Research, Society and Development, v. 10, n. 7, €22510716510, 2021
(CC BY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v10i7.16510

Perfil epidemiologico e clinico de usuarios do centro municipal de referéncia de

individuos com doenca falciforme em Feira de Santana/Bahia

Epidemiological and Clinical Profile of Users of the Municipal Reference Center for Individuals

With Sickle Cell Disease in Feira de Santana/Bahia

Perfil Epidemiolégico y Clinico de los Usuarios del Centro Municipal de Referencia para Personas

con Drepanocitosis en Feira de Santana / Bahia

Recebido: 25/05/2021 | Revisado: 01/06/2021 | Aceito: 05/06/2021 | Publicado: 18/06/2021

Ruanna Caribé Ribeiro da Silva
ORCID: https://orcid.org/000-0002-3472-2381
Faculdade Anisio Teixeira, Brasil

E-mail: ruannacaribe @hotmail.com

Suane Pereira de Oliveira Rios Barbosa

ORCID: https://orcid.org/0000-0001-5576-0507
Faculdade Anisio Teixeira, Brasil

suaane_rios @hotmail.com

Maria Emilia Cirqueira Silva
ORCID: https://orcid.org/0000-0002-8556-482X
Faculdade Anisio Teixeira, Brasil

E-mail: emiliacirqueira@gmail.com
Caroline Ramalho Galvao

ORCID: https://orcid.org/0000-0002-5836-7345
Universidade Estadual de Feira de Santana
E-mail: galvaokarol @hotmail.com

Ana Clara Silva Oliveira

ORCID: https://orcid.org/0000-0001-8489-3739
Faculdade Anisio Teixeira, Brasil

E-mail: aclaras_1 @outlook.com

Bruna Matos Santos Dantas

ORCID: https://orcid.org/0000-0002-2829-8422
Universidade Estadual de Feira de Santana, Brasil
E-mail: brunamatos.dantas @gmail.com
Lorena Moura de Assis Sampaio
ORCID: https://orcid.org/0000-0003-0627-4494
Universidade Estadual de Feira de Santana, Brasil
E-mail: lorenamoura@fat.edu.br

Mauricio Mitsuo da Moncao

ORCID: https://orcid.org/0000-0003-0183-1992
Instituto Federal de Educacéo da Bahia, Brasil
E-mail: maurimitsuo@yahoo.com.br

Magno Conceicio das Mercés
ORCID: https://orcid.org/0000-0003-3493-8606
Universidade do Estado da Bahia, Brasil
E-mail: magnomerces @hotmail.com

Sarah dos Santos Conceicao

ORCID: https://orcid.org/0000-0001-5729-1249
Universidade de Brasilia, Brasil

E-mail: sarahs.conceicao@gmail.com
Roberta Borges Silva

ORCID: https://orcid.org/0000-0001-7273-5151
Ministério da Saide, Brasil

E-mail: roberta.silva.borges @gmail.com
Lyvia Mirelle Carneiro de Franca
ORCID: https://orcid.org/ 0000-0003-0844-9833
Secretaria Municipal de Salvador, Brasil
E-mail: lyviafranca@hotmail.com

Julita Maria Freitas Coelho

ORCID: https://orcid.org/0000-0002-9520-5177
Instituto Federal da Bahia, Brasil

E-mail: julitamaria@gmail.com


http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v10i7.16510
mailto:maurimitsuo@yahoo.com.br

Research, Society and Development, v. 10, n. 7, €22510716510, 2021
(CC BY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v10i7.16510

Resumo

A Doenca Falciforme (DF) é uma hemoglobinopatia de predomindncia da hemoglobina S nas hemdcias, de cardter
genético. O objetivo deste trabalho foi descrever o perfil epidemiolégico e clinico de 64 usudrios com DF do Centro
Municipal de Referéncia a pessoa com DF no municipio de Feira de Santana/BA, no periodo de novembro de 2016 a
mar¢o de 2017. O presente estudo foi submetido e aprovado por um comité de ética em pesquisa. A predominancia foi
do sexo feminino, raga/cor foi parda/preta, escolaridade menor que 8 anos de estudo, renda menor ou igual um saldrio
minimo e sem ocupacgdo. Quanto as condicdes clinicas, a maioria teve diagnéstico médico de anemia falciforme e a
descoberta da doenca ocorreu via teste do pezinho. Embora a maioria ndo possuisse comorbidades, um elevado nimero
de participantes apresentou algum tipo de complicacdo referente a doenca, sendo mais frequentes as crises algicas,
pneumonia, sindrome tordcica aguda e sequestro esplénico. Os resultados apresentados podem ser usados pelo servigo
como instrumento para tragar um plano de cuidado para essa populagdo de acordo com o perfil epidemiolégico e clinico
dos usudrios, bem como, reforca a importincia de estratégias como a educacdo em satide, para minimizar a ocorréncia
das complicagdes.

Palavras-chave: Anemia falciforme; Hemoglobina falciforme; Trago falciforme; Epidemiologia.

