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RESUMO

Anemia falciforme é uma doenca autossémica recessiva, sendo a doenca hereditaria
monogénica mais comum do Brasil, ocorrendo predominantemente entre afrodescendentes,
afetando cerca de 0,1% a 0,3% da populacdo negra. O quadro clinico é variavel, podendo
levar a inimeras complicacBes e frequentes hospitalizacbes. O presente estudo tem por
objetivo analisar as producdes cientificas referentes a morbimortalidade da anemia falciforme
com enfoque nos aspectos clinicos. Trata-se de uma revisao sistematica sem metanalise nas
bases de dados Scientific Electronic Library Online (SciELO) e Biblioteca Virtual de Saude
(BVS) com os descritores “anemia falciforme”, “morbidade”, ‘“mortalidade”, e
“epidemiologia”. Foram incluidos artigos originais, completos e em versao digital, publicados
em portugués, com o corte temporal de 2005 a 2015. Foram selecionados para a reviséo o
total de onze artigos que abrangiam todas as etapas metodoldgicas propostas. A partir da
analise dos dados observou-se que os portadores da anemia falciforme sdo acometidos por
uma série de complicacdes e manifestacBes clinicas decorrentes das alteracGes secundarias a
doenca de base. Crises algicas, crises de sequestro esplénico, anemia e infec¢des sdo as mais
comuns causas de internamento. Além disso, o portador da anemia falciforme pode apresentar
complicacBes osteoarticulares, osteomielite, artrite séptica, necrose de cabeca de fémur,
colelitiase, colecistites, anemia, hipertrofia adenotonsilar, sindrome da apneia obstrutiva do
sono, atraso da curva de crescimento, acidente vascular cerebral e priapismo. Foi identificado
0 uso de hidroxiuréia, penicilina, acido folico e deferiprona. As taxas de mortalidade vém
caindo nos primeiros dez anos de vida e a expectativa de vida vem aumentando. As taxas de
Obito hospitalar encontradas variaram de 1,7 % a 10,7 %. O tempo de internacdo variou de um
a 51 dias, com media de 6,2 dias. A probabilidade de sobrevida estimada atinge até 97,5 %
no primeiro ano de vida. Diagnostico precoce pela triagem neonatal associado ao
acompanhamento em regime ambulatorial, maior acesso aos servi¢os de salde auxiliaram
nessas mudancas. A eficiéncia no reconhecimento do evento agudo e a busca por uma unidade
de emergéncia é fundamental para contrapor a rapida evolucdo dos sinais e sintomas graves
da doenca. Os pacientes devem ser acompanhados por uma equipe multiprofissional,
avaliando ndo apenas os aspectos fisicos, mas também levando em conta 0s aspectos
emocionais, atendendo todas as suas necessidades, afastando os medos e dando suporte para o
enfrentamento da doenca.

Palavras-chave: Hemoglobina falciforme. Morbidade. Mortalidade. Epidemiologia.



ABSTRACT

Sickle cell anemia is an autosomal recessive disease, being the hereditary disease monogenic
disease more common in Brazil, occurring predominantly among afro, affecting
approximately 0.1% to 0.3% of the black population. The clinical presentation is variable, and
can lead to numerous complications and frequent hospitalizations. The aim of the present
study is to analyze the scientific production related to morbidity and mortality of sickle cell
anemia with a focus on clinical aspects.This is a systematic review without meta-analysis in
the databases Scientific Electronic Library Online (SciELO ) and Virtual Health Library (
VHL ) with the keywords " sickle cell anemia " , " morbidity " , " death ™ , and "
epidemiology " . They included original articles, complete and in digital version , published in
Portuguese, with temporal cut from 2005 to 2015 were selected for review a total of eleven
articles covering all the methodological steps proposed.From the data analysis it was observed
that carriers of sickle cell anemia are affected by a number of complications and clinical
manifestations resulting from minor changes to the underlying disease . Painful crises ,
splenic sequestration crises , anemia and infections are the most common causes of
hospitalization. Furthermore , the carrier of the sickle cell anemia can present osteoarticular
complications , osteomyelitis , septic arthritis , femoral head necrosis , cholelithiasis |,
cholecystitis , anemia , adenotonsillary hypertrophy, obstructive sleep apnea syndrome,
delayed growth curve , stroke and priapism.The use of hydroxyurea, penicillin, folic acid and
deferiprone has been identified. Mortality rates have been falling in the first ten years of life
and life expectancy is increasing. The hospital death rates found ranged from 1.7% to 10.7%.
The length of stay ranged from one to 51 days, with an average of 6.2 days. The estimated
survival probability reaches up to 97.5% in the first year of life. Early diagnosis by newborn
screening associated with monitoring on an outpatient basis, greater access to health services
helped these changes. Efficiency in recognition of the acute event and the search for an
emergency room is essential to counteract the rapid evolution of the signs and symptoms of
serious illness. Patients should be monitored by a multidisciplinary team, assessing not only
the physical, but also taking into account the emotional aspects, meeting all your needs,
removing fears and giving support to confront the disease.

Keywords: Sickle hemoglobin. Morbidity. Mortality. Epidemiology.
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1 INTRODUCAO

Anemia falciforme € uma doenca autossémica recessiva, sendo a doenca hereditaria
monogénica mais comum do Brasil, ocorrendo predominantemente entre afrodescendentes,
afetando cerca de 0,1% a 0,3% da populacdo negra. Ela é caracterizada pela heranga
homozigota da hemoglobina S (HbS) a partir de uma mutacdo de ponto (GAG->GTG) no
gene da globina beta da hemoglobina, gerando uma hemoglobina anormal (BRASIL, 2002;
BRUNETTA et al., 2010; FIGUEIREDO et al., 2014).

A mutacéo de ponto leva a substituicdo do acido glutamico pela valina na posicdo 6 da
cadeia beta, levando a modificacdo fisicoquimica da hemoglobina. Em algumas situacdes,
estas moléculas podem sofrer polimerizacéo, ocasionada a partir da organizacdo de feixes de
polimeros organizados paralelamente, dando a hemécia uma forma alongada, conhecido como
forma de foice, ocasionando a diminuicdo da vida média dos glébulos vermelhos, episédios
de vaso oclusdo, dor e lesdo de 6rgdos (BRASIL, 2002; BRUNETTA et al., 2010; ZAGO;
PINTO, 2007).

As hemécias anormais nao circulam adequadamente na microcirculacdo, levando a
obstrucdo do fluxo sanguineo capilar e sua menor sobrevida, levando a anemia hemolitica.
Além da hemdlise, a insuficiéncia renal, crises aplasticas e esplenomegalia também
contribuem para a génese ou o agravamento da anemia (BRUNETTA et al., 2010; ZAGO;
PINTO, 2007).

