopatia SD, e S/beta-
talassemia (ANVISA, 2002; SIGNORELLI et al., 2013).

4.1.1 Origem da Anemia Falciforme

Pesquisas antropolégicas realizadas através de andalises de biologia
molecular propéem que o alelo mutante para a producdo da hemoglobina S tenha
sido manifesto ha aproximadamente 50 ou 100 mil anos entre populagcbes asiaticas
e africanas, sendo predominante no continente africano (TORRES, BONINI-
DOMINGOS, 2005).

A presencga da hemoglobina S tem vasta distribuicdo nos continentes. Mais

especificamente em alguns paises da Africa Equatorial, Arabia, india e Italia. Em
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determinadas regides desses paises, sua prevaléncia pode atingir até 50% da
populacdo do local. A mutacéo que originou a HbS chegou ao Brasil pela imigragao
forcada dos escravos, e a partir desse fato, a distribuicdo da doenca ocorreu de
maneira heterogénea, sendo mais comum onde a populacdo de antepassados
afrodescendentes € maior, ou seja, norte e nordeste. A figura 2 abaixo demonstra a
distribuicdo da prevaléncia em porcentagem da presenca da doenca falciforme no
Brasil (ANVISA, 2002; BATISTA, ANDRADE, 2005; CANCADO, JESUS, 2007;
ELLER, SILVA, 2016; MURAO, FERRAZ, 2007).

Figura 2: Prevaléncia em porcentagem da doenca falciforme nas regiées Norte e

Nordeste em comparacao com Sul e Sudeste do Brasil

Reqides Norte e Nordeste
_ Prevaléncia de 6% a 10%

Regides Sul e Sudeste
Prevaléncia de 2% a 3%

Fonte: MINISTERIO DA SAUDE, 2015.

Estudos mostram que heterozigotos para a hemoglobina S (HbAS) possuem
taxas menores de mortalidade por malaria em comparagdo com nao portadores (Hb

AA) e com individuos homozigotos para hemoglobina S (HbSS). Isso ocorre pelo
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fato de a hemoglobina S diminuir o risco de infeccdo pelo parasita da malaria,
Plasmodium falciparum, muito comum em regides subtropicais ou tropicais (KOCH et
al., 2000; SOUZA et al., 2016).

O protozoério é transmitido ao homem por via sanguinea, normalmente por
mosquitos da classe Anopheles, ou por alguma outra via em gque o sangue de uma
pessoa sa entre em contato com 0 sangue de uma pessoa contaminada, como por
exemplo, por meio de transfusdes sanguineas, seringas compartilhadas no uso de
drogas ou para algum outro fim, ou até mesmo na gestacdo da mae para o filho
(TORRES, BONINI-DOMINGOS, 2005).

A doenca pode ser causada por quaisquer uma das especies do género
Plasmodium, sendo as que apresentam maiores taxas de ocorréncias séo: P.
falciparum, P. vivax, P. malarie. Entretanto, o mais agressivo € o P. falciparum, que é
capaz de se multiplicar no organismo de forma mais répida, infectando mais
hemécias e causando sua consequente destruicdo, desenvolvendo um quadro mais
intenso de anemia, bem como malaria cerebral. Além do mais, as heméacias
parasitadas pelo protozoario sofrem alteragcbes estruturais, tornando-as mais
aderentes entre elas e entre as paredes dos vasos, produzindo pequenos coagulos
aumentando o risco de desenvolver problemas trombdéticos e cardiacos (MACHADO
et al., 2010; TORRES, BONINI-DOMINGOS, 2005).

Por se tratar de uma doenca hematdlogica, pois 0s protozoarios infectam as
hemacias do organismo, a malaria tem provocado o desenvolvimento de varios
estudos a respeito da presséo seletiva que a doenca desempenha no homem, de
forma especial nas celulas vermelhas do sangue. E de que forma a alteracédo da
estrutura das hemacias fornece um efeito protetor contra a malaria (MACHADO et
al., 2010).

Acredita-se que o motivo dessa protecao € derivado da fragilidade da célula
falcémica, onde proteinas da membrana reconhecem a invasao parasitaria e dessa
forma ativam mondcitos/ ou outras células do sistema fagocitico, antecipando sua
remocgdo da corrente sanguinea. Outra hipotese, é que os eritrocitos de individuos
com HDbAS infectados tem a predisposicdo de ficar em forma de foice mais rapido
gue os que nao foram parasitados, assim com o0 oxigénio reduzido no interior da
hemécia, os parasitas morrem dentro das células. Entende-se que essa protecéo foi

o que provavelmente desencadeou a alta frequéncia de hemoglobina S na
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populacdo da Africa e do Mediterraneo (KOCH et al., 2000; CAVALCANTI,
MAIO,2011; MACHADO et al.,2010; TORRES, BONINI-DOMINGOS, 2005).
4.1.2 Diagnostico

Pela Organizacdo Mundial da Saude (OMS), a anemia falciforme é conhecida
como um preocupante problema de saude publica, prejudicando significativamente a
qualidade de vida da populagéo afetada, com relacdo a morbidade e a mortalidade.
Devido a grande proporcao de pessoas com a doencga no Brasil, em 2001 a portaria
GM 822/2001 do Ministério da Saude estabeleceu o Programa Nacional de Triagem
Neonatal (PNTN), com o objetivo de estender a acessibilidade ao programa de
triagem neonatal (teste do pezinho) que inclui a pesquisa de véarias doencas que
nascem com as criancas, dentre elas, a anemia falciforme (MINISTERIO DA
SAUDE, 2015).

O diagndstico laboratorial € realizado pela identificacdo da Hb S, associada a
ela mesma, ou a outras hemoglobinas variantes. No caso das hemoglobinopatias, os
principais exames utilizados para sua deteccdo sdo: a eletroforese de hemoglobinas
em pH alcalino e a cromatrografia liquida de alta pressdo, que possibilitam nao
apenas a identificagcdo das hemoglobinas presentes, como tambem a quantificagao
das hemoglobinas (NAUOM, F. A., 2011).

O quadro 2 na préxima pagina apresenta em resumo 0 objetivo de cada uma

dessas técnicas laboratoriais:



Quadro 2: Técnicas laboratoriais para o diagnostico de hemoglobinopatias
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= Contagem de reticuldcitos
* Morfologia eritrocitaria

= Dosagens de femitina

* Bilimubinas

= Acido Grico

* Fosfatase alcaling

= Desidrogenase lactica
(LDH)

= Metaemoglobina

* Pesquizas infracelulares
de corpos de Heinz

= Pesquisa de Hb H e Hb
fetal.

Fonte: MINISTERIO DE SAUDE, 2015.

TIPO3 TECMICAS FINALIDADE
Detecgdo de Hb 5 nos * Teste de falcizagdo dos Avaliagio qualitativa para determinar a presenga
eritracitos entrocitos ou auséncia de Hb 5 nos ertrocitos.
* Tecte de solubilidade
Genolipagem de Hb = Elefroforese de Hb em Gualificagao dos principais gendtipos de doenga
meio elcaling em acetato de | falciforme.
celulose;
Dosagem de Hb fefal: auxilia no entendimento da
* Eletroforese de Hb em evolugdo clinica.
meio &cido em aganse;
HPLC: diagndstico pré-natal & neonatal de
* |soeletrofocalizagan; hemoglobinopatias.
* Cromatografia liquida de
alta presséo (HPLCY;
= Dosagem de Hb fietal
Determinantes de * Rea&0 em cadeia da Diferenciacan da Hb 5 de outras hemoglobinas
hapldtipos polimerase (PCR) variankes.
Estabelecer associagio enfre hapldtipos e
diversidade clinica nos pacientes com doenga
falciforme.
Monitoragéo * Hemograma Avaliar qualitativa e quantitativamentes os

componentes celulares do sangue para
manitoramento hematolbgico.

Diagnastico diferencial entre a doenga falcifiorme
€ a interagao Hb SAalassemia.

Atualmente, a triagem neonatal para doenca falciforme & feita em todo o
Brasil, e torna possivel o diagndéstico precoce, bem como orientacdo, tratamento e
melhora na qualidade de vida desses individuos (MINISTERIO DA SAUDE, 2015).
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4.1.3 Trago Falciforme

Traco falciforme trata-se do portador de apenas um gene para hemoglobina S
herdado de um dos pais e um gene de hemoglobina A do outro. Refere-se a uma
condicdo clinica relativamente normal, com auséncia de achados hematoldgicos
anormais, conferindo-lhes assim um carater assintomatico para a doenca falciforme.
Porém, apesar de ser considerado um portador assintomético de hemoglobina S, ele
pode apresentar alguns sinais clinicos caso enfrente situacfes extremas, como
diminuicdo da oferta de oxigénio, desidratacdo ou aumento do pH sanguineo
(MORAES, GALIOTI, 2010; MURAO, FERRAZ, 2007).