Abstract

Sickle cell disease (SCD) is a hemoglobinopathy of predominance of hemoglobin S in red blood cells, of a genetic
character. The objective of this study was to describe the epidemiological and clinical profile of 64 users with DF from
the Municipal Reference Center for people with DF in the municipality of Feira de Santana / BA, from November 2016
to March 2017. The present study was submitted and approved by a research ethics committee. The predominance was
female, race / color was brown / black, education less than 8 years of study, income less than or equal to a minimum
wage and without occupation. As for clinical conditions, most had a medical diagnosis of sickle cell anemia and the
disease was discovered through the heel prick test. Although the majority did not have comorbidities, a high number of
participants presented some type of complication related to the disease, with more frequent pain attacks, pneumonia,
acute chest syndrome and splenic sequestration. The results presented can be used by the service as an instrument to
outline a care plan for this population according to the epidemiological and clinical profile of users, as well as reinforcing
the importance of strategies such as health education, to minimize the occurrence of complications.

Keywords: Anemia; Sickle cell; Sickle cell trait; Epidemiology.

Resumen

La anemia de células falciformes (ECF) es una hemoglobinopatia de predominio de la hemoglobina S en los glébulos
rojos, de cardcter genético. El objetivo de este estudio fue describir el perfil epidemiolégico y clinico de 64 usuarios
con FD del Centro Municipal de Referencia para personas con FD en el municipio de Feira de Santana / BA, de
noviembre de 2016 a marzo de 2017. El presente estudio fue presentado y aprobado por un comité de ética en
investigacion. El predominio fue femenino, raza / color marrén / negro, educaciéon menor a 8 afios de estudio, ingreso
menor o igual al salario minimo y sin ocupacién. En cuanto a las condiciones clinicas, la mayoria tenfa un diagndstico
médico de anemia de células falciformes y la enfermedad se descubrié mediante la prueba de puncién del talén. Aunque
la mayoria no presentaba comorbilidades, un elevado nimero de participantes presentd algin tipo de complicacién
relacionada con la enfermedad, con mds frecuentes crisis de dolor, neumonia, sindrome tordcico agudo y secuestro
esplénico. Los resultados presentados pueden ser utilizados por el servicio como instrumento para delinear un plan de
atencion a esta poblacion de acuerdo al perfil epidemioldgico y clinico de los usuarios, asi como reforzar la importancia
de estrategias como la educacién en salud, para minimizar la ocurrencia de complicaciones.

Palabras clave: Anemia; Drepanocito; El rasgo de células falciformes; Epidemiologia.

1. Introducao

Considerada como um problema de satide publica em virtude do elevado nimero de pessoas vivendo com a patologia,

a Doencga Falciforme (DF) € uma hemoglobinopatia constituida pela predominincia da hemoglobina S (HbS) nas hemécias, de

cardter genético e originada de uma mutac¢do no cromossomo 11, responsdvel pela substituicdo do 4cido glutamico pela valina.

A DF ¢ constituida pelos seguintes tipos: Anemia Falciforme (AF), o tipo mais grave, quando apresenta dois genes de

hemoglobina S (SS); a SP talassemia (SP tal.), combinacdo do gene da hemoglobina S com o da talessemia f3; ou com outros

tipos de hemoglobina como a B, C, E e Alfa Talassemia, resultando nas doencas SC, SD, SE, Sa-talassemia (Magalhaes, Turcato,

Angulo & Maciel, 2009; Edelstein, 1996).

No entanto, somente uma pequena parte da sua alta variabilidade clinica pode ser explicada pelos marcadores Hb fetal

e a co-heranca da o-talassemia, particularmente a fenétipos mais leves. A HbS pode se polimerizar, formar hastes rigidas dentro
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da célula vermelha, mudando-a para a forma de uma foice, a falcizacdo, perdendo sua flexibilidade, o que dificulta seu transporte
pelos vaos sanguineos, gerando uma diminui¢do da oferta de oxigénio nas células e 6rgaos, vaso-oclusdo e a hemolise. Logo,
tais danos na hemdcia, resultam em um menor tempo de circulacdo, culminando em quadros de anemia cronica (Kato et al, 2017,
Soares et al, 2014).

A vaso-oclusio envolve tanto o fendmeno da falcizagdo quanto uma maior interacdo entre células endoteliais, leucécitos
e plaquetas, vasculopatia proliferativa, estado inflamatdrio cronico e hipercoagulabilidade. Quando na AF, tal ocorréncia resulta
em sintomas como crises de dores intensas, além de cansago, palidez, mucosa dos olhos amarelada, as quais se apresentam de
forma intermitente. Dentre as complica¢des associadas a referida vaso-oclusdo, destacam-se a Sindrome Tordcica Aguda (STA),
a Insuficiéncia Renal (IR) e o Acidente Vascular Cerebral (AVC). Em suma, tais condi¢des possibilitam uma redugdo de 25 a
30 anos da expectativa de vida em pacientes acometidos por DF (Brunetta et al, 2010; Brasil, 2010).

As crises de vaso-oclusdo ou crises falcémicas, geralmente as primeiras e mais frequentes manifestagdes da DF,
ocasionam dores musculares, articulares e Osseas causadas por oclusdo na microcirculagdo. Podem ser espontineas ou
desencadeadas por situacdes estressoras, a exemplo de infecc¢des, e se estendem por quatro a seis dias, mas podendo se prolongar
por semanas. Em criangas, a primeira manifestacdo mais frequente € a dactalite, denominada sindrome do pé-m@o, embora possa
ocorrer pneumonia e dor abdominal. Em geral, a dor abdominal pode simular abdome agudo cirdrgico ou infeccioso, além de
processos ginecoldgicos (Brunetta et al, 2010; UFRGS, 2020).