A denominacdo de anemia falciforme é reservada para homozigotos SS. Os pais
podem ser heterozigotos, portadores assintomaticos de um unico gene afetado produzindo
hemoglobina A (HbA) e HbS (HbAS), transmitindo cada um deles o gene alterado para o
filho. Normalmente, os portadores do traco falciforme sdo assintomaticos, mas ha relatos de
morte stbita e complicacdes clinicas em condi¢fes que propiciam o processo de falcizacdo a
partir da exposicdo de condi¢bes extremas de baixa tensao de oxigénio (ARAUJO et al., 2004;
BRASIL, 2002).

A doenca originou-se na Africa, sendo associada & malaria, de forma que a HbS pode
ser relacionada a um mecanismo protetor da entrada do parasita na hemécia e a inibicao de
seu crescimento. Foi trazida as Américas e ao Brasil pela imigracdo forgada dos escravos.

Estima-se cerca 270 milhdes de pessoas no mundo que possuem genes que determinam a
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presenca de hemoglobinas anormais. No Brasil ha cerca de dois milhGes de portadores do
traco falciforme e mais de oito mil afetados na forma homozigética (HbSS), sendo mais
frequente no nordeste (ARAUJO et al., 2004; BRASIL, 2002; BRUNETTA et al., 2010).

O quadro clinico é variavel, podendo levar a inimeras complicacdes e frequentes
hospitalizagbes. Os portadores da doenga podem ter quadros de dores agudas ou cronicas,
decorrentes de isquemia tecidual e necrose asséptica da cabeca do Umero e fémur;
insuficiéncia de multiplos 6rgéos, infeccBes, retardo no crescimento e maturacdo sexual,
acidente vascular cerebral, crises vaso-oclusivas, sequestro esplénico, entre outros. Condicdes
socioecondmicas, prevaléncia de doencas infectocontagiosas, e acesso a assisténcia médico-
hospitalar também sdo fatores diretos para a alteracdo do quadro clinico (BRASIL, 2002;
BRUNETTA et al., 2010; FIGUEIREDO et al., 2014; ZAGO; PINTO, 2007).

Por se tratar de uma doenca cronica e hereditaria, com elevada mortalidade nos
primeiros anos de vida, o Ministério da Saude, a partir do ano de 2001 através do Programa
Nacional de Triagem Neonatal (PNTN), instituiu a inclusdo do diagndstico de doencas
falciformes na triagem neonatal, pois ele antecipa as manifestacdes clinicas da doenca e
possibilita o encaminhamento para o tratamento adequado da crianca. Desta forma,
mortalidade pode ser reduzida expressivamente, aumentando a sua expectativa de vida
(BRASIL, 2002; SILVA; LACERDA, 2003).

A anemia falciforme ndo possui tratamento especifico, desta forma, o tratamento é
centralizado na manutencdo de medidas preventivas, no estimulo a identificacdo precoce de
quadros clinicos agudos e na adocdo de medidas terapéuticas iniciais. Faz-se necessario o
acompanhamento ao nivel ambulatorial avaliacdo geral periddica e para orientar ndo s6 ao
paciente mas também aos familiares (BRASIL, 2002; BRAGA, 2007).

Dentro desse contexto, o presente estudo tem por objetivo realizar uma analise
descritivadas producdes cientificas referentes a morbimortalidade da anemia falciforme no
Brasil. Do mesmo modo, identificar e caracterizar as complicacbes mais prevalentes

secundarias a anemia falciforme, e as possiveis causas de internacéo.
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2 METODOLOGIA

Trata-se de uma revisdo sistematicas em metandlise que busca analisar a
morbimortalidade da anemia falciforme. A reviséo sistematica utiliza métodos sistematicos
para identificar, selecionar, sintetizar e analisar criticamente os estudos selecionados e
consequentemente reduzir o viés durante analise dos dados por meio de uma metodologia
previamente definida (MEDRONHO, 2009).

A busca das publicacdes foi realizada de acordo com os descritores, escolhidos por
meio de consulta aos Descritores em Ciéncia da Salde (DeCS), sendo estes: “anemia
falciforme”, “morbidade”, “mortalidade”, e “epidemiologia”. O DeCS ¢ utilizado como
ferramenta de auxilio para o pesquisador por conter terminologia padrédo nas ciéncias da saude
em portugués, inglés e espanhol, empregada na pesquisa e na indexacdo nas bases de dados
(CASTRO, 2001).

O DeCS ndo possui descritor especifico para doenca falciforme, desta forma
empregou-se apenas o descritor “anemia falciforme”. Todavia, essa restricdo nao inviabilizou
a andlise dos indicadores de morbimortalidade da anemia falciforme, de modo que também

foram exploradosdados da doenga falciforme em geral.

Morbidade designa um conjunto de casos de uma doenca ou agravo que atingem uma
determinada populagdo e um determinado intervalo de tempo (PEREIRA, 2005). A
mortalidade refere-se ao nimero de 6bitos em uma determinada populagdo. Representa o risco

para uma pessoa nessa populacdo de vir a ébito (MEDRONHO, 2009).

As bases eletronicas escolhidas foram: Scientific Electronic Library Online (SciELO)
e a Biblioteca Virtual de Saude (BVS), bibliotecas virtuais que abrangem uma colecéao
selecionada de periodicos cientificos brasileiros e internacionais. Foram utilizadas
combinacdes binarias entre os descritores “anemia falciforme” AND “morbidade”, “anemia

falciforme” AND “mortalidade”, “anemia falciforme” AND “epidemiologia”.

Os filtros aplicados para a selecdo dos artigos foram baseados nos critérios de inclusdo
e exclusdo. Foram considerados como critérios de inclusdo: Artigo original, completo e em
versdo digital, publicados em portugués, corte temporal de 2005 a 2015. Foram considerados

como critérios de exclusdo: Monografias, teses, dissertacfes, editorial e documentos de
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projeto; artigos em lingua estrangeira, duplicacfes nas bases de dados e artigos publicados
que possuiam a metodologia de revisao de literatura.

Posterior a selecdo inicial, realizou-se uma segunda triagem baseada nos titulos dos
artigos e na leitura dos seus respectivos resumos para excluir aqueles que fugiam do tema e
objetivo propostos. Apo6s o término da selecdo, os artigos foram lidos na integra de forma
interpretativa, e em seguida realizou-se a andlise e estratificacdo de seu contetdo por ano de
publicacéo, regido do pais que foi realizado o estudo, instrumento de coleta de dados, tipo de

estudo, periddico, nimero e sujeitos da pesquisa.