Geralmente o portador de HbAS, é descoberto em estudos populacionais e
pré-natal, ou pesquisas com familiares que possuem membros na familia portadores
de anemia falciforme (NAOUM, P. C.; NAOUM, F. A., 2012).

Entre as regides brasileiras com maior prevaléncia de portadores do traco
falciforme encontram-se as regides norte e nordeste, com 6% a 10%
respectivamente, de heterozigotos, dependendo da composicéo afrodescendente da
populacdo. De acordo com o Ministério da Saude, estima-se que todos 0s anos
nasgam 200.000 criangas portadoras do trago falciforme e cerca de 7.200.000
pessoas possuam essa caracteristica no Brasil (CANCADO, JESUS, 2007; FELIX et
al., 2010).

Figura 3: Traco falciforme x Traco Falciforme

AA SS
AA Normal 25% Sem doenca
AS Trago falciforme 50% Trago falciforme
SS Doenca falciforme 25% Doenga falciforme

Fonte: MINISTERIO DA SAUDE, 2012a.



21

Assim como ilustrado na figura 3, mesmo que o portador do traco falciforme
seja clinicamente assintomatico frente a condicbes normais, € imprescindivel haver o
esclarecimento dos individuos heterozigotos a respeito de sua condicdo genética e
do carater hereditario do gene mutante, encontrando-se presente a probabilidade de
um casal de heterozigotos gerar filhos com a doenca falciforme. Bem como, de um
casal com um portador de anemia falciforme e um portador do traco falciforme,
gerarem filhos com anemia falciforme, neste ultimo caso, a probabilidade é bem
maior (MORAES, GALIOTI, 2010; MURAO, FERRAZ, 2007).
4.2 Principais Manifestacdes Clinicas

Para um melhor entendimento dos sintomas caracteristicos da doenca
falciforme, deve-se ter conhecimento dos dois principais episodios gerados pela
falcizagdo das hemécias, sendo eles, vaso-oclusdo e hemdlise. Encontra-se nesses

episédios a base de toda manifestacao clinica da doenca (LOBO et al., 2007).

Figura 4. Demonstracdo comparativa entre circulacdo normal e

circulacdo interrompida pelo acumulo de hemacias falcizadas

GAG I GTG
AC. GLUTAMICO VALINA
OXIGENACAD DESOXIGENACAO
Telrameros de Hb S Polimeros de Hb S
Solaveis dispostos em Fibras

OCLUSAD VASCULAR

/

FONTE: LOBO et al., 2007



22

Segundo Lobo et al. (2007), a obstrugdo sanguinea causada pelo acumulo de
hemacias falcizadas, conforme demonstrado na figura 4, dificulta a circulacao,
causando dor intensa e gradativa. Tal obstrucdo gera falta de oxigenacéo tecidual,
lesdo e percepcgdo élgica da dor. Assim, componentes neuropaticos podem estar
ligados a esse evento, causando impressao de queimacéo ou dorméncia no local.

A polimerizacdo das hemoglobinas altera a formacéo discoide das hemacias
para uma forma rigida e alongada, causando vaso-ocluséo. Tal evento torna lento o
transito das hemacias falciformes na microcirculagdo e aumenta a adesao endotelial
dos mesmos, apresentando como consequéncia a oclusao vascular (ANVISA, 2002;
STYPULKOWSKI et al., 2010).

A presenca de vaso-oclusdo, em especial em pequenos vasos, representa a
caracteristica fisiopatologica determinante no desenvolvimento dos sinais e sintomas
em pacientes com anemia falciforme. Pois gera crises de dor, devido a
desoxigenacado das regides com auséncia de circulacdo, hemolise das hemacias que
ficaram retidas, Ulceras de membros inferiores e até mesmo necrose do membro
(ANVISA, 2002; FELIX et al., 2010).

Devido a exposicdo das hemacias a constantes traumas mecanicos, a anemia
instalada é do tipo hemolitica (caracteristica fisiopatolégica), pois, com a
polimerizacdo da hemoglobina S, aumento da concentracdo da hemoglobina
corpuscular média (CHCM) e alteracbes na membrana, as hemdacias sao
sequestradas e destruidas de forma prematura pelo sistema fagocitario, resultando
numa anemia hemolitica crénica, evento clinico importante da doenca falciforme.
Alguns outros dados laboratoriais também sdo capazes de indicar a presenca de
anemia hemolitica em pacientes com doenca falciforme, como elevado numero de
reticuldcitos, reducdo da vida média dos eritrcitos e elevagdo de bilirrubina indireta
(ANVISA, 2002; BRUNETTA et al., 2010).

Apesar de ser uma doenga com expressao clinica variavel, sua manifestacéo
clinica pode ser modificada por diversos fatores, como uma melhor assisténcia
meédica, educacao preventiva dos pacientes e dos pais, e profilaxia com aplicacédo de
antibioticos. Tais fatores mostram-se capazes de reduzir a morbidade e mortalidade
pela anemia falciforme (ALENCAR et al., 2015; KOCH et al., 2000; LOBO et al.,
2007; MINISTERIO DA SAUDE, 2012b).
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Conforme foi relatado anteriormente a respeito do mecanismo fisiopatologico
da doenca falciforme, a tabela 1 apresenta as manifestacdes clinicas mais comuns
apos os seis meses de idade, pois até os seis meses de vida os individuos
geralmente ndo apresentam sintomas devido ao elevado nivel de hemoglobina fetal
(DI NUZZO, FONSECA, 2004).

Tabela 1. Manifestacfes clinicas da anemia

falciforme

Vaso-oclusdo

Mecrose avascular da medula dssea (crises dlgicas/sindrome m&o-
péfnecrose da cabeca do fémur)

Filtracdo esplénica alterada (aumento do risco de infeccdes por
germes encapsulados)

Fibrose esplénica progressiva

Ostaomislite

Sindrome tordcica aguda

Vasculopatia cutdnea ((lceras crinicas)

Priapismo

Retinopatias proliferativas

Acidente vascular encefalico

Acometimento renal (tubulopatiafinsuficigéncia renal cronica)
Seglestro de glébulos vermelhos (agudo ou crinico)
Crescimento e desenvolvimento puberal atrasadas

Hemdolise

Anemia (Hb entre 6 2 9@ g/100 ml)

Hiperbilirrubinemia, ictericia e pigmento biliar

Expansdo da medula dssea

Crise de aplasia induzida pelo parvavirus humana B19

FONTE: DI NUZZO, FONSECA, 2004

De acordo com Alencar et al. (2015), uma das principais caracteristicas da
doenca falciforme é sua variabilidade sintomatolégica, ha portadores que
apresentam diversas complicagcbes e muitas hospitalizacbes, enquanto outros
expressam uma evolucdo mais moderada. As manifestacbes clinicas mais
importantes apresentadas pelo portador de anemia falciforme ao longo de sua vida

sdo: Infecgcbes recorrentes (as mais comuns sdo as faringoamigdalites),
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complica¢Bes pulmonares, renais, neurolégicas, hepatobiliares, priapismo, oculares,
e Ulceras de membros inferiores.

A oclusdo na microcirculacdo causada pelo acumulo de hemécias falcizadas,
€ um processo que envolve células, e proteinas desencadeando microinfartos no
tecido afetado pela desoxigenagdo. A dor resultante deste processo afeta
principalmente as extremidades corporais. Porém, a dor causada pode afetar
também a coluna vertebral e a regido abdominal, possivelmente por meio de vaso-
oclusdo no mesentério e/ou alguma compressao de terminacdes nervosas na coluna
vertebral, mas esse ndo € um processo totalmente conhecido (MINISTERIO DA
SAUDE, 2009).

4.2.1 Crise de Sequestro Esplénico Agudo

Sequestro esplénico € um problema agudo grave, que provoca alto indice de
morbimortalidade em individuos com a doenca falciforme. Se estabelece de forma
indefinida, apresentando como principais caracteristicas, queda nos indices
hemantimétricos, especialmente da hemoglobina (maior ou igual a 2g/dL) e
consequente aumento da atividade eritropoética no organismo, bem como elevacao
do tamanho do baco. Costuma evoluir para choque hipovolémico e pode ser fatal se
nao for tratado rapidamente. As criancas sdo as mais afetadas, € mais comum em
criancas entre 0s 3 meses e cinco anos de vida, portadoras de anemia falciforme
(BRUNIERA, 2007).