Estima-se que a distribuicdo de pessoas com HbS vem aumentando anualmente, e a maior prevaléncia tem sido relatada
na Africa Sub-sesariana, com 50 a 90% das criangas acometidas (Grosse et al, 2011). No Brasil, estima-se uma prevaléncia entre
60.000 a 100.000 casos. Além disso, estudos tém mostrado uma maior frequéncia de DF nas regides norte e nordeste do Brasil,
6% a 10% da populagdo regional, e tal fato justifica-se em virtude do quantitativo de negros e/ou descendentes nestas regides.
Inclusive na Bahia, a doenca pode atingir um em cada 650 nascidos vivos (UFRGS, 2010; Cangado, Jesus, 2007; Martins, Moraes
— Souza & Silveira, 2010).

Diante do exposto, estudos como este favorecem o embasamento de profissionais de satide que prestam assisténcia aos
portadores de DF, com vistas a maior efetividade da assisténcia, bem como fornece subsidios para estudos subsequentes. Do
mesmo modo, informagdes adicionais acerca da DF tanto por parte dos pacientes e seus familiares, quanto da sociedade
académica e pessoas em geral, podem ser uteis na promoc¢do de qualidade de vida aos portadores de DF. Portanto, o objetivo
desse estudo foi descrever o perfil epidemiolégico e clinico de usudrios de um Centro Municipal de Referéncia a pessoa com

DF.

2. Método

Foi realizado um estudo descritivo, documental, com abordagem quantitativa, carater descritivo e exploratério (Estrela,
2018; Pereira et al., 2018; Koche, 2011; Ludke & André, 2013; Yin, 2015) no Centro Municipal de Referéncia a pessoa com DF,
localizado na Unidade Bésica de Saide (UBS) do Centro Social Urbano (CSU) no municipio de Feira de Santana - BA. A
amostra do estudo foi composta por 64 pacientes que buscaram atendimento no centro de referéncia no periodo de novembro de
2016 a marco de 2017, de acordo com o calenddrio de atendimento do servigo.

Os participantes da pesquisa responderam um questiondrio contendo seis blocos de perguntas referentes a: identificagao;
aspectos sociodemograficos (escolaridade, renda, ocupagdo, estado civil e moradia); habitos de vida (uso de dlcool e/ou tabaco
e realizacdo de exercicios fisicos); histdria clinica da DF e condi¢des clinicas. Além disso, foram realizadas consultas aos
prontudrios para obtencdo de informac¢des complementares, tais como medicamentos utilizados e histérico de complicacdes e

comorbidades.
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Os dados obtidos foram digitados, processados e categorizados utilizando o programa SPSS 17.0 for Windowns —
Statistical Package for Social Science 2000 e STATA versao 11.0. Para a andlise descritiva proposta foi calculada frequéncia
simples e relativa das categorias consideradas de maior relevancia. Os resultados obtidos a partir da distribuicdo das varidveis
do estudo foram apresentados com emprego de tabelas e/ou gréficos.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Faculdade Anisio Teixeira (CEP-FAT) através do
parecer n° 1.714.349. Destaca-se que a participacdo dos individuos avaliados foi voluntéria, facultativa e sua desisténcia era
permitida em qualquer momento do estudo, respeitando os direitos de autonomia, privacidade e confidencialidade. A
concordancia em participar do estudo ocorreu mediante processo de consentimento através da assinatura do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) e do Termo de Assentimento Livre e Esclarecido (TALE) para pacientes menores

de 18 anos.

3. Resultados

Dos 64 individuos participantes, a maior parte era do sexo feminino, na faixa etdria de O a 16 anos, e com raga/cor da
pele autorreferida parda e/ou preta. A escolaridade foi mais baixa, bem como a menor renda e quantidade de individuos sem
ocupac¢do. Quanto a densidade domiciliar, predominou coabitagdo de até quatro moradores/domicilio. Da mesma forma, a maior
parte referiu ndo possuir companheiro. A maioria dos participantes morava em zona urbana, possuia rede de esgoto, e ndo tinha
filhos. Grande parte da amostra referiu nao consumir dlcool e tabaco, e ndo realizava atividade fisica (Tabela 1).

Em relacdo ao tipo de doenga falciforme, a AF foi o tipo mais prevalente no sexo masculino, enquanto nas mulheres
outras DF prevaleceram. Quanto ao método de diagndstico, na Tabela 1, pode-se observar que o teste do pezinho foi o mais

frequente, tanto em homens quanto em mulheres.
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Tabela 1 — Caracteristicas sociodemograficas e de estilo de vida e tipos de DF de usudrios de um Centro Municipal de Referéncia

no periodo de novembro de 2016 a margo de 2017 (n=64). Feira de Santana, BA, Brasil, 2017.