Por se tratar de uma revisao sistematica, essa pesquisa ndo envolve diretamente seres
humanos, desta forma ndo é necessaria a aprovacdo do comité de ética de pesquisa (BRASIL,
2012).
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3 RESULTADOS

A pesquisa inicial através das combinacGes binarias nas bases de dados resultou em
um quantitativo de 5088 publicacdes, sendo 16 no SciELO e 5072 no BVS. Foram
encontradas 2285 publicagdes resultantes da combinacdo bindria “anemia falciforme” e
“morbidade”, 539 publicagdes da combinagdo “anemia falciforme” e “mortalidade” e 2264

publicagdes através da combinacao “anemia falciforme” e “epidemiologia” (Figura 1).

Foram obtidos 99 artigos apds a aplicacéo dos critérios de inclusdo e exclusdo através
de filtros especificos em cada base de dados, dos quais 11 foram encontrados no SciELO e 88
no BVS. Foram identificadas e excluidas 59 duplicagdes POR QUE???, desta forma,
resultando em 40 artigos. Destes, 18 foram excluidos por serem revisdes de literatura, sejam

elas sistematicas ou integrativas, permanecendo apenas 22 artigos originais (Figura 1).

Apo0s a leitura dos titulos e respectivos resumos, foram selecionados para a revisdo
sistematica o total de 11 artigos que abrangiam todas as etapas metodoldgicas propostas.
Foram descartados os artigos que ndo correspondem aos objetivos e as areas de interesse do
trabalho (Figura 1).

De acordo com os dados supracitados, verifica-se que o tema “morbimortalidade da
anemia falciforme” embora seja estudado pela comunidade cientifica, ainda apresenta poucos

artigos originais publicados em portugués.
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5088 publicacdes
16 Sc¢iELO
5072BVS

Filtragem inicial
4989 exclusdes

99 artigos
11 Sc¢iELO
33BVS

Artigos duplicados

59 exclusoes

40 artigos

Artigos de revisdo
18 exclusdes

22 artigos originais]

Fuga do tema ou
objetivos -

11 exclusoes

11 artigos
e revisadose
mcluidos

Figura 1 - Fluxo da revisao sistematica

Fonte: Elaborado pela autora com base no levantamento bibliografico, 2015.

Legenda: SciELO = Scientific Electronic Library Online; BVS = Biblioteca Virtual de Salde

Do total de onze artigos analisados, apenas dois foram selecionados do SciELO,
correspondendo a um no ano de 2010 e um no ano de 2015. As publicagdes obtiveram
distribuicdo heterogénea ao longo dos anos, sem crescimento, atingindo o seu pico no ano de
2010 com 36,36 % das publicacOes totais. Ndo foram selecionadas publica¢es dos anos de
2006, 2007, 2008, 2013 e 2014 (Quadro 1).



Quadro 1 - Distribuicdo dos artigos analisados segundo base de dados e ano de publicagéo
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L BVS SciELO
Ano de Publicacédo - % - %
2005 1 9,09 0 0,00
2009 3 217,27 0 0,00
2010 3 27,27 1 9,09
2011 1 9,09 0 0,00
2012 1 9,09 0 0,00
2015 0 0,00 1 9,09

Fonte: Elaborado pela autora com base no levantamento bibliogréafico, 2015.
Legenda: n = nimero absoluto de artigos; % = porcentagem;  SciELO =
Library Online; BVS = Biblioteca Virtual de Saude

Scientific  Electronic

Segundo o local de publicagdo, os artigos foram estratificados por regido do pais. A
regido sudeste obteve destaque com o maior nimero de estudos, correspondendo a 45,45 %
do total, seguido da regido nordeste com 18,18 %. As regides norte e sul sozinhas ndo foram

campo de estudos, sejam eles primarios ou secundarios (Quadro 2).

Quadro 2 - Distribuicao dos artigos analisados segundo regido do pais

Regido N® de(:)rtlgos Percentual (%)
Norte 0 0,00
Centro-Oeste 3 27,27
Nordeste 2 18,18
Sudeste 5 45,45
Sul 0 0,00
Nacional 1 9,09
Total 11 100

Fonte: elaborado pela autora com base no levantamento bibliogréfico, 2015.
Legenda: n = nimero absoluto de artigos; % = porcentagem

Todas as pesquisas foram de carater quantitativo, caracterizadas por utilizar métodos
estatisticos de andlise de variaveis (MEDRONHO, 2009). De acordo aos instrumentos de
coleta de dados usados nos artigos, utilizaram-se dados primarios e secundarios. Com relagéo
aos dados primarios, foram utilizados questionario (45,45 %), analise de prontuario (36,36 %)

e exame clinico/sanguineo (27,27 %). Quanto aos dados secundarios, foram utilizados em
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apenas um dos estudos, ao analisar as informac6es disponibilizadas no Sistema de Informagéo
Hospitalar (SIH/SUS) e no Sistema de Informacédo sobre Mortalidade (SIM) (Quadro 3).

O SIH/SUS dispde de informacdes referentes a grande parte das internagcfes ocorridas
em territério nacional. O SIM possui dados sobre mortalidade no pais, desta forma
subsidiando andlises estatisticas e epidemioldgicas (LOUREIRO; ROZENFELD, 2005).

Ao analisar o tipo de estudo, verificou-se que cinco (45,45 %) artigos eram do tipo
transversal retrospectivo, quatro (36,36 %) eram do tipo coorte retrospectiva e dois (18,18 %)
eram do tipo descritivo prospectivo. Apenas um dos artigos ndo delimitou de forma completa
0 desenho da pesquisa adotada, sendo este uma coorte retrospectiva. Alguns artigos néo
falavam exclusivamente da anemia falciforme, assim foram analisados os indicadores como
um todo (Quadro 3).

Uma coorte observa um numero de individuos por um longo periodo de tempo, e tem
por objetivo estabelecer um nexo causal entre 0s eventos a que a populacdo estudada foi
exposta e 0 seu desfecho. O estudo transversal examina a relacdo entre uma doenca e uma
determinada populacdo em um determinado momento. Uma pesquisa descritiva é desenhada
para descrever as distribuicGes das variaveis existentes, por meio da observacao, analise e
descricdes objetivas (MEDRONHO, 2009).