O baco € um 6rgao linféide que possui como funcao purificar patdgenos das
células sanguineas, principalmente. Este 6rgao € capaz de filtrar aproximadamente
5% do sangue ejetado pelo coracdo em um minuto. A principal clinica que resulta na
filtracdo defeituosa do baco, é alteracdo na filtragem sanguinea ou em alguma
funcdo do sistema imunoldgico do 6rgao, levando a um aumento da susceptibilidade
a infeccbes bacterianas, que elevam as complicacdes vasculares do individuo
(SIADO, HERNANDEZ, 2015).

Verifica-se nos primeiros cinco anos de vida da crianga um aumento
significativo no tamanho do baco, conforme apresentado na figura 5 (proxima
pagina), esplenomegalia, causada pelo acumulo excessivo de sangue na polpa
vermelha pela retencdo de hemacias falcizadas, desencadeando a formacédo de
trombos e obstrugdo da circulagdo normal, gerando a degeneracao e fibrose do
baco. Evento decorrente do aumento da atividade esplénica (com a intencdo de

eliminar o excesso de células vermelhas deformadas), da hemdlise intensa e da
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quantidade de sangue retirada por esse 6rgédo da circulacdo, isso faz com que o
baco aumente seu tamanho intensamente e haja queda brusca da hemoglobina e do
nivel do volume sanguineo circulante, estabelecendo-se o risco de choque
hipovolémico. Porém, ao atingir este ponto, a capacidade fagocitica e a producéo de

anticorpos por este 6rgdo jA se encontra lesionada, devido a intensa agressao
esplénica (DI NUZZO, FONSECA, 2004; MINISTERIO DA SAUDE, 2015).

Figura 5: Crianca com esplenomegalia

Fonte: MINISTERIO DA SAUDE, 2012a

O Sequestro Esplénico Agudo (SEA) é a segunda maior causa de mortalidade
em criangcas com menos de cinco anos de idade. A causa ainda ndo € totalmente
conhecida, porém, infec¢des virais ou bacterianas antecedem grande parte dos
episodios. Em 20% dos casos de SEA a sindrome toracica aguda (STA) esta
associada. Em pacientes com anemia falciforme, € comum acontecer a primeira
crise nos primeiros meses de vida, e diminuir a frequéncia depois dos seis anos de
idade. Alguns sintomas caracteristicos sdo: o aumento do tamanho do baco, dor
intensa no abdémen, queda da hemoglobina agregados a sudorese, palpitacdo e
palidez, podendo progredir para choque hipovolémico, onde o volume sanguineo
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diminui subitamente impossibilitando o correto bombeamento de sangue pelo
coracdo (BRUNIERA, 2007; MINISTERIO DA SAUDE, 2009a).

A mortalidade apos o primeiro evento de SEA ¢ alta e pode afetar 12% dos
casos. Ha recidivas em cerca de 50% dos sobreviventes ao primeiro episédio, sendo
gue a mortalidade dos que apresentam a segunda crise chega a 20% (BRUNIERA,
2007).

Ha necessidade da correta diferenciacdo dos sintomas e do diagnostico do
SEA de outras complicacbes semelhantes. A crise aplastica por exemplo, possui
sintomas parecidos, porém é definida como a aplasia de células vermelhas (aplasia
pura da série vermelha) com auséncia de precursores eritrdides no sistema
circulatério, os reticuldcitos, produzidos pela medula éssea. As suas causas podem
ser de origem congénita ou adquirida. Essa manifestacdo clinica costuma ser
relacionada a infeccdo pelo parvovirus B19 e cursa com auséncia de
esplenomegalia (BORSATO et al., 2000; BRUNETTA et al., 2010; SIADO,
HERNANDEZ, 2015; NAOUM, P. C.; NAOUM, F. A., 2008).

Geralmente, leucocitos e plaquetas ndo sofrem alteracdo, no entanto pode
haver presenca de leucopenia moderada e/ou trombocitopenia. Entdo, quando a
aplasia do tecido hematopoiético atinge as trés classes celulares que compdem o
sangue, a lesdo é chamada de pancitopenia que se trata da associacdo da anemia,
leucopenia e trombocitopenia. A leucopenia se refere geralmente a diminuicdo na
qguantidade de neutréfilos, porém é possivel haver a reducdo de mondcitos e
linfécitos (NAOUM, P. C.; NAOUM, F. A., 2008).

O tratamento deve ser rapido e baseado em restabelecer o volume sanguineo
circulante, bem como reposicdo de glébulos vermelhos, desta forma diminuindo o
tamanho do baco e aumentando a concentracdo da hemoglobina. Devido a recidiva
desses episodios ser alta, recomenda-se um tratamento profilatico, observando as
medidas mais viaveis a ser tomadas — observacdo dos sintomas caracteristicos,
reposicdo volémica e esplenectomia — de acordo com cada caso especificamente
(BRUNIERA, 2007).

4.2.2 Infeccdes

Infeccdes sdo as manifestagbes clinicas mais comuns em individuos com
anemia falciforme. O baco € um o6rgdo bastante afetado nos portadores desta
anemia, pois com a constante obstrucdo dos vasos sanguineos deste 0rgédo, ha

consequente perda de sua funcdo especialmente durante os primeiros anos de vida
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da pessoa. Visto que esse 6rgdo é fundamental no combate a infec¢des, a defesa
imune do organismo se torna vulneravel a contrai-las (CAVALCANTI, MAIO, 2011).

Consequentemente havera maior predisposicdo a infec¢cdes por alguns
microrganismos especificos como Haemophilus influenzae tipo b (Hib) e o
Streptococcus pneumoniae. Este representa risco de 30 a 100 vezes maior de atingir
criangas portadoras de anemia falciforme com menos de cinco anos do que criangas
sem essa hemoglobinopatia. A percentagem de mortalidade entre criangcas menores
de 5 anos com anemia falciforme é de cerca de 25 a 30% e a maioria das mortes
neste grupo é secundaria a infec¢des fatais, sequestro esplénico ou crises aplasticas
(DI NUZZO, FONSECA, 2004).

As infec¢cdes mais comuns que afetam o paciente com anemia falciforme, sao
as que envolvem o sistema respiratorio, sdo elas: pneumonia (pelos sintomas,
geralmente pode ser confundida com a sindrome toracica aguda) e a otite média,
comumente causadas pelo Streptococcus pneumoniae. Meningite também é uma
infeccdo muito ocorrente nesses pacientes, tendo como principais agentes
contaminantes: S. pneumoniae e H. influenzae (BRUNETTA et al., 2010).

O S. pneumoniae e H. influenzae predominam em criangas com menos de 6
anos de idade. Este Gltimo acomete mais meninos que meninas. E observado um
aumento da presenca de Salmonella sp. de acordo com o0 avanco da idade da
crianca, apesar de nao existir qualquer inclinacéo por alguma faixa etaria especifica.
Klebsiella e Escherichia coli apresentam predominio em criancas com mais de 10
anos de idade e especialmente apos os 20 anos. E de fundamental importancia que
o acompanhamento de qualquer tipo de infeccdo bacteriana em pacientes com
anemia falciforme seja realizado de maneira supervisionada por profissionais
capacitados, assim que surgirem os primeiros sintomas, pois ha grande chance de
uma simples infec¢do evoluir para uma septicemia, muitas vezes fatal se néo tratada
de forma precoce (DI NUZZO, FONSECA, 2004).

Um estudo foi realizado com o objetivo de caracterizar 193 mortes de criancas
portadoras da doenca falciforme, entre 1998 e 2012, foram selecionadas 2.591
criancas. O estudo foi concluido comparando os resultados obtidos dos primeiros
anos do estudo (1998-2005) com os ultimos anos (2005-2012). Os dados foram
obtidos a partir da analise das informac¢des dos documentos de Obito, prontudrios
médicos e entrevistas com familiares das vitimas. Das 193 mortes, 76,7% ocorreram

em criangas com menos de cinco anos de idade. Entre as causas principais das
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mortes, 45% delas foi resultado de infecgbes, 28% por causa indeterminada e 14%
por sequestro esplénico agudo. Quanto a correlacdo das mortes com relacdo aos
anos do estudo, observou-se que a taxa de mortalidade até os 7 anos das criancas
gue nasceram nos primeiros anos do estudo (1998-2005) foi de 5,43% em
comparacdo com os ultimos anos do estudo (2005-2012) que foi de 5,12%, assim
nao houve reducao significativa da mortalidade (SABARENSE et al., 2015).