Sexo
Caracteristicas Masculino (n=29) Feminino p*
n (%) (n=35)
n (%)
Idade
0 - 16 anos 18 (41,86) 25 (58,14) 0,427
17 — 68 anos 11 (52,38) 10 (47,62)
Média+dp 15,91+£16,15
Minimo-M4éximo 01 -68
Raca/Cor
Branca e outros 2 (6,90) 2(5,71) 0,846
Parda/Preta 27 (93,10) 33(94,29)
Nivel de escolaridade
(anos de estudo)
< 8 anos 22 (75,86) 27 (77,14) 0,904
>8 anos de estudo 7 (24,14) 8 (22,86)
Renda
<1 saldrio minimo ou sem renda 19 (65,52) 23 (65,71) 0,987
> 1 salario minimo 10 (34,38) 12 (34,29)
Ocupacao
Com ocupagio 1(3.45) 1(2,86) 0,892
Sem Ocupacio 28 (96,55) 34 (97,14)
Moradores
1 até 4 moradores na residéncia 26 (89,66) 30 (85,71) 0,635
=5 moradores na residéncia 3(10,34) 5(14,29)
Situacao conjugal
Com companheiro 2 (6,90) 4(11,43) 0,536
Sem companheiro 27 (93,10) 31 (88,57)
Possui filhos
Nio 24 (82,76) 31 (88,57) 0,505
Sim 5(17,24) 4(11,43)
Local de residéncia
Zona Urbana 20 (68,97) 27 (77,14) 0,461
Zona Rural 9 (31,03) 8 (22,86)
Rede de esgoto
Sim 19 (40,43) 28 (59,57) 0,192
Nio 10 (58,82) 7 (41,18)
Uso de alcool
Naio bebe 23(79,31) 31 (88,57) 0,310
Bebe ou ja bebeu 6 (20,29) 4(11,43)
Uso de tabaco
Nio fuma 24 (82,76) 33 (94,29) 0,141
Fuma ou ja fumou 5(17,24) 2 (5,71)
Atividade fisica
Sim 3 (10,34) 5 (14,29) 0,635
Nio 26 (89,66) 30 (85,71)
DF
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AF 22 (75,86) 15 (42,86) 0,008*
Outras Doengas Falciformes 7(24,14) 20 (57,14)

Diagnéstico por Teste do Pezinho

Sim 20 (68,97) 26 (74,29) 0,637
Nio 9 (31,03) 9 (25,71)

* Nivel de significancia estatistica: p<0,05
Fonte: Pesquisa de Campo (2016-2017).

Conforme apresentado na Tabela 2, dos 64 pacientes entrevistados, os homens apresentaram maiores
histéricos de internagdes. Quanto as complicagdes, novamente os individuos do sexo masculino referiram ter tido no
minimo uma complica¢do. Quanto ao uso de medicamento para tratamento da DF, a utilizacdo da hydroxiureia e
penveoral, apesar de ainda pequena, foi maior no sexo masculino. Em relagcdo ao consumo do deferasirox, ambos os
sexos relataram um menor consumo do medicamento. Nao houve relato da utilizacdo simultinea das trés medicacoes

nos individuos investigados.

Tabela 2 — Uso de medicacdes (hydroxiureia, penveoral e deferasirox), nimero de internagdes, complicacdes e
comorbidades relacionadas & DF em usudrios de um Centro Municipal de Referéncia no periodo de novembro de

2016 a margo de 2017 (n=64). Feira de Santana, BA, Brasil, 2017.

Sexo
Masculino Feminino p*
Caracteristicas (n=29) (n=35)
Sim Nao Sim Nao

n (%) n (%) n (%) n(%)
N° de internacées 24 (82,76) 5(17,24) 28 (80,00) 7 (20,00) 0,778
N° de complicacdes 22 (75,86) 07 (24,14) 21 (60,00) 14 (40,00) 0,179
N° de comorbidades 17 (58,62) 12 (41,38) 12 (34,29) 23 (65,71) 0,052
Uso de hydroxiureia 9 (31,03) 20 (68,97) 3(8,57) 32 (91,43) 0,022
Uso de penveoral 9 (31,03) 20 (68,97) 7 (20,00) 28 (80,00) 0,310
Uso de deferasirox™** 2 (6,90) 27 (93,10) 2(5,71) 33 (94,29) -
Nao uso de hydroxiureia/ - 29 (%) - 35 (%) -

penveoral/ deferasirox**

*Nivel de significancia estatistica: p<0,05
** Marca Exjade
Fonte: Pesquisa de Campo (2016-2017).

No que se refere ao tipo de complicagdes, prevaleceram as crises dlgicas, tanto em homens, quanto em mulheres, seguido
de pneumonia, STA e sequestro esplénico. Também foram citados casos de dactalite, litfase, osteomielite, derrame pleural,

priapismo e AVC.
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Grifico 1 — Usudrios com presenga de complicacdes relacionadas & DF na amostra no periodo de novembro de 2016 a marco de

2017 (n=64). Feira de Santana, BA, Brasil, 2017.

ENTREVISTADOS COM PRESENCA DE COMPLICACOES

DACTILITE
DERRAME PLEURAL
OSTEOMIELITE
LITIASE

AVC

PRIAPISMO

SEQ. ESPLENICO
STA

PNEUMONIA

CRISE VASOCLUSIVA
CRISES ALGICAS

I'W"”

% 5% 10% 15%

25%

30%

35% 40% 45%

20%

0
CRISE SEQ. DERRAM
A(I:_'Z]IISCEASS VASOCLU PNELIJAMO STA  ESPLENIC PR'\IAACI;’IS AVC LITIASE OS;E_?EMI DACI;HLIT
SIVA 0] PLEURAL
B MASCULINO | 41,38 3,45 24,14 17,24 6,9 6,9 6,9 3,45 3,45 3,45 6,9
= FEMININO 37,14 2,86 11,43 8,57 17,14 0 5,71 8,57 0 571 571

B MASCULINO m®m FEMININO

Fonte: Pesquisa de Campo (2016-2017).