Os periddicos mais prevalentes foram o Jornal de Pediatria com quatro publicacGes
(36,36 %) e a Revista Brasileira de Hematologia e Hemoterapia com duas publicacdes (18,18
%). Possivelmente isso ocorre devido a anemia falciforme ser uma doenca hematoldgica,
diagnosticada logo ao nascer pela triagem neonatal e com baixa expectativa de vida. Os

sujeitos da pesquisa em seis estudos (54,54 %) eram exclusivamente criangas (Quadro 3).

Quadro 3 - Distribuicdo dos artigos analisados segundo titulo, periédico, nimero de sujeitos,

sujeitos da pesquisa, tipo de estudo e instrumento de coleta de dados

NUmero Suieitos da Instrumento
Titulo Periddico de €103 Tipo de estudo | de coleta de
o pesquisa
sujeitos dados
Epidemiologia de_mternaqoes Rgv. _ Transversal SIH/SUS,
por doenca falciforme no Saude 9439 Pacientes -
) - retrospectivo SIM
Brasil Publica
Sequestro esple_nlco agudo Jorn_al Qe 255 Criancas Coorte_ Prontusrios
em coorte de criangas com | Pediatria retrospectiva
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anemia falciforme
Associacdo entre hipertrofia Questionério
adenotonsilar, tonsilites e Jornal de 85 Criancgas e Transversal exame ’
crises algicas na anemia Pediatria adolescentes | retrospectivo clinico
falciforme
Prevaléncia da apneia
Ci?:;ru;;\gaa%%fgsrécéﬁtr:s J Bras 85 Criancas e Transversal Exame
¢ . Pneumol adolescentes | retrospectivo clinico
portadores da anemia
falciforme
Rev.
Aspe_ctos epldemlolog_lcos e Bras. 47 Pacientes Descrltlyo Questionario
sociais da doenca falciforme | Hematol. prospectivo
Hemoter
Mortalldadfe de crllangas com | 5ol de _ Coorte _
doenca falciforme: um estudo o 78 Criangas . Entrevista
. Pediatria retrospectiva
de base populacional
Rev.
Morblmortall_dade emdoenca | Bras. 103 Pacientes Transvers_al Prontua(los e
falciforme Hematol. retrospectivo entrevista
Hemoter
Resultados maternos e
erinatais em gestacoes Rev Bras Coorte
perina gestag Ginecol 107 Gestantes . Prontuarios
complicadas por doencas retrospectiva
: Obstet
falciformes
Deficiéncia d_e f_erro em Jornal de _ Transversal E,xz_;lme
lactentes brasileiros com L 135 Criancas - clinico e
q . Pediatria retrospectivo .
oenga falciforme sanguineo
Aspectos clinicos e
assistenciais dos pacientes
portadores de anemia Revista 11 Criancas Descritivo Questionério
falciforme em Unidades HCPA. ¢ prospectivo
Bésicas de Saude do Centro-
Oeste do Brasil
Sobrevida e mortalidade em LI;SX'O_
usuarios e ndo usuarios de . Coorte L
. . Am. 63 Pacientes . Prontuérios
hidroxiuréia com doenga retrospectiva
. Enfermag
falciforme em

Fonte: elaborado pela autora com base no levantamento bibliografico, 2015.
Legenda: SIH/SUS = Sistema de Informacdo Hospitalar; SIM = Sistema de Informagdo sobre

Mortalidade

Com relagdo aos resultados, foram descritos os achados de morbidade e mortalidade,

incluindo sinais, sintomas e complicacGes secundarias a anemia falciformee as causas de

internacOes (Quadro 4).

Quadro 4 - Distribuicéo dos artigos analisados segundo titulo e resultados

Titulo e autores

Resultados

Epidemiologia de

internacGes

Nos trés Estados (BA, SP e RJ), a maioria das internacdes nédo




por doenca falciforme no Brasil
(LOUREIRO;  ROZENFELD,
2005)
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excedeu o periodo de oito dias. O tipo de admissdo mais frequente
foi pela emergéncia. Na BA, correspondeu a 90,8% das
internagdes, no RJ a 83,5% e em SP a 65,6%. Os procedimentos
realizados com maior frequéncia foram “anemia hemolitica
congénita ou adquirida no adulto” e “anemia hemolitica congénita
ou adquirida na crianga” (BA=73 %; RJ=63,6 %; SP=60,6 %). Foi
observada maior letalidade hospitalar entre adultos. A mediana da
idade do obito foi baixa (26,5 a 31,5 anos). As taxas de 6bito
hospitalar foram de 2,0 % na BA, de 2,1% no RJ e de 1,0 % em SP.

Sequestro esplénico agudo em
coorte de criangas com anemia
falciforme (REZENDE et al.,,
2009)

Foram identificados 173 eventos de sequestro esplénico agudo que

ocorreram em 89 pacientes, com incidéncia de 10,2 primeiros
eventos por 100 pacientes/ano. A idade ao primeiro evento variou
entre 2,3 meses e 6 anos e 3 meses (mediana de 16,6 meses). 75 %
deles ocorreram até 23,5 meses de vida. Em 91 episodios havia
registro de diagnosticos associados, sendo as doengas infecciosas
as mais comuns (89,6 %). A recorréncia atingiu 57,3 %. Apos 0
primeiro episddio, a esplenectomia foi indicada em apenas 12,4 %
dos casos; ap6s o segundo, em 60,4 % dos casos. Apds o terceiro
episodio, 41,7 % dos casos ainda permaneceram sob observacdo
clinica. Entre as 255 criangas estudadas ocorreram 19 o6bitos: 36,8
% devido a infecgdes e 26,3 % apds o sequestro esplénico.

Associagdo entre  hipertrofia
adenotonsilar, tonsilites e crises
algicas na anemia falciforme
(SALLES et al., 2009a)

Este estudo mostrou elevada prevaléncia (55,3 %) da hipertrofia
adenotonsilar (HAT) obstrutiva em criangas e adolescentes com
anemia falciforme, sendo que a prevaléncia para hipertrofia de
tonsilas palatinas obstrutivas foi de 18,8 % e das tonsilas faringeas,
de 55,3 %. A HAT ocorreu principalmente entre 2 e 6 anos de
idade. Foram encontradas associa¢fes estatisticamente significantes
entre HAT e roncar alto, apneia assistida, histérico de dificuldade
para alimentar-se e infeccOes das vias aéreas superiores. Pacientes
gue cursaram com mais de cinco episddios de tonsilites nos ultimos
12 meses apresentaram mais episédios de crises algicas nesse
mesmo periodo.