A severidade dos sintomas apresentados pelos portadores de anemia
falciforme é variavel, entretanto, a maioria dos pacientes apresentam a forma
cronica e mais complicada da doenca marcada por crises. Tais crises s&o
caracterizadas por infecgbes, que constituem a principal manifestacdo clinica
apresentada por eles. Representam motivo principal de mortalidade, especialmente
em criancas, assim, esses individuos merecem atencao especializada, visto que sao
mais vulneraveis a contrair infeccdes bacterianas. Tais pacientes desde bem jovens
recebem um tratamento preventivo com antibioticoterapia preventiva com penicilina
e a correta vacinacdo, capazes de exercer um papel fundamental para um melhor
prognéstico e qualidade de vida deles. Como outras manifestacfes caracteristicas
da forma cronica da doenca € possivel citar a prépria anemia hemolitica que
acarreta ao paciente, elevacao da bilirrubina, ictericia, aumento dos reticulécitos e
palidez (DI NUZZO, FONSECA, 2004; MINISTERIO DA SAUDE, 2009).

A septicemia (condi¢do infecciosa generalizada, onde bactérias localizadas
numa regido ou 6rgdo especifico caem na corrente sanguinea) é a causa de 20%
das mortes de criancas acometidas por esse tipo de infeccdo, especialmente antes
dos 3 anos de idade, que também estdo propensas a desenvolver meningites.
Desta forma, os exames associados a historia clinica do paciente sdo de
fundamental importancia para o direcionamento do tratamento, que deve ser
aplicado juntamente com atencdo constante ao estado fisico apresentado pela
crianga, indicando melhora ou piora de sua situacdo (MINISTERIO DA SAUDE,
2009).

Infeccbes pelo Streptococcus pneumoniae € mais comum nos primeiros 3
anos de vida da crianga, com maior incidéncia entre 1 e 2 anos de idade, rara antes
dos 6 meses e apdés os 5 anos. Na Jamaica, sepse por Salmonella sp. € muito
comum, sendo habitualmente isolado ap6s os 6 anos, onde representa 30% dos
casos de septicemia em criancas que possuem entre 6 e 9 anos de idade
(WIERENGA et al., 2001).
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A septicemia é uma ameaca constante devido a diminuicdo ou a auséncia da
funcdo de defesa do baco, especialmente na primeira infancia, representando a
principal causa da mortalidade entre esses pacientes com menos de 6 anos de
idade portadores de anemia falciforme. Deve ser a primeira suspeita a ser
considerada em qualquer quadro de crise associada a febre alta apresentada por
criancas com anemia falciforme. Sintomas clinicos inicialmente manifestos sdo: febre
alta, vomitos, petéquias e coagulacdo intravascular disseminada (DI NUZZO,
FONSECA, 2004).

Pacientes que possuem histéria anterior de bacteremia possuem maior
predisposicao a repeticao, devendo estar constantemente atento a qualquer sinal de
incidéncia, sendo necessario fazer acompanhamento da forma mais precoce
possivel. Essa predisposicao esta relacionada a perda da funcédo do baco, conforme
anteriormente mencionado (DI NUZZO, FONSECA, 2004).

A profilaxia de sintomas caracteristicos da propria anemia falciforme é
imprescindivel para o tratamento e manutencdo da saltde. E possivel mencionar
alguns passos essenciais: diagnostico precoce (ao nascimento), adesdo as
orientagfes fornecidas por meio de um acompanhamento ambulatorial associado a
educacdo familiar; profilaxia medicamentosa e vacinacdo na idade apropriada e
identificacdo precoce de eventos febris. Esse conjunto de procedimentos possibilita
reducdo significativa de mortes associadas a septicemia, além de proporcionar
melhora na qualidade de vida ao individuo (INIGUEZ ET AL., 2003; MINISTERIO DA
SAUDE, 2012b).

Em um estudo realizado em Minas Gerais com 65 pacientes cadastrados na
Fundacdo Hemominas de Divindpolis, objetivou-se conhecer o perfil do paciente
com anemia falciforme e as complicacdes clinicas mais comuns nesses pacientes.
Como resultados obtidos, por ordem de frequéncia, encontraram-se as infec¢des de
recorréncia (66% dos entrevistados ja haviam apresentado pelo menos um episédio
na vida), complicacdes pulmonares (63%) e hepatobiliares (44,6%) e 5% dos
pacientes, apresentavam Ulcera de perna ativa. Quanto a distribuicdo, de acordo
com a idade dos individuos participantes do estudo, foi possivel relacionar algumas
complicacbes com a faixa etaria. A primeira infancia € marcada por: infec¢cdes de
repeticdo, crises de dor, ictericia, sequestro esplénico agudo e acidente vascular

cerebral. Entre seis e 12 anos: complicac¢des visuais e litiase biliar, e a partir dos 13
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anos de idade é possivel incluir, Ulceras de membros inferiores e priapismo
(ALENCAR et al., 2015).

4.2.3 Ulceras

Trata-se da perda de elemento cutaneo, sem predisposicao a cicatrizacao. As
Ulceras mais comuns sdo as Ulceras de perna, apresentadas por 8 a 10% das
pessoas com doenca falciforme, especialmente apds a primeira década de vida. Em
individuos com anemia falciforme (HbSS), a ocorréncia € maior, em torno de 10 a
20%. Costumam aparecer entre os 10 e 50 anos de idade e sdo mais comuns em
homens (MINISTERIO DA SAUDE, 2012b).

As Ulceras em pacientes com anemia falciforme s&@o responsaveis por
momentos dolorosos, e prolongados periodos de tratamento. Por serem, na maioria
das vezes, localizadas nos membros inferiores podem se tornar um fator
incapacitante para o individuo. S&o mais comuns em homens jovens e apresentam
alta taxa de recorréncia entre 25-50% apo6s o inicio do tratamento com frequéncia ha
evolucdo para a cronicidade (ALENCAR et al., 2015).

O seu aparecimento € muito comum em regides com menor tecido cutaneo e
pele delgada, um exemplo é a area do maléolo medial ou lateral, ou a regido do
tenddo de Aquiles e menos frequente no dorso do pé. Sua manifestacdo pode ser de
forma voluntaria ou resultante de pequenos ferimentos. Apresentam como
caracteristicas bordas definidas e sobrelevadas, rasas, e em sua base € comum
observar exsudacao e elementos necroticos. Pode ser decorrente de lesfes, picadas
de insetos ou injuria; e inclusive espontaneas. As Ulceras apresentam tamanho
variavel e costumam ser resistentes ao tratamento, podendo persistir por meses ou
anos (MINISTERIO DA SAUDE, 2012b).

A recidiva € normal e possui como particularidade cicatrizacdo mais lenta do
que em Ulceras causadas por outros motivos. Isso ocorre devido a pouca circulacéo
local, considerando que a pele da area dos maléolos contém a menor irrigacao
sanguinea de toda superficie do corpo (MINISTERIO DA SAUDE, 2012b).

Algumas medidas podem ser adotadas para a prevencdo de Ulceras de
membros inferiores, inibindo os fatores desencadeantes ao usar meias e sapatos de
algodéo, repelentes de insetos, hidratantes para evitar o ressecamento da pele,
evitar a ingestdo de sal durante o verdo e nao utilizar veias dos pés para acesso em
coletas sanguineas (ANVISA, 2002; MINISTERIO DA SAUDE, 2012b).
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De acordo com MINISTERIO DA SAUDE (2012b), o tratamento das Ulceras
possui como objetivo estimular a cicatrizacdo da ferida exposta, para isso existem
muitos metodos utilizados atualmente, como cirurgias para restaurar a circulacao
sanguinea no local, enxerto de tecido, e até mesmo a insercdo de células tronco,

alguns destes procedimentos possuem alto custo financeiro.

Figura 6: Ulcera

Fonte: MINISTERIO DA SAUDE, 2012b

Figura 7: Ulcera reincidente

Fonte: MINISTERIO DA SAUDE, 2012b

As figuras 6 e 7 apresentam uma Ulcera primaria e a sua recidiva. Como é
comum sua reincidéncia, com média de 35% apds o aparecimento da primeira, é
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importante ressaltar que seu tratamento possui elevado custo e que isso interfere
extremamente na qualidade de vida do individuo. E possivel destacar também que
as Ulceras apresentam um carater incapacitante ao portador, que devido a varias
faltas no emprego, afeta negativamente sua vida profissional e a renda familiar. Em
conjunto é um fator de instabilidade emocional e contribui para reduzir a satisfacao
em realizar atividades do dia a dia (MINISTERIO DA SAUDE, 2012b).