4. Resultados e Discussao

De uma forma geral houve uma maior prevaléncia de AF nos homens em comparacéo com as mulheres, e histérico de
varios eventos de internacdes e complicagdes. Contrariando os achados de Felix, Souza e Ribeiro (2010) que demonstraram uma
maior prevaléncia de AF no sexo feminino (59,6%), assim como Amaral, Almeida, Santos, Oliveira e Lanza (2015), que também
verificaram uma maior prevaléncia feminina (55%) em estudo em Minas Gerais. Os resultados do presente estudo sdo
semelhantes aos encontrados na literatura por Carvalho et al. (2020), e podem ser justificados pela amostra reduzida ou em
decorréncia da baixa adesdo dos homens aos servigos de satide, como comprovado por Gomes, Nascimento e Aratjo (2007).

Como também foi demonstrado no presente estudo em relagd@o a raga/cor, a literatura aponta a predominancia de DF em
individuos pardos e/ou pretos. Historicamente, em decorréncia da associacdo ao periodo colonial e ao processo de escravidao,
vdrios autores relacionam a prevaléncia de DF na populag@o negra (Felix et al, 2015; Amaral et al, 2015; Almeida, Camargo e
Felzemburgh, 2012; Brasil, 2015). Além disso, Boulet, Yanni, Creary e Olney (2010) evidenciam negros como grupo de risco
ao comparar criangas negras com e sem DF, afirmando que criancas negras com DF sdo, frequentemente, mais propensas a dores
de cabeca ou enxaquecas, deficiéncia intelectual, necessidade de fazer uso regular de medicamentos, e a condi¢des de satde
regular ou ruim.

Analisando caracteristicas econdmicas familiares dos individuos com DF, os autores Marques, Souza e Pereira (2015)
relataram uma renda mensal média de dois saldrios minimos, com cerca de seis moradores por residéncia. Ainda, foi descrito
por Felix, Souza e Ribeiro (2010) um total de 74,4% de entrevistados sem renda, com renda até 1 saldrio minimo ou que tenham

bolsa auxilio, e quanto a escolaridade, esses autores descreveram que 42,5% dos pacientes tinham escolaridade igual ou superior

7


http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v10i7.16510

Research, Society and Development, v. 10, n. 7, €22510716510, 2021
(CC BY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v10i7.16510

ao ensino médio completo e apenas 6,4% nao frequentaram a escola. O maior percentual encontrado neste estudo de entrevistados
com renda menor ou igual a um saldrio minimo, € com menos de 8 anos de estudos pode estar relacionado a faixa etaria dos
participantes. Essa condi¢do € considerada alarmante, pois segundo demonstrado por Palermo et al. (2002), a situacdo
socioecondmica dos individuos acometidos por DF seria um preditor significativo de incapacidade funcional.

Os dados encontrados neste estudo acerca da baixa escolaridade e do nivel socioecondmico dos pacientes foram
semelhantes a estudos realizados na Inglaterra, (Aljuburi et al, 2013) nos Estados Unidos da América (McCavit et al, 2011),
na Nigéria (Adegoke et al, 2015) e em outros Estados do Brasil (Feliz et al, 2010; Pereira et al, 2008; Loureiro et al, 2005). Tal
situacdo permite destacar que, o alto custo dos medicamentos para terapia de DF somado ao menor nivel socioecondmico dos
pacientes, os conduz a uma dependéncia dos programas publicos de dispensa de medicamentos. Ressalta-se que a vulnerabilidade
social impacta na qualidade de vida dos individuos, mantendo-os dependentes em um ciclo vicioso de programas governamentais
de beneficios financeiros e de satide.

Portanto, os individuos em situagdo socioecondmica vulnerdvel merecem atencdo especial no que diz respeito as
perspectivas médica e psicossocial, visto estarem mais expostos aos fatores sociais determinantes da DF (Paiva e Silva et al,
1993). Essa condi¢do € relatada por Ghafuri et al. (2020) ao sinalizarem a necessidade de recursos para tratamento e
gerenciamento da desnutricdo em criancas nigerianas com AF. Assim, é possivel inferir que a mesma necessidade pode ser
atribuida as criangas brasileiras, visto que a desnutricdo, apesar de cada vez menor, ainda é um problema social relevante no
pais.

Neste estudo, a maioria dos participantes ora investigados se encontravam na faixa etdria de até 43 anos de idade, e esse
predominio de DF em pessoas mais jovens pode reafirmar a gravidade da doenga, considerando a baixa expectativa de vida dos
pacientes. De tal maneira, o diagndstico precoce e a realizacdo de intervengdes especificas permitirdo, além de reduzir os danos
fisicos, a adogdo de estratégias mais proativas frente as limitacdes impostas pela doenca (Carvalho et al, 2020). Além disso,
Amaral et al. (2015), enfatizaram a expectativa média de vida dos acometidos por DF que, no pais, ¢ de 48 anos, mediante a essa
informacdo a gravidade de complicagdes advindas da doenca falcémica, é inversamente proporcional a expectativa de vida.