Prevaléncia da apneia obstrutiva
do sono em criangas e
adolescentes  portadores  da
anemia falciforme (SALLES et
al., 2009b)

A prevaléncia da apneia obstrutiva do sono na amostra foi de
10,6%, e a do ronco foi de 44,7%. Criancas e adolescentes
portadores da apneia do sono apresentaram maior percentual do
tempo total de sono com saturagdo de oxigénio < 80 % do que o
grupo de pacientes ndo-apneicos. A dessaturacdo noturna foi
observada em 69 pacientes (81,2 %); entretanto, ndo foi observada
associacdo entre esse pardmetro e apneia obstrutiva do sono,
eventos obstrutivos e HAT obstrutiva. A HAT obstrutiva foi
observada em 55,3 % dos pacientes. Estes apresentaram mais
episédios de eventos obstrutivos bem como maior duracdo dos
eventos.

Aspectos  epidemioldgicos e
sociais da doenca falciforme
(FELIX; SOUZA; RIBEIRO,
2010)

Foram identificadas doencas cronicas associadas a doenca
falciforme, dentre as quais se destaca a cardiopatia em 44,7 % dos
pacientes, a artrite/reumatismo em 21,3 % e a hipertenséo arterial
em 17 %. 37 pacientes (78,7 %) informaram j& terem sido
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transfundidos e seis (12,8 %) fazem ou ja fizeram uso de
hidroxiuréia. Quanto aos sentimentos relacionados a doenca, 38,3
% referiram aceitacdo, 21,3 % revolta, 17 % tristeza; 46,8 %
relatavam, apds o diagndstico, mudanca para pior em relacdo ao
trabalho e 31,9 % em relacdo ao lazer. Somente um (2,1 %) estava
em acompanhamento psicolégico.

Mortalidade de criancas com
doenca falciforme: um estudo de
base populacional
(FERNANDES et al., 2010)

56 criancas (71,8 %) morreram antes dos 2 anos de idade; 59
morreram em hospitais e 18 no domicilio ou transito. Causas de
Obito pelo atestado (n = 78): 38,5 % infec¢do; 16,6 % sequestro
esplénico agudo; 9 % outras causas; 154 % sem assisténcia
médica; e 20,5 % indeterminada. A probabilidade de sobrevida
estimada é de 97,5 % no primeiro ano de vida.A crise algica ja
tinha acontecido em 67,3 % das criancas antes do Obito e o
sequestro esplénico agudo ja havia ocorrido em 14 criangas (27 %),
sendo que em duas essa intercorréncia havia acontecido mais de
uma vez. 57,7 % das criancas foram atendidas nas primeiras 6
horas apds o inicio dos sintomas relacionados ao evento que
determinou o 6bito, 71,2 %, em até 24 horas e 17,3 % faleceram
sem receber assisténcia médica. 65 % das crian¢as ja haviam sido
internadas pelo menos uma vez, sendo que 19 % foram internadas
mais de trés vezes.

Morbimortalidade em doenga
falciforme (MARTINS; SOUZA,;
SILVEIRA, 2010)

O tempo de internagdo variou de um a 51 dias, com média de 6,2
dias. A média de idade para internagdes foi de 17,7 anos. A causa
mais frequente foi crise dolorosa afebril, representando 25,3 %,
seguida por infeccdo das vias aéreas inferiores (12,4 %).
Ocorreram sete internagdes por acidente vascular cerebral, com
tempo de permanéncia hospitalar variando de 2 a 42 dias, com o
registro de dois O@bitos (18,18 %). Foram identificadas 19
internac@es por sequestro esplénico em 13 pacientes, com média de
6,0 dias de internacdo, dos quais dez foram submetidos a
esplenectomia, entre 0os 8 meses e 27 anos de idade (média 5,9
anos). Necrose de cabeca de fémur, artrite séptica, osteomielite e
infarto 6sseo foram as complicagdes osteoarticulares encontradas.
Somaram sete internagcdes com média de 20,3 dias. Episodios de
priapismo foram responsaveis por 21 atendimentos e sete
internacBes, com permanéncia média de 5,1 dias. Trés dos oObitos
foram relacionados a complicacGes de colecistites e ocorreram
nove internagBes por colelitiase. Dos 11 6bitos ocorridos durante
internagdes, a média de idade foi de 33,5 anos. A causa mortisem
seis pacientes (54,5%) foi faléncia de multiplos 6rgdos e sistemas.

Resultados maternos e perinatais
em gestacBes complicadas por
doencas falciformes (NOMURA
etal., 2010)

25 gestantes (49,0%) apresentaram pelo menos uma crise &lgica
durante o pré-natal. A transfusdo sanguinea durante o pré-natal foi
realizada em 14 (27,5%) gestacbes. As complicacbes maternas e
resultados perinatais adversos foram significativamente mais
frequentes no grupo com doenca falciforme em comparagdo ao
grupo com traco falciforme: infec¢do do trato urinario (25,5 versus
8,9 %; p=0,04), pneumonia (23,5 versus 1,8 %; p=0,002),
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hipertensdo pulmonar (15,7 versus 0 %; p=0,002), e transfusdo no
parto/pds-parto (33,3 versus 5,4 %; p=0,001); prematuridade (49
versus 25 %; p=0,01), diagndstico de sofrimento fetal (56,9 versus
28,6 %; p=0,006), peso do recém-nascido <2.500g (62,7 versus
17,9 %; p<0,001). As complicacBGes associadas a cesarea das
gestantes com doenga falciforme mais frequentes foram sindrome
torécica aguda (7,8 %), pneumonia (7,8 %), tromboembolismo
pulmonar (3,9 %) e insuficiéncia renal aguda (3,9 %).

Deficiéncia de ferro em lactentes
brasileiros com doenca
falciforme (RODRIGUES et al.,
2011)

Quando dois indicadores foram utilizados para definir a
deficiéncia de ferro, 17,8% das criancas tinham deficiéncia de
ferro. Ndo foram detectadas diferencas significativas quanto aos
niveis de hemoglobina total e hemoglobina fetal e a contagem de
leucdcitos e plaquetas. Entre as 17 criangas (12,6 %) que receberam
ao menos uma transfusdo, apenas uma apresentou deficiéncia de
ferro; entre as 118 que ndo receberam transfusdo, 23 (19,5 %)
apresentaram deficiéncia de ferro.