4.2.4 Crises De Dor

A dor é um sintoma importantissimo no organismo vivo, pois ela indica que
alguma parte do corpo ndo estd em perfeito funcionamento. Ai surgem alguns
questionamentos importantes: visto que cada ser humano é Unico, a dor sentida
também se manifesta de forma Unica em cada individuo. Assim, de que maneira a
dor se revela em pacientes com anemia falciforme? Pode ser interpretada pelo
profissional de salude apenas como um sintoma fisico? Estas questfes despertam
em nossa mente um significado relativo ao que seja dor, bem como uma forma
diferente de sua interpretacdo. Pois € comum aprender que a dor € localizada e
delimitada a determinada area, sendo possivel ameniza-la, o0 que pode ocorrer se a
dor for de carater agudo (MINISTERIO DA SAUDE, 2009).

Ao tratar um paciente portador de dor cronica, advinda de uma doenca
debilitante como a anemia falciforme, € dificil entender a dimenséo de sua dor, visto
gue o que ele sente esta associado a perda da qualidade de vida, perda de noites de
sono, falta de interacdo social, diminuicdo da autoestima, perda de perspectivas
para o futuro, entre outros motivos. Assim € preciso estar disposto a determinar a
dor momentanea do paciente numa proporcdo superior ao aspecto fisico
(MINISTERIO DA SAUDE, 2009).

Relacionar tais aspectos da dor crénica apresentada por tais pacientes com o
contexto social e racial que estao inseridos € interessante, pois atualmente a anemia
falciforme ainda € associada a raga negra, isso destaca a necessidade de refletir a
respeito da situacdo estigmatizante desta populacdo, trazendo a tona sentimentos
de incapacidade e vulnerabilidade apresentados pelos portadores de anemia
falciforme. Ainda possibilita ao profissional uma sensibilidade que ultrapassa o
conhecimento técnico e fisico na intervencao da dor, tornando possivel a criacéo de
um sentimento de confianga com o paciente capaz n&do apenas de cessar a dor, mas
também de melhorar a qualidade de vida da pessoa afetada (MINISTERIO DA
SAUDE, 2009; SIGNORELLI, 2013).
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Crises de dor sdo as primeiras manifestacfes clinicas apresentadas pelos
portadores de anemia falciforme, geralmente podem iniciar-se nos primeiros seis
meses de vida. Cerca de 90% das hospitalizacbes desses pacientes derivam-se
desta complicacdo. Sdo causadas pelos danos ao tecido ocasionados pela falta de
oxigenacao, secundério a obstrugcédo vascular gerada pelas hemacias polimerizadas.
As vezes pode ocorrer também apds algum evento infeccioso, ou apds algum
estresse emotivo. A isquemia local gera hipoxia tecidual e acidose, que podem
intensificar o processo de falcizacdo. Tais crises geralmente tem duracédo de 4 a 6
dias, ndo € anormal sua persisténcia por varias semanas (BRUNETTA et al., 2010;
LOBO et al., 2007; MINISTERIO DA SAUDE, 2012b).

A vaso-oclusdo, fator caracteristico da doenca falciforme, é um episodio
complexo que compreende células sanguineas, proteinas do plasma, fatores da
coagulacéao e elementos da parede vascular. As crises de dor que sao submetidas
as pessoas com doenca falciforme afetam especialmente membros inferiores e
superiores, abdémen, articulacbes e a coluna vertebral (BRUNETTA et al., 2010;
MINISTERIO DA SAUDE, 2012b; MINISTERIO DA SAUDE, 2015).

Algumas condicdes que provocam a dor resultante da falcizacdo das
hemécias sao o frio, o calor, grande esforco fisico, auséncia de oxigenacéo,
desidratacdo celular, tempo de fluxo das hemécias na microcirculagdo, ou
concentracdo intracelular da hemoglobina S. Medidas devem ser tomadas para
impedir que a crise piore mesmo que primeiramente a dor seja de baixa intensidade.
Elevar o consumo de liquidos e utilizar analgésicos comuns e observar melhora do
paciente. Caso ndo haja melhora, ha necessidade de internacdo para acentuar o
tratamento inicial (ANVISA, 2002; BRUNETTA et al., 2010; MORAES, GALIOTI,
2010; SOUSA et al., 2015).

Os fatores que causaram o episodio de dor também devem ser cuidados,
principalmente as infec¢gdes. Dores localizadas nas articulagbes e 0ssos, resultante
da isquemia do tecido 0sseo, gerando restricdo dos movimentos associada a febre,
exigem outro tipo de terapéutica, como encaminhamento ao ortopedista, exames de
imagem e hemocultura que podem auxiliar na investigacdo da causa da dor. N&ao
deixando de lado a analgesia e a hidratagdo celular como nos outros casos. E
importante lembrar que esses pontos sdo Uteis, porém € essencial que a conduta
seja ajustada de acordo com as queixas de cada paciente de forma individualizada
(CAVALCANTI, MAIO, 2011; SOUSA et al., 2015).
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O tratamento da dor em criancas € especialmente complicado, pois h4 o
desafio de dimensionar a intensidade da dor e a falta de parametros para tratar essa
manifestacdo em criancas. Apesar disso, € importante que o tratamento domiciliar
seja realizado afim de diminuir internacdes hospitalares (SOUSA et al., 2015).

O paciente com anemia falciforme encontra-se numa situagdo vulneravel e
exposta a riscos desde a infancia, pois a doenca lhe exige cuidados constantes,
desta forma precisam ser recebidos pela instituicdo de saude de forma humanizada,
especialmente quando necessitam fazer atendimentos de emergéncia, geralmente
com dor intensa (MINISTERIO DA SAUDE, 2009).

4.2.5 Alteragbes Renais

Alteracfes renais sdo mais comuns em pacientes com anemia falciforme do
gue em individuos com traco falciforme ou com alguma hemoglobinopatia
relacionada a hemoglobina S. Acomete cerca de 30% dos adolescentes e adultos.
Tais manifestacfes renais envolvem altera¢des estruturais dos glomérulos, tubulos e
variacfes funcionais. A avaliacao da funcéo renal é frequentemente associada com
a elevacdo da proteinuria, juntamente com a microalbumindria, que sao bons
marcadores de glomerulopatia na doenca falciforme (GARGIULO et al.,, 2014,
MAGALHAES, 2007).

As alteragbes renais tendem a iniciar-se na infancia possivelmente devido a
anemia ser de carater crénico. Filtracdo glomerular aumentada pode ser detectada
nos primeiros anos de vida em criancas com HbSS. Tais alteracdes na doenca
falciforme evidenciam alteragbes hemodinamicas e a producdo inadequada de
horménios renais, como a eritropoietina, prostaglandinas e renina (MAGALHAES,
2007).

Alterac6es medulares sdo muito comuns, observando-se que a medula renal
possui condicdes ideais para a falcizacdo das hemacias como pH e pO2 diminuidos
e hipertonicidade. A medula renal é formada por tubulos renais e por estruturas
vasculares que suprem os nefrons, sdo formadas por cadeias longas de arteriolas
que se estendem partindo dos glomérulos até a porcao externa da medula renal, e a
seguir se ramificam em capilares, especializados na formacao da urina concentrada.
Em pacientes com anemia falciforme, nessa rede de capilares com frequéncia ha
oclus&o e lesdo dos tabulos renais e sua consequente degeneracédo (MAGALHAES,
2007).
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Ha inUmeras manifestacdes renais apresentadas por pacientes com anemia
falciforme, desde hematuria indolor a insuficiéncia renal progressiva. Hematuria é
um sintoma comum observado nesses individuos, podendo evoluir de hematuria
indolor para um evento doloroso e grave, caracteristico de algum infarto renal ou
necrose papilar devido insuficiente irrigacdo sanguinea induzida por células
falciformes. Tal evento pode ser complicado por infec¢cdes no trato urinario e séo
caracterizados por dor intensa, febre alta e hipertensdo (GARGIULO et al., 2014;
MAGALHAES, 2007).

Esta presente também a incapacidade de concentrar adequadamente a urina.
Desencadeando polidria e noctaria na maioria desses pacientes. A presenca de
células falciformes nos tubulos renais interfere na manutencdo da osmolalidade da
urina (GARGIULO et al., 2014).