Nesse sentido, os autores Thein e Howard (2018) alertam para a maior susceptibilidade de idosos acometidos com DF,
uma vez que podem desenvolver outros agravos associados a idade que interferem aumentando a morbidade da doenga. Ainda,
esses autores pontuam que as comorbidades tratdveis e deterioracdo aguda devem ser tratadas agressivamente, para melhoria da
DF e a minimizacdo de danos a 6rgéos, e por isso sugerem maior proatividade na inclusio de terapias curativas, antes somente
ofertadas ao paciente jovem, bem como aquelas de carater experimental em tempo hébil.

Assim como observado no presente estudo, Felix, Souza e Ribeiro (2010) também identificaram baixa adesio ao tabaco
e as bebidas alcdolicas nos individuos investigados, e tal situacdo € relevante, considerando que o uso abusivo dessas drogas
licitas pode provocar danos adicionais a saide, como cancer e cirrose hepdtica. Nao foram encontrados dados na literatura sobre
a pratica de atividade fisica pelos pacientes com DF, e apesar dessa pratica ser benéfica por minimizar a ocorréncia de doengas
cardiovasculares, e evitar complicacdes sérias, como o AVC, uma pequena parcela dos participantes deste estudo realizaram
alguma atividade fisica.

Os achados da presente investigacdo a respeito do diagndstico médico de AF estdo em conformidade com o encontrado
na literatura, apresentando homozigose da hemoglobina S, condi¢cdo também verificada por Menezes et al. (2013) em criangas
brasileiras no estado de Sdo Paulo. Sabe-se que esse tipo de DF € considerada o gendtipo mais grave, geralmente associada a
baixa expectativa de vida (Felix et al, 2010; Amaral et al, 2015; Paiva e Silva et al, 1993).

Sob este prisma, neste estudo a AF predominou no sexo masculino, enquanto nas mulheres prevaleceram outras doengas

falciformes mais raras, contudo, no estudo de Menezes et al. (2013) verificou-se maior prevaléncia de AF no sexo feminino entre
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criangas. Ainda, ressalta-se que tais resultados ndo foram discutidos anteriormente por outros autores, porém essas prevaléncias
podem ser justificadas em decorréncia do pequeno tamanho da amostra empregada.

Outra varidvel relevante analisada por esta pesquisa foi o0 método de diagnéstico da doenga, corroborando os achados
de Felix, Souza e Ribeiro (2010) e Amaral et al. (2015), em que a maioria dos participantes teve a descoberta da DF através do
teste do pezinho. Na compreensao dos autores Ledo e Aguiar (2008), o diagnéstico precoce de DF possibilita grandes beneficios
ao paciente, como a profilaxia de infec¢des, imunizagdes, educagdo da familia para identificacéo e procura de tratamento rapido
para as principais complicacdes, o que contribui para a redugdo da morbidade e mortalidade, tendo como objetivo final o
incremento da qualidade de vida dessa populag@o.

No Brasil, a DF € a doenga genética de maior incidéncia e nascem cerca de 3500 criangas por ano com DF, com um
recém-nascido com DF em cada 1000 nascimentos, e na capital Baiana, Salvador, nasce um recém-nascido em cada 650 nascidos
vivos, média de 65 criangcas com DF por ano (Salvador, 2019). Esses niimeros refor¢cam a necessidade do diagndstico precoce,
acompanhamento regular com equipe de saide, além de suporte social como forma de reduzir e até evitar os agravos e
complicacdes da doenca.

Como propde Piel et al. (2013), a vasta implementagdo de intervencdes acessiveis, incluindo diagndstico neonatal e
profilaxia com penicilina, seria capaz de prolongar a vida de cerca de 5 milhdes de bebés recém-nascidos com AF em 2050.
Nesta légica, programas de triagem e tratamento em grande escala poderiam salvar até 10 milhdes de recém-nascidos com AF
em todo o mundo, em especial na Africa Subsaariana, dada sua mais alta prevaléncia (Piel et al, 2013; Williams et al, 2009).
Logo, é possivel reafirmar que a implementag@o de programas universais de triagem neonatal continua sendo um grande desafio
econdmico e de saide publica (Kato et al, 2017).

Assim como no estudo de Felix, Souza e Ribeiro (2010), 29 usudrios desta pesquisa apresentaram comorbidades
associadas a DF, sendo mais frequentes as alteracdes do sistema cardiovascular como as cardiopatias e hipertensdo arterial, ou
doencas pulmonares. Os autores Martins e Teixeira (2017) afirmam que a DF é evolutiva em complicacdes agudas para diferentes
faixas etdrias, caracterizando a maioria das internacdes em atendimento de urgéncia, o que pode ser observado na amostra do
atual estudo uma vez que 43 usudrios (22 do sexo masculino e 21 do sexo feminino) progrediram para situacdes emergenciais.

Sabe-se que manifestacdo da dor é causada por oclusdo microvascular com subsequente lesdo do tecido em resposta aos
glébulos vermelhos (Carvalho et al, 2020), e segundo Brunetta et al. (2010), a crise adlgica ou Crise Vaso-Oclusiva (CVO)
representa o quadro de dor que € instalado no individuo com DF. No atual estudo, a crise dlgica também foi o sintoma mais
observado em pessoas com DF, condizendo com outros estudos (Boulet et al, 2010; Menezes et al, 2013) que detectaram alta
frequéncia desse sintoma.