Aspectos clinicos e assistenciais
dos pacientes portadores de
anemia falciforme em Unidades
Béasicas de Saude do Centro-
Oeste do Brasil (FEITOZA;
GOULART, 2012)

As principais complicagdes da anemia falciforme citadas pelos
participantes foram crises de sequestro esplénico (n=8; 73 %) das
quais a maioria (n=6; 54,5 %) descreveu apresentar pelo menos
dois episddios anuais. As crises dolorosas foram registradas por 64
% (7/11) dos portadores. Uma frequéncia de 45 % (5/11) dos
pacientes com anemia falciforme relatou apresentar infeccdes,
sendo a infeccdo urinaria a mais prevalente. Um total de 54,5 %
(6/11) dos pacientes sofreu internacfes hospitalares no ultimo ano
em decorréncia de complicagfes da doenga, as crises dolorosas
foram a principal causa de internacdo. Quanto aos farmacos
consumidos pelos entrevistados, todos os participantes fazem uso
de &cido félico continuo, quatro utilizam penicilina oral, estas sdo
criancas na faixa etaria entre 4 meses e 4 anos de idade, um utiliza
agente quelante de ferro, sendo a deferiprona a droga de escolha e
apenas um paciente faz uso de hidroxiuréia.

Sobrevida e mortalidade em
usuarios e ndo usudrios de
hidroxiuréia com doenca
falciforme (ARAUJO et al.,
2015)

De 63 pacientes, 87 % estavam com anemia falciforme, sendo 39
em uso de hidroxiuréia, com média de idade na instituicdo do
farmaco de 20,0+10,0 anos e dosagem média de 17,37454 a
20,94+7,2 mg/kg/dia, elevando a hemoglobina fetal. Ao analisar os
pacientes de acordo com uso ou ndo de hidroxiuréia, os resultados
mostram que, com dois anos, a probabilidade acumulada de
sobrevida foi de 70 % para os usuarios, comparados com 50 % dos
nao Usuarios; com quatro anos , 62 % para 0s usuarios e de 34 %
para 0s ndo usuarios; com dez anos, 40 % para 0S usuarios,
comparados com 20 % para 0s ndo usuarios; com vinte anos, 32 %
para 0s usuarios, comparados com 8 % dos ndo usuarios; e com
guarenta anos, 8% de sobrevida apenas no caso dos pacientes sem
uso da medicagdo. Ocorreram 10 6bitos, com idade media de 28,1
anos, tendo como causa a insuficiéncia respiratoria aguda (40 %),
seguido de faléncia multipla de 6rgéos (20 %),choque cardiogénico
(20 %), acidente vascular cerebral (10 %) e choque séptico (10 %).

Fonte: Elaborado pela autora com base no levantamento bibliogréafico, 2015.




Legenda: BA = Bahia; HAT = hipertrofia adenotonsilar; kg = quilograma; mg = miligrama; n =
numero absoluto; RJ = Rio de Janeiro; SP = Sdo Paulo. % = porcentagem.
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4 DISCUSSOES

Os portadores da anemia falciforme sdo acometidos por uma série de complicacoes e
manifestacBes clinicas decorrentes das alteracBes secundarias & doenca de base. Crises
algicas, crises de sequestro esplénico, anemia e infeccGes sdo as mais comuns causas de
internamento e as mais prevalentes nessa populacdo (FEITOZA; GOULART, 2012;
LOUREIRO; ROZENFELD, 2005; MARTINS; SOUZA; SILVEIRA, 2010; NOMURA et
al., 2010; REZENDE et al., 2009).

A crise algica, também classificada como crise dolorosa, € uma das manifestacdes
mais caracteristicas da anemia falciforme. Ela decorre de oclusdes intermitentes da
microcirculacdo sanguinea provocando danos teciduais e consequentemente dores agudas,
podendo ser acompanhada de febre. A sua duracdo varia de alguns minutos, em episodios
moderados e transitorios, até varios dias, em episddios intensos que necessitam de
atendimento. Hipdxia, infeccdes, desidratacdo e exposicdo ao frio sdo fatores precipitantes
(MARTINS; SOUZA; SILVEIRA, 2010; SALLES ET al., 2009b).

Os internamentos resultantes da crise algica possuem tempo de internacdo variavel, de
um a 51 dias, com média de 6,2 dias (MARTINS; SOUZA; SILVEIRA, 2010). Os pacientes
passam por medidas de controle da dor que incluem a transfusdo sanguinea e tratamento dos
fatores precipitantes (FEITOZA; GOULART, 2012; MARTINS; SOUZA; SILVEIRA, 2010;
NOMURA et al., 2010).Febre, dor, vomito e prostracdo sdo identificados como sendo 0s
sintomas iniciais mais frequentes relacionados ao 6bito(FERNANDES et al., 2010).

Ha crises algicas mais especificas, como adactilite que é uma das primeiras
manifestacBes da anemia falciforme em criancas, sendo caracterizada por uma crise dolorosa
em mé&os e pes devido a um processo inflamatorio secundario a necrose da medula dssea nas
porcOes distais dos membros superiores e inferiores. Possui tempo de internacdo médio de 5,8
dias (MARTINS; SOUZA,; SILVEIRA, 2010).

Outras complicacOes osteoarticulares como osteomielite, artrite séptica e necrose de
cabeca de fémur sdo encontradas nos pacientes. Eles possuem elevadas taxas de internacao
hospitalar (FELIX; SOUZA; RIBEIRO, 2010; MARTINS; SOUZA; SILVEIRA, 2010).

O sequestro esplénico € uma complicacdo grave da anemia falciforme, sendo

caracterizado por aprisionamento de hemécias no baco, levando a esplenomegalia, diminuigdo
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répida e progressiva dos niveis de hemoglobina, dor abdominal, mal estar, evoluindo até
choque hipovolémico fatal. E mais frequente em criancas de até cinco anos, com 75% dos
casos ocorrendo até 23,5 meses de vida, ocorrendo cerca de duas vezes por ano
(FERNANDES et al., 2010; FEITOZA; GOULART, 2012; LOUREIRO; ROZENFELD,
2005; REZENDE et al., 2009).As dores abdominais também podem serem relacionadas a
colelitiase e colecistites. Para isso é necessario um diagnostico diferencial (MARTINS;
SOUZA,; SILVEIRA, 2010).

Possui altas taxas de internacdo hospitalar com elevado dias de internacéo
(FERNANDES et al., 2010; REZENDE et al., 2009; MARTINS; SOUZA; SILVEIRA, 2010).
Mesmo com caracteristicas marcantes e diagndsticos relativamente simples, o sequestro
esplénico possui uma letalidade alta (2,9%), possivelmente associada ao despreparo da equipe
da emergéncia, insuficiente conhecimento dos pais para lidar com os problemas, dificuldades
socioecondmicas e de recursos para o transporte da crianca até o hospital ou unidade de
pronto atendimento (LOUREIRO; ROZENFELD, 2005; REZENDE et al., 2009).