A lesao renal aguda é encontrada com frequéncia em pacientes com anemia
falciforme, devido a anemia cronica, filtracdo glomerular aumentada e eventos vaso-
oclusivos. Ha predisposicdo a azotemia (presenca de ureia e/ou compostos
nitrogenados elevados no sangue) pré-renal devido a deficiéncia de concentracdo da
urina e consequente perda de volume intravascular. Também existe o risco de
lesbBes intra-renais em consequéncia do potencial nefrotdxico de medicamentos
utilizados por tais pacientes, rabdomidlise, sepse e trombose da veia renal. Quanto
as falhas poés-renais ha variacdo de necrose papilar a obstrucdo urinaria por
coagulos sanguineos (GARGIULO et al., 2014; MAGALHAES, 2007).

Esses pacientes possuem um risco elevado de contrair infeccbes do trato
urinario por microrganismos encapsulados, devido a autoesplenectomia, necrose
papilar também é um outro fator que predispde pacientes portadores de anemia
falciforme a infeccfes do trato urinario (GARGIULO et al., 2014).

4.2.6 Alteragdes Pulmonares

Os pulmdes estéo predispostos a apresentar complicacdes em pacientes com
doenca falciforme, pois eritrocitos que avangam aos vasos pulmonares podem estar
polimerizados e qualquer condi¢céo de pouca ventilacdo ou infeccbes proporcionam a
estes pacientes um risco maior de apresentar hipoxia que colabora para fenémenos
de vaso-ocluséo gerando polimeros de hemoglobina e consequente falcizacédo das
hemacias (ANVISA, 2002).

As complicacdes pulmonares mais frequentes na doenca falciforme sdo a

STA, que se refere ao aparecimento de um infiltrado pulmonar, com presenca de
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febre, podendo ter progressao para faléncia pulmonar e evoluir para 6bito em cerca
de 4% dos adultos com doenca falciforme, seguida da hipertensao pulmonar (HP),
gue corresponde a uma pressao superior a 25mmHg, quando o valor da pressao
média na artéria pulmonar (PMAP) é = 25 mmHg em repouso (ANVISA, 2002;
CALLOU, RAMOS, 2009).

Assim, esses dois eventos s&o os que causam lesbes pulmonares de forma
mais frequente em pacientes com anemia falciforme. Existe o risco de
desenvolverem uma doenca vascular progressiva caracterizada por hipertensao
pulmonar e sistémica, disfuncéo endotelial e alteragdes proliferativas no musculo liso
dos vasos sanguineos. Desta forma, essas complicacdes sdo de especial
importancia clinica visto que com o avan¢o da idade do paciente a ocorréncia de
complicacbes em orgaos-alvo, como insuficiéncia renal crdnica, osteonecrose e
hipertensdo pulmonar, aumenta. As manifestacdes relacionadas ao sistema
respiratorio apresentam alta taxa de morbimortalidade relacionadas a essa
populacdo (MILLER, GLADWIN, 2012).

A STA é uma sindrome de lesdo pulmonar aguda que com frequéncia
acomete pacientes com anemia falciforme, de 10-20% dos hospitalizados.
Aproximadamente metade dos pacientes portadores de anemia falciforme
apresentam pelo menos um episédio de STA na vida. E definida como um infiltrado
pulmonar visivel na radiografia de térax, consistente, envolvendo pelo menos um
segmento pulmonar completo. A alteracdo encontrada na radiografia é
acompanhada de um ou mais sintomas, incluindo dor no peito, febre, aceleracao do
ritmo respiratério e tosse. Embora apresente-se como uma lesdo autolimitada,
alguns episodios podem progredir de forma rapida para insuficiéncia respiratoria
aguda (BRUNETTA et al., 2010).

Alguns fatores de risco para o desenvolvimento da STA incluem idade mais
jovem, asma, uso do cigarro (ativamente ou pela exposi¢cdo a fumaca no ambiente).
A figura 8 na préxima pégina apresenta o mecanismo da STA e suas complicacdes
para o organismo. Sua origem é multifatorial e os fatores principais envolvem:
pneumonia ou infeccao sistémica, embolia gordurosa e infarto pulmonar por meio de
hemacias polimerizadas. Alguns casos apresentaram algum agente infeccioso,
bactérias ou virus, inclusive STA graves foram relacionadas com gripe sazonal,
incluindo HIN1 (BRUNETTA et al., 2010; MILLER, GLADWIN, 2012).
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Figura 8: Ciclo da vaso-ocluséo e a Sindrome Toracica Aguda
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A HP é uma complicagdo clinica comum na anemia falciforme e em outras
anemias hemoliticas, hereditarias ou adquiridas. E uma complicacdo observada em
pacientes com anemia falciforme e com outras anemias hemoliticas que estao
ultrapassando a quinta e sétima década de vida, provavelmente devido a melhora
dos tratamentos médicos focalizados a estes pacientes em especial (MILLER,
GLADWIN, 2012).

4.2.7 Priapismo

Priapismo é definido como erecao dolorida e continua do pénis independente
de desejo sexual, pode ocorrer em eventos breves e regulares ou longos. Acomete
meninos e homens jovens. Quando persiste por horas ou até mesmo por alguns
dias, pode ocasionar impoténcia sexual. O mecanismo fisiol6gico que resulta no
priapismo, se deve a vaso-oclusdo, que bloqueia o retorno sanguineo do 6rgao.
Além de causar dor fisica, pode gerar dor abdominal, dor e ardéncia ao urinar e
retencdo urinaria. (SOUZA et al., 2016).

A anemia falciforme é responsavel por 25% dos casos de priapismo relatados.

De 5 a 10% dos homens com anemia falciforme sdo acometidos por essa
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manifestacao clinica, e destes, cerca de 45% demonstram algum grau de impoténcia
futuramente (ANVISA, 2002; ALENCAR et al., 2015).

Em um estudo realizado em Minas Gerais com 65 pacientes cadastrados na
Fundacdo Hemominas de Divindpolis, objetivou-se conhecer o perfil do paciente
com anemia falciforme e as complicagBes clinicas mais comuns nesses pacientes.
Ao verificar os eventos apresentados pelos pacientes, constatou-se que apesar de
haver similaridades entre a demonstracédo ou ndo de algumas manifestacdes, entre
os homens foi possivel notar que houve uma quantidade maior de complicacdes
clinicas do que nas mulheres, e isso pode ser atribuido ao priapismo, manifestacéo
caracteristica do género masculino. Normalmente os estudos cientificos néo
apresentam diferencas consideraveis entre homens e mulheres com anemia
falciforme (ALENCAR et al., 2015).

Em outro estudo, realizado pela Universidade Federal do Sergipe, foi
realizado uma pesquisa de caso-controle, envolvendo 26 mulheres que nunca
engravidaram, estas foram divididas em dois grupos: 13 delas portadoras de anemia
falciforme, e 13 mulheres saudaveis com intervalo de idade semelhante desde a
primeira menstruacdo, objetivou-se verificar as caracteristicas do ciclo menstrual e
avaliar a presenca de ovulacdo nas mulheres portadoras de anemia falciforme.
Como resultados obtidos do estudo, observou-se que nao houve diferencas
consideraveis na média da idade dos grupos, no ciclo menstrual, no intervalo entre
os ciclos e na idade da primeira menstruacdo. Houve diferenca na média da
dosagem da hemoglobina entre os grupos (8,4 g/dL para as portadoras de anemia
falciforme e 12,6 para as mulheres saudaveis). Os resultados mostram que com
relacdo ao sistema reprodutivo, as mulheres com anemia falciforme ndo apresentam
complicacBes especificas do sexo feminino e podem engravidar normalmente
(VIANA JUNIOR et al., 2010).

O priapismo pode apresentar trés classificagdes, de acordo com a historia
clinica do paciente. Esta classificagdo pode ser: priapismo recorrente, onde ocorrem
varios eventos por semana, com menos de 3 horas de duracéo. Priapismo menor,
eventos isolados e incomuns com duragdo menor que 3 horas cada. E o priapismo
maior, caracterizado por eventos prolongados, geralmente duram mais de 12 horas,
e 0s pacientes precisam procurar apoio médico especializado (ANVISA, 2002).

O tratamento primordial € a constante hidratacdo do organismo, e o incentivo

para urinar, acompanhados de analgésicos. O uso de gelo no local ndo é
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recomendado, pois 0 gelo aumenta a dor e pode ocasionar necrose na regido. J4 o
calor, melhora o fluxo e o retorno sanguineo. Existe a possibilidade de realizar
procedimentos cirdrgicos. Tal procedimento, depende da identificacdo do tipo de
priapismo. Entre os procedimentos cirurgicos utilizados, pode-se realizar a aspiracao
do sangue concentrado nos corpos cavernosos do pénis, e a elaboracdo de uma
fistula que possibilite o retorno sanguineo do local. Entretanto, quando realizado
este procedimento 0s danos aos corpos cavernosos ja estdo presentes, causando
algum tipo de impoténcia sexual (ANVISA, 2002; SOUZA et al., 2016).