Furtado, Motta e Santos (2015) observaram que a crise dlgica foi um sintoma presente em 86,7% dos individuos
investigados. Segundo Amaral et al. (2015), os episddios agudos de dor ou as CVO sao uma marca registrada da DF, e progridem
a ser um marcador para a gravidade da DF e mortalidade prematura. De acordo com Martins e Teixeira (2017), essa crise € a
causa mais comum de internag¢do e nfo possui prevencdo especifica, somente a utilizacdo do medicamento hidroxiureia pode
auxiliar na diminuicdo da frequéncia de crises. Ainda nesse quesito, Loureiro e Rozenfeld (2005) descreveram que a crise pode
ser resolvida em média em cinco dias. De uma forma geral, é necessdria uma capacitacio permanente de profissionais de servigos
de atencdo a pessoas com DF para o pronto atendimento de demandas por crises dlgicas, considerando o bem-estar dos usudrios
e sua garantia de qualidade de vida.

Quanto as infecgdes, principal causa de morte em poucas horas na DF, segundo os autores Brunetta et al. (2010), o tipo
mais comum € a pneumonia, com maior incidéncia em criangas. Os autores apontam que o risco de septicemia e/ou meningite

por Streptococcus pneumoniae ou Haemophilus influenzae chega a ser 600 vezes maior do que em criangas sem DF. Destaca-se
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que, no presente estudo, foi encontrada uma frequéncia maior dessa infeccao em usudrios masculinos. Isso denota reflexdes por
parte do servico acerca do controle de infec¢des nesses usudrios.

Segundo os achados de Fernandes et al. (2015), 38,5 % dos 6bitos no seu estudo foram atribuidos as infecgdes,
configurando como a maior causa, seguida de sequestro esplénico (16,6%). Esses dados ascendem a necessidade de
monitoramento criterioso de infecgdes em pacientes com DF, bem como educag@o permanente de usudrios quanto a prevengao
de tais complicacdes. Nesse sentido, destaca-se um maior risco as infec¢des do grupo em estudo, visto que parte dos individuos
residiam em locais sem esgotamento sanitario (26,56%).

Por sua vez, a STA € descrita na literatura (Brunetta et al, 2010) como a segunda causa de hospitaliza¢do e possui maior
frequéncia de internagdes em centros de terapias intensivas, podendo evoluir como causa principal para o quadro de mortalidade
precoce em falciformes. Sabe-se que a STA pode ser causada por infec¢des, embolia de medula dssea necrética, vaso-oclusao
pulmonar e sequestro pulmonar, envolvendo infiltrado pulmonar associado a dor toricica, tosse, dispneia, taquipneia ou outros,
além da queda dos niveis de oxigenago no sangue (Oliveira et al, 2020). Os valores encontrados para STA neste estudo condizem
com a literatura, sendo duas vezes mais frequentes em homens.

Ainda na compreensdo dos autores Brunetta et al. (2010), o sequestro esplénico é uma complicacdo muito frequente em
pacientes falcémicos, principalmente na infancia, contudo pode ocorrer em adultos, com prevaléncia maior em
hemoglobinopatias SC. Além disso, Amaral et al. (2015), ratificam que em algum momento da vida seus pacientes sofreram esta
complicacdo. Os dados ora identificados demonstram que uma taxa relativa dos participantes jid passou por esta situacio.
Salienta-se que a esplenectomia, de urgéncia ou eletiva, deve ser indicada apds recuperacdo do sequestro esplénico, apontando
para cuidados especificos no grupo ora investigado (Brunetta et al, 2010).

A literatura descreve um valor de 2 a 6% para priaprismo como complicagido da DF, e o aprisionamento das hemacias
falcizadas no corpo cavernoso tem mostrado uma incidéncia de até 100% dos pacientes do sexo masculino (Lottenberg &
Hanssell, 2005). Vale destacar que, como afirmam Amaral et al. (2015), os adultos com DF e histérico desta complicacdo
possuem cinco vezes mais risco em desenvolver hipertensdo pulmonar. No presente estudo, cerca de 6% de frequéncia de
priapismo foi detectada, o que sugere necessidade de monitoracdo desse agravo ndo somente pelo desconforto, mas pela
possibilidade de complica¢des mais graves como a hipertensdo.

O AVC € uma complicagdo grave que ocorre em ambos 0s sexos, em qualquer faixa etdria (Brunetta et al, 2010), e tem
sido imputado como o responsdvel mais comum por lesdo neuroldgica permanente em criancas, ¢ em adultos com talassemia
HbSS e HbSbO (Bernaudin et al, 2015; Kassim et al, 2016). Ressalta-se que em pacientes de 02 a 16 anos de idade, a American
Society of Hematogy (ASH) recomenda a realizac¢do anual de ultrassom doppler transcraniano, no entanto, referente as diretrizes
para a prevencdo, triagem e tratamento de suas manifestacdes no sistema nervoso central, a ASH descreve a pratica como escassa
(DeBaun et al, 2020).