Frequentemente leva a doencas cardiovasculares crénicas devido a um aumento
acentuado do débito cardiaco (FEITOZA; GOULART, 2012; FELIX; SOUZA; RIBEIRO,
2010; LOUREIRO; ROZENFELD, 2005; SALLES et al., 2009a).

Desta forma, é necessario um atendimento rapido e resolutivo tanto para
diminuir/controlar os episoédios agudos de dor, quanto para evitar complicacdes futuras e
custos adicionais para o sistema de saude. O portador da anemia falciforme, familiares e
cuidadores devem estar cientes de como identificar e como proceder nas manifestaces
clinicas, desta forma, melhorando a qualidade de vida e aumentando a sua expectativa de
vida. Com o0 aumento da prevaléncia da doenca e da expectativa de vida desses portadores,
deveria haver um aumento nos estudos ao decorrer dos anos, todavia ndo foi observado essa

evolucéo.

As condutas médicas para o tratamento do sequestro esplénico sdo transfusdo de
hemacias, acompanhamento clinico e esplenectomia. Todavia, ha relatos de excessivo tempo
de espera para cirurgia em razao de entraves burocraticos do Sistema Unico de Sadde (SUS),

colocando a vida da crianga em risco injustificavel (REZENDE et al., 2009).

Ela leva a uma necessidade aumentada de acido félico, fazendo com que os portadores

da doenca facam uso da suplementacdo de acido folico continuo, e realizem transfusdes
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sanguineas regulares com o objetivo de melhorar os indices hematimétricos (NOMURA et al.,
2010; FEITOZA; GOULART, 2012).

Verifica-se uma associacao entre a deficiéncia de ferro e falhas no desenvolvimento
motor e cognitivo, além de problemas comportamentais. Lactentes devem manter
suplementacdo com ferro até a sua primeira hemotransfusdo (RODRIGUES et al., 2011,
FEITOZA; GOULART, 2012). O cuidado adequado da gestante deve comecar do inicio da
gravidez até o puerpério, pois deficiéncia de acido félico pode levar a complicacbes no

desenvolvimento neurologico do feto.

Casos de infeccdo s@o mais frequentes e mais graves em portadores de anemia
falciforme se comparados a populagdo geral, sendo uma importante causa de internacdo e
mortalidade, especialmente em criangas, com um pico de incidéncia de morte na faixa etaria
de um a trés anos. A média da internacdo hospitalar é de dez dias. O tempo varia de acordo
com o agente infeccioso, sendo a meningite a causa de internacdo com a maior média de
permanéncia e maior letalidade (FERNANDES et al., 2010; LOUREIRO; ROZENFELD,
2005; MARTINS; SOUZA; SILVEIRA, 2010).

As taxas de mortalidade vém caindo nos primeiros dez anos de vida e a expectativa de
vida vem aumentando. Diagnéstico precoce pela triagem neonatal associado ao
acompanhamento em regime ambulatorial, maior acesso aos servicos de salde auxiliaram
nessa diminuigdo. Observou-se maior letalidade hospitalar em adultos quando comparado a
adolescentes e criancas(ARAUJO et al., 2015; FELIX; SOUZA; LOUREIRO; ROZENFELD,
2005; RIBEIRO, 2010; FERNANDES et al., 2010).

A eficiéncia no reconhecimento do evento agudo e a busca por uma unidade de
emergéncia é fundamental para contrapor a rapida evolucdo dos sinais e sintomas graves da
doenca. Fernandes e colaboradores (2010) ao analisar 6bitos em Minas Gerais, constataram
que 67,3 % das mortes aconteciam nas primeiras 24 horas da crise aguda, sendo que 17,3 %

das criancas faleceram sem receber assisténcia médica.

Verifica-se maior frequéncia de infecgdes urinarias em gestantes e infec¢Bes das vias
aéreas na populacdo em geral associadas a doenca (FEITOZA; GOULART, 2012;MARTINS;
SOUZA; SILVEIRA, 2010). A maior suscetibilidade a infeccBes é resultante da hipoxia
tecidual que favorece o desenvolvimento do foco infeccioso, da disfungéo esplénica, causado

por autoesplenectomia e esplenomegalia, da diminuicdo da capacidade de opsonizacao,
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alteracbes da funcdo fagocitica e do sistema reticulo endotelial( MARTINS; SOUZA,
SILVEIRA, 2010; SALLES et al., 2009a). A hipoxia tecidual também pode levar a Ulceras em
membros inferiores, especificamente no terco inferior das pernas causado pela insuficiéncia
venosa crénica (MARTINS; SOUZA; SILVEIRA, 2010).

A antibioticoterapia profilatica e a vacinagdo com imunobioldgicos especiais sdo
importantes para o portador da doenca por evitar hospitalizacfes e gastos desnecessarios ao
prevenir infeccBes graves como meningites, septicemia e pneumonia (FERNANDES et al.,
2010). O profissional de saude deve conhecer e estimular ambas as praticas para evitar
sofrimentos desnecessarios. Os gestores podem auxiliar ao implantar protocolos especificos
para 0 manejo dos eventos agudos da doenca.

Infeccdes repetidas de vias aéreas superiores e o funcionamento das tonsilas faringeas
e palatinas como centros hematopoiéticos podem ter uma relacdo de causalidade com a
hipertrofia adenotonsilar. Essa hipertrofia ocorre principalmente em criancas entre dois e seis
anos de idade. A sua classificacdo é dada em quatro graus, de acordo com 0 seu
comprometimento a quantidade de tecido adenoide ano no segmento, podendo a obstruir
parcialmente a coana (SALLES et al., 2009a).

Desta forma, essa hipertrofia obstrutiva acarreta na diminuicdo do espaco para
passagem do ar através da rinofaringe, forcando o portador da doenca a abrir a boca para
respirar, desviando o ar para a orofaringe, levando a alteracBes fonoarticulatérias como
diminuicdo do ténus dos labios e face, consequentemente prejudicando a mastigacdo,
degluticdo e fonacdo (SALLES et al., 2009a).

Verifica-se que ha uma associagdo entre a hipertrofia adenotonsilar e a sindrome da
apneia obstrutiva do sono em criangas, engasgos durante a noite, sono inquieto, micro
despertares, apneia assistida e ronco(SALLES et al., 2009a; SALLES et al., 2009b).