4.3 QUALIDADE DE VIDA

Doencas de caréater crbnico, de forma geral, causam modificacdes fisicas,
sociais e emocionais que comumente repercutem na qualidade de vida sendo
necessario que haja adaptacdo desses individuos (ROBERTI et al., 2010).
Aprofundar o conhecimento a respeito da incidéncia e prevaléncia da doenca
falciforme € um ponto importante, no entanto ndo é o bastante para alcancar o
objetivo principal do estudo desta doenca, que é a melhoria da qualidade de vida
dos portadores. Assim, torna-se necessario um empenho ao desenvolver atitudes
eficientes nas areas da saude para esclarecer aspectos caracteristicos desses
individuos (FIGUEIREDO, 2010; MINISTERIO DA SAUDE, 2012a).

Doengas crbnicas costumam ocasionar problemas na vida social de seus
portadores. A anemia falciforme, por ser uma doenca crénica ndo é diferente.
Algumas alteracdes mais frequentes apresentadas por esses pacientes sao:
problemas referentes a doenca, no rendimento escolar, relacionamento familiar,
podendo este individuo apresentar também: ansiedade, agressividade, medo, bem
como o desenvolvimento de uma imagem negativa sobre si mesmo, sdo as
manifestacfes de personalidade mais presentes, além de dificuldades de manter
bons relacionamentos (FELIX et al., 2010).

Esses pacientes enfrentam periodos intercalados de bem-estar e internacdes
com manifestagcbes severas da doenca. Tratando, ainda por cima, de uma
enfermidade com predominio em pessoas negras, que devido ao historico social e a
guestbes econdmicas, necessitam de atencdo mais justa (GOMES et al., 2014).

Gomes et al. (2014) ainda afirmam que estabelecer um vinculo entre os
pacientes e familiares com a equipe de salude de atencdo primaria a familia é de
suma importancia para possibilitar o melhor entendimento sobre a doenga, bem

como evitar situacdes de riscos que possam desencadear complicacdes resultando
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em futuras internacdes. Tal acompanhamento também permite a equipe
supervisionar o crescimento dos pacientes e vacinas obrigatorias que previnem
possiveis eventos agudos.

Em um estudo realizado com 60 pacientes falcémicos, que faziam
acompanhamento no Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Goias
(HCUFG), por meio de entrevistas com a aplicacdo de questionarios especificos
para analisar a qualidade de vida destes pacientes, encontraram como resultado
uma correlacdo entre a doenca e o comprometimento da qualidade de vida do
portador em varios aspectos, além de observarem que a doenca falciforme esta
deixando de ser considerada uma doenga associada ao negro, possivelmente
devido a elevada taxa de miscigenacdao racial no Brasil (ROBERTI et al., 2010).

Ao procurar tratamento para algum sintoma da anemia falciforme, os
pacientes encontram muita dificuldade no acesso publico de saude. Por algumas
questdes especificas: apresentarem uma doenca genética, ser de um publico
predominante negro, de baixa condicdo financeira. A anemia falciforme,
diferentemente de outras doencas genéticas, € foco de estudo atualmente por se
tratar de uma doenca com grande incidéncia no Brasil, porém ndo existem normas
de atendimento como existem para a hipertensao, ou diabetes por exemplo, e isso
dificulta o atendimento, pois o profissional da saude ndo conhece qual é sua funcéo
no atendimento de tal paciente (GOMES et al., 2014).

Assim, para alcancar o objetivo de possibilitar a melhora da qualidade de vida
do paciente, é imprescindivel o desenvolvimento de acdes eficientes nas areas da
saude, possibilitando que as particularidades psicossociais desses individuos sejam
esclarecidas. Poucos estudos sdo voltados para esse foco, especialmente
comparados a quantidade de estudos voltados para a fisiopatologia da doenca. Isso
reforca a necessidade de conhecer o meio em que o portador de anemia falciforme
vive, seus medos, sua visao do futuro quanto a escolaridade, profisséo e sentimento
de seguranga social. Sem esse conhecimento estaremos observando a doenca de
um angulo distorcido, falhando desta forma em fornecer ajuda eficiente
(FIGUEIREDO, 2010).

A doenca tem uma manifestacdo negativa na vida social do individuo,
impedindo até mesmo na realizacdo de atividade remunerada. Porém, acredita-se
gue as dificuldades enfrentadas por esses pacientes poderiam ser reduzidas se

houvesse um acompanhamento psicossocial disponibilizado a esse grupo
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especifico. A estimativa da mortalidade pela anemia falciforme é alta no Brasil, e
acredita-se que isso ocorra principalmente pela falta da instalacdo de politicas
voltadas para a doenca (FELIX et al., 2010).

Para haver a adaptacdo do portador de anemia falciforme a sociedade, é
necessario um conjunto de fatores que motivem a autoestima na construgdo da
personalidade e atitudes que sdo capazes de sustentar sua permanéncia e
aceitabilidade na sociedade com relacdo a doenca (BATISTA, ANDRADE, 2005).

Em um estudo realizado em New Orleans, Louisiana, em 2008, um workshop
foi organizado afim de prestar cuidados e informagfes a adultos com anemia
falciforme. Também foram trabalhados 8 temas especificos com o objetivo de
conhecer estratégias utilizadas pelos portadores de anemia falciforme para lidar com
os sintomas da doenca. Dentro desses temas, 0s que se destacaram foram: a
autoconsciéncia, suporte emocional e selecao de carreira (TANABE et al., 2010).

Tanabe et al. (2010) mostrou que o tema principal da autoconsciéncia, aflorou
como a estratégia mais importante utilizada pelos pacientes com o objetivo de
conduzir seus sintomas. Pode ser definida como estar consciente de alguns
comportamentos e atitudes que podem promover ou reduzir a saude. Também foi
discutida a importancia de ter uma perspectiva positiva da vida. Muitos pacientes
apresentaram qudo importante € estar em sintonia com seu proprio corpo,
reconhecendo a necessidade de descanso na hora certa, observar e anotar quais
alimentos consumidos ou atitudes tomadas desencadeavam episddios da doenca ou
de dor. Foi possivel destacar também a importancia da relacdo médico-paciente,
necessaria para a manutencao da saude.

A literatura apresenta alguns elementos importantes que auxiliam o paciente a
lidar com as dificuldades enfrentadas advindas da doenca, como a espiritualidade e
a religiosidade por exemplo, foi observada uma ligacdo desses fatores com a
melhora da saude. Entretanto, ndo foi encontrada ligacao entre possuir uma religiao
e a presenca de sentimentos de aceitagdo relacionada a doenca (FELIX et al.,
2010).

Independentemente da idade em que se encontra o portador de anemia
falciforme, todos devem ser incentivados a realizar todos os afazeres normais, ir a
escola, emprego, praticar atividades fisicas de acordo com a sua capacidade. Os
profissionais da educacéo devem ser informados e conscientizados a respeito das

criancas com anemia falciforme, permitindo a ingesta de liquidos, possibilitando
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também sempre que possivel e necessario fornecer o devido suporte psicolégico
(BATISTA, ANDRADE, 2005; TANABE et al., 2010).

4.3.1 MANIFESTAGOES CLINICAS QUANTO A FAIXA ETARIA

A expectativa de vida do paciente com anemia falciforme aumentou
significativamente desde a década de 70, quando a doenca era considerada apenas
como uma doenca infantil. Nesta década a expectativa média de vida do portador
era de 14,3 anos, com mais de 70% das mortes em pacientes com menos de 30
anos de idade. Atualmente a expectativa de vida americana para portadores de
anemia falciforme € de uma média de 42 anos de idade para 0 sexo masculino e 48
anos para o sexo feminino. Apesar do avanco tecnoldgico e da saude ao longo de
30 anos, onde houve o aumento da expectativa de vida desses pacientes em torno
de 31 anos, esta expectativa ainda esta muito abaixo da média para a populagéo
geral, o que destaca a importancia de empenhar maiores investimentos para o
tratamento desses pacientes (DI NUZZO, FONSECA, 2004; MANPREET, COHEN,
2015; MINISTERIO DA SAUDE, 2012a).