Sabe-se que o AVC isquémico de grande artéria é consequéncia da hemélise tipica da AF, bem como da disfungdo
vasomotora, vasculopatia proliferativa e de complica¢des clinicas da vasculopatia pulmonar e sistémica, incluindo hipertensio
pulmonar, ulceras de perna, priapismo e doenca renal cronica. Tais consequéncias decorrem da liberagdo de hemoglobina
descompartimentada, arginase 1, dimetilarginina assimétrica e nucleotideos de adenina, produtos da referida hemolise (Kato et
al, 2017). Todavia, no presente estudo foram encontrados poucos casos de AVC, e sem diferencas entre os sexos, gravidade,
acoes preventivas € manejo.

Neste estudo, o histérico de litfase biliar foi relatado por 3,45% de homens que ja tiveram essa complicacdo e 8,57%
das mulheres entrevistadas, mas ndo foi comprovado a ocorréncia de intervencdo cirtirgica. No entanto, Moerdler & Manwani

(2018), pontuam que a lesdo de isquemia-reperfusido, hemolise e dano oxidativo aumentam a inflamacdo e ativam o sistema
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hemostético. Logo, entende-se que tais vias t€ém sido consideradas como tratamentos emergentes potenciais para melhorar as
manifestacdes DF.

Para os autores Brunetta et al. (2010), a osteomielite € outra complicacdo infecciosa persistente com prevaléncia descrita
em até 12% dos pacientes falciformes. Entretanto, no estudo atual, somente 3,45% de homens mencionaram positivamente a
complicacdo, podendo ser justificado pelo tamanho da amostra. No tocante a ocorréncia de derrame pleural, foi notada uma baixa
ocorréncia na amostra (3,45% homens e 5,71% mulheres), contudo, ndo foram encontrados dados na literatura referente a tal
complicacdo em outras pesquisas.

No entendimento de Amaral et al. (2015), o mecanismo desencadeante da dor do paciente falcémico € sempre complexo
e provavelmente heterogéneo, dependente da regido afetada. Desta maneira, a dor em caso de dactilite corresponde a um processo
inflamatdrio iniciado por necrose da medula 6ssea nas por¢des distais dos membros, e no presente estudo foram detectadas
diferencas significativas para essa complicacdo inflamatdria.

A inflamacdo € considerada como fator chave na propagacio e exacerbacgio da lesdo tecidual causada por AF (Moerdler
et al, 2018). Os autores afirmam que todos os componentes celulares do sistema imunolégico, incluindo neutréfilos, linfécitos,
mondcitos e plaquetas, possam contribuir para tal processo, e que muitas citocinas pré-inflamatorias sdo cronicamente ou tornam-
se agudamente elevadas na DF. Domingos et al. (2020) relataram uma associagdo forte entre altos niveis de interleucina 6 e a
piora dos pacientes com DF, apresentando quadros de STA, ulceras de perna, osteonecrose, AVC e priapismo a inflamacao. Ou
seja, diversas abordagens de tratamento anti-inflamatério podem ser pensadas para o tratamento da doenca.

A DF ¢é reconhecida pela Organizacdo Mundial de Satide como um problema global de satide publica, e espera-se um
ntimero total de 14,24 milhdes de bebés nascidos com a doenca entre 2010 e 2050 (Piel et al, 2013). Considerando que os dados
do Ministério da Saidde no Brasil estimam que cerca de 3,5 mil criangas nascem com AF a cada ano, com 25 mil a 30 mil casos
de DF (Cangado et al, 2007), torna-se indispensavel o aprimoramento de politicas publicas que proporcionem aos brasileiros com
DF melhor acesso ao tratamento médico, condi¢des de vida e integracdo a sociedade (Fernandes et al, 2015). Apesar disso, a ndo
padronizacgdo das informacdes nos prontudrios e o pequeno tamanho da amostra tornaram ardua a coleta de dados deste estudo,

bem como a baixa adesdo dos pacientes com DF a pesquisa.

5. Consideracoes Finais

A DF reflete de maneira negativa na qualidade de vida dos individuos acometidos, dificultando a execug@o de atividades
didrias/laborais, bem como prejudicando a vida social, uma vez que as complicagdes apresentadas permitem que 0s pacientes se
sintam incapazes. O arduo enfrentamento dessa patologia, somado ao desemprego, a ma remuneracao ou até mesmo a auséncia
do auxilio doencga, poderia ser amenizado com o acompanhamento social e psicoterdpico.

Os resultados deste estudo permitiram conhecer o perfil epidemiolégico de individuos com DF, retratando a
predominancia de mulheres jovens, pardas e/ou pretas, com baixa condi¢cdo socioecondmica, sem ocupagdo, sem companheiro
e/ou filhos, residentes em zona urbana e nao praticantes de atividade fisica. Mesmo sem comorbidades, um elevado nimero de
participantes relata complicacdo referente da DF, especialmente crises dlgicas, pneumonia, STA e sequestro esplénico. Tais
resultados podem auxiliar no planejamento técnico de cuidado para essa populagdo de acordo com o perfil epidemioldgico e
clinico encontrado, promovendo educacdo em sadde, trazendo informac¢des que minimizam a ocorréncia das complicacdes e
também propiciando ao enfermeiro um planejamento do cuidado com um acompanhamento da equipe multiprofissional.

Diante dos resultados mencionados anteriormente, ¢ importante que o presente estudo gere a realizacdo de mais

pesquisas, afim de que estas possam ampliar ainda mais o conhecimento acerca da patologia em questdo, a doenca falciforme.
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