A apneia obstrutiva é caracterizada pela interrupcdo do fluxo aéreo, com duragdo
superior ou igual a dois ciclos respiratorios. Em estudo realizado com criangas com anemia
falciforme, constatou-se que elas possuem mais quadros de dessatura¢do noturna, relacionada
ao processo de falcizacdo intracelular, exacerbada pela obstrucéo de vias aéreas superiores, e
consequentemente apresentam valores menores para a eficiéncia do sono (SALLES et al.,
2009D).
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A hipdxia causada pela apneia obstrutiva do sono e outros disturbios respiratorios do
sono pode deflagrara sindrome tordcica aguda causada pela falcizacdo na circulacéo
pulmonar. Essa comorbidade é caracterizada por um quadro de febre, dor torécica, tosse e
hiperventilacdo, podendo progredir para faléncia respiratoria. E uma complicacdo comum,
com elevados indices de morbimortalidade. (FELIX; SOUZA; RIBEIRO, 2010; NOMURA et
al., 2010; SALLES et al., 2009a).

Observa-se também do atraso da curva de crescimento das criancas portadoras de
sindrome da apneia obstrutiva do sono devido aumento do trabalho respiratorio durante o
sono e na diminuigdo da liberagdo do hormonio de crescimento. A prevaléncia da apneia
obstrutiva do sono na amostra foi de 10,6 % e da hipertrofia adenotonsilar foi de 55,3 %
(SALLES et al, 2009b).

E importante ressaltar a relacdo causal entre hipoxemia e crises algicas que prejudicam
ainda mais o0 sono e interferem na qualidade de vida do paciente, refletindo negativamente nas
atividades laborais. Quando questionados sobre os sentimentos a doenca, a maioria dos
pacientes com anemia falciforme relatou revolta, tristeza ou indiferenca pelo fato de terem
uma doenca crénica e conviverem as suas manifestacdes clinicas (FELIX; SOUZA,
RIBEIRO, 2010).

Logo, os pacientes devem ser acompanhados por uma equipe multiprofissional,
avaliando ndo apenas os aspectos fisicos, mas também levando em conta 0s aspectos
emocionais, atendendo todas as suas necessidades, afastando os medos e dando suporte para o

enfrentamento da doenca.

Apenas dois artigos com autoria conjunta e com a mesma populacdo analisam esses
distarbios do sono em pacientes com anemia falciforme no Brasil. A falta de estudos pode ser
reflexo do desconhecimento dessas complicacGes pelos profissionais que atendem esses

pacientes e da pouca importancia que é dada a essa questao.

Nota-se também uma distribuicdo desigual das areas de estudo. Ha uma quantidade
maior de publicaces na regido sudeste que pode ser relacionada a ser uma regido de maior
contingente populacional e com grande concentragdo de universidades, o que a favorece para
0 incentivo de realizacdo de estudos na area e serem mais contempladas em editais de

fomentos a pesquisa. Todavia, por a distribuicdo da anemia falciforme ser heterogénea, sendo
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mais frequente onde a proporg¢do de antepassados negros da populacdo € maior, deveria haver

mais estudos na regido nordeste.

A gestacdo em mulheres portadoras de anemia falciforme é uma situacdo de
potencialmente grave tanto para a mée quanto para o feto. As complicacdes incluem infeccédo
urinéria, pneumonia, hipertensdo pulmonar, restricdo de crescimento fetal, placenta prévia,
sindrome toracica aguda, tromboembolismo pulmonar, infeccdo de parede e insuficiéncia
renal aguda. Os casos agudos levam a hospitalizacdes e a transfusées sanguineas nos casos de
anemia grave. Desta forma, as gestantes apresentam maior risco de morbidade e mortalidade
materna, associado ao sofrimento fetal e Obito fetal mais frequente (RODRIGUES et al.,
2011; NOMURA et al., 2010).

Um pré-natal de qualidade é essencial para a saude materna e neonatal. As gestantes
portadoras de anemia falciforme devem ser encaminhadas a unidade de referéncia para a
realizacdo de pré-natal de risco. O acompanhamento deve ser iniciado logo no primeiro
trimestre de gestagdo, assegurando o acompanhamento até o fim da gestacéo e o puerpério

A falcizagdo pode atingir o pénis e levar a uma erecdo peniana prolongada e dolorosa,
denominada de priapismo. Ndo é acompanhada de estimulo sexual, sendo responsavel por um
alto indice de impoténcia sexual, superior a 50%. Acomete entre 20 a 38% dos homens com
anemia falciforme (MARTINS; SOUZA; SILVEIRA, 2010).

O acidente vascular cerebral é frequente em pacientes com anemia falciforme, sendo
uma das mais graves complicacdes por suas sequelas, tempo de internacdo elevado, chegando
a 42 dias e com letalidade elevada. Pode causar inumeras deficiéncias neurocognitivas como
reducdo do coeficiente de inteligéncia, problemas de aprendizado, falhas na memoria ativa e
de longo prazo(MARTINS; SOUZA; SILVEIRA, 2010; SALLES et al., 2009b).Deficiéncias
motoras podem levar a perda da autonomia do paciente e consequente dependéncia de

cuidados e restri¢do das atividades de vida diaria.

A hidroxiuréia foi introduzida como uma opcao terapéutica para diminuir as crises da
anemia falciforme. Esse medicamento atua aumentando os niveis de hemoglobina fetal,
melhorando os pardmetros hematol6gicos, diminuindo os episddios agudos e as transfusoes,
reduzindo os indices de morbimortalidade da doenga, consequentemente aumentando a
sobrevida e a qualidade de vida do paciente. Todavia, ela possui efeito teratogénico e
possivelmente efeito carcinogénico (ARAUJO et al.,, 2015; FELIX; SOUZA; RIBEIRO,
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2010; LOUREIRO; ROZENFELD, 2005). Logo, a hidroxiuréia é uma estratégia de controle
das crises da anemia falciforme que deve ser incorporados na prética assistencial, contudo
deve ser utilizada com cautela, a partir de uma avaliacéo individual levando em consideracao

os seus beneficios e maleficios.
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5 CONSIDERACOES FINAIS

A partir dos resultados, constatou-se que os aspectos clinicos da morbimortalidade
podem ser mais explorados pelos pesquisadores, principalmente com numero ainda
relativamente baixo de publicacGes realizados no Brasil. Fato este corroborado pelo nimero

de estudos epidemioldgicos recentes que foram incluidos na pesquisa.

Portanto, a bibliografia mostrou-se limitada, sendo necessario mais pesquisas, sejam
elas retrospectivas ou prospectivas com o tema, dado a prevaléncia portadores do traco
falciforme e afetados na forma homozigotica no Brasil e a quantidade de