A doenca falciforme é responsavel por reduzir a expectativa de vida dos seus
portadores. As taxas de morbimortalidade ainda séo elevadas, e no Brasil cerca de
25% das criangas com anemia falciformes morrem antes dos seis anos de idade
(HERMANN et al., 2016).

O aumento da expectativa de vida destes pacientes tem sido atribuido a
programas de triagem neonatais e a intervencdes terapéuticas precoces. Assim, é
consideravel o numero de pacientes com anemia falciforme que estdo agora
ultrapassando os 40 anos. Como esses pacientes estao sobrevivendo mais tempo, 0
foco da atencdo da saude publica ndo deve ser apenas nas manifestacdes clinicas
apresentadas comumente por eles, mas também em doencas caracteristicas do
envelhecimento a que estdo predispostos a enfrentar (MANPREET, COHEN, 2015).

Pacientes que possuem um acompanhamento constante meédico, apresentam
uma estimativa de vida proxima dos 70 anos. Mas, para que isso ocorra é
necessario o treinamento da equipe de saude, no diagndéstico, tratamento e
acompanhamento continuo, bem como o desenvolvimento de orientacdo genética
aos pacientes (BATISTA, ANDRADE, 2005).

A anemia falciforme é capaz de motivar, por meio das manifestacdes clinicas,
o desenvolvimento psicolégico da criangca, causando receio de desamparo bem

como sentimentos de incompeténcia com relagcdo a doenca. Quando enfrentam



43

crises de dor, as criancas comecam a faltar as aulas, apresentado um
desenvolvimento educacional inadequado e mais baixo em comparagdo com outras
criancas da mesma idade. Quando na juventude, esses pacientes possuem
expectativas quanto ao futuro limitadas com relacdo a qualquer aspecto da vida,
estudo, escolha da profissdo, ou constituicdo de familia. Podem desenvolver
problemas emocionais como depresséo, soliddo e receio da morte. Quanto aos
adultos, estes costumam ser retraidos, sentimentais, introvertidos, instaveis e
dependentes. A inseguranca financeira € um fator importante enfrentado por esses
pacientes, pois constantes internagdes interferem na constancia em um emprego,
intensificando a manifestacdo de quadros depressivos em adultos (BATISTA,
ANDRADE, 2005).

Algumas manifestacfes clinicas sdo mais comuns em alguns momentos
especificos da vida do portador de anemia falciforme. O quadro 3 abaixo apresenta
o principal quadro clinico apresentado nas respectivas fases da vida do paciente
relacionado as principais causas de morte deles (MINISTERIO DA SAUDE, 2015).

Quadro 3: Principais causas de 6bito de acordo com a fase da vida

Sintoma ou Sinal Fase da vida
Bebé e Crianga Adolescente Adulto
Maior risco de infeccéo [ ]
9 Dactilite Falciforme (Sindrome méo-pé) ]
= Sequestro Esplénico B
§ Sindrome Toracica Aguda (STA) [ | [ |
E Infecgdes ]
g_ AVC [ |
2 Degeneragao cronica dos orgaos [ |
& [Crises Algicas [
Ulceras de perna ] [
- o SEPSE [ |
‘S_'..E = | Sequestro Esplénico ™
E § ‘S | Sindrome Toracica Aguda (STA) [ ] [ | [ |
== Degeneracdo cronica dos orgdos [

Fonte: MINISTERIO DA SAUDE, 2015.

Em criancas, nota-se que as principais causas de morte, sdo a septicemia e 0

SEA. Devido a alteragdo da funcdo do baco, o sequestro esplénico afeta a
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imunidade do organismo, deixando-o mais suscetivel a infec¢des. (BRUNIERA,
2007; MINISTERIO DA SAUDE, 2009).

E possivel observar que a STA é uma das principais manifestacdes clinicas
apresentadas por adolescentes e adultos, esta complicacdo juntamente com a HP
tem sido demonstrada em pacientes com anemia falciforme e outras anemias
hemoliticas que estdo ultrapassando os 70 anos de vida, supostamente devido ao
avanco da tecnologia na saude e a terapias desenvolvidas exclusivamente para a
melhora da qualidade de vida de tais pacientes (MILLER, GLADWIN, 2012).

Muitos pacientes adultos costumam apresentar depressao e a depressao
associada a ansiedade tem sido observada em pacientes que realizam pouca
atividade fisica e poucas atividades que fortalecam a saude mental. O estudo
desenvolvido por Tanabe et al. (2010), sugere que encorajar 0S pacientes a
desenvolver o autoconhecimento a fim de melhorar sua qualidade de vida,
demonstram bons resultados possibilitando o estimulo da percep¢édo da capacidade
de controlar a doenca.

Em um estudo realizado com o objetivo de avaliar as manifesta¢des clinicas
comuns em adultos portadores de anemia falciforme, Manpreet e Cohen (2015),
observaram que doenca cardiovascular é a causa mais comum de mortalidade
nesses pacientes. E a hipertensédo foi considerado o principal fator de risco para o
desenvolvimento de doencas cardiacas e renais deste grupo.

Disturbios musculoesqueléticos, como osteoporose e osteoartrite, que
geralmente sao problemas préprios do envelhecimento da populacdo sem doencas
cronicas, também sao frequentes em pacientes mais velhos com doenca falciforme.
O processo de envelhecimento contribui para doenca progressiva 6ssea, assim é
necessaria monitoracdo desta condicdo por médicos envolvidos no cuidado destes
pacientes (MANPREET, COHEN, 2015).

A anemia crbnica é associada a pacientes com insuficiéncia cardiaca e esta
relacionada a um aumento das causas de mortalidade por problemas
cardiovasculares e renais. A presenca simultdnea de anemia, insuficiéncia cardiaca
e doencas renais formam um triangulo patolégico denominado de anemia
cardiorrenal. E associada ao risco de morte em pacientes com infarto do miocardio,
insuficiéncia cardiaca, doenca vascular periférica, acidente vascular cerebral e
tromboembolismo (MOZOS, 2015).



45

5 CONSIDERACOES FINAIS

A doenca falciforme envolve um grupo de anemias, (HbSS, HbSC, HbSD,
HbS/tal.) hemoliticas e genéticas que possuem como principal peculiaridade a
producdo de hemoglobina S pelo individuo. A mais grave das anemias deste grupo &
a anemia falciforme que afeta cerca de 3.500 recém-nascidos todos 0s anos no
Brasil. A elevada incidéncia desta doenca no pais desperta a necessidade de
intensificar estudos e o desenvolvimento de politicas publicas com o objetivo de
amparar e orientar os portadores a respeito de cuidados especificos que devem ser
tomados para amenizar o sofrimento que a anemia acarreta e melhorar a qualidade
de vida dos pacientes.

A anemia falciforme apresenta dois principais eventos clinicos que
desencadeiam toda a manifestacdo clinica da doenca: vaso-oclusdo e hemolise.
Esta doenca é caracterizada por uma variedade de sintomas, que sdo manifestos de
acordo com cada individuo de forma especifica, ou de acordo com a idade. Neste
estudo, foram apresentadas seis manifestacdes clinicas que mais acometem o0s
pacientes com anemia falciforme: Sequestro Esplénico Agudo, Infeccdes, Ulceras,
Crises de Dor, Alteragdes Renais e Alteragdes pulmonares.

Foi possivel estabelecer que a principal manifestacao clinica apresentada por
criancas com anemia falciforme menores de cinco anos, é o sequestro esplénico
agudo, gerando esplenomegalia e diminuindo a capacidade imunologica expressa
pelo baco. Assim, deixando o organismo mais suscetivel as infeccbes de
recorréncia. Tais infec¢cdes, quando generalizadas (septicemia), representam a
principal causa de mortes em criancas deste grupo com menos de 6 anos de idade.

Em adolescentes e adultos, o principal sintoma clinico e também o principal
motivo de Obitos nesta fase da vida é a sindrome toracica aguda, que é
caracterizado por um infiltrado pulmonar localizado, mas que pode evoluir a uma
insuficiéncia respiratoria aguda. Pacientes adultos, também costumam apresentar
problemas sociais e emocionais, como depresséo.

Constatou-se que a anemia falciforme tem uma influéncia negativa na vida do
individuo, capaz de desenvolver problemas no rendimento escolar, dificuldades de
encontrar um emprego, definir uma profissdo ou até mesmo de constituir uma
familia. Assim, é necessario 0 desenvolvimento de politicas publicas e estudos

focados para essa perspectiva, para a melhora da qualidade de vida do portador de
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anemia falciforme para que seja possivel o aumento da expectativa de vida dele com

qualidade.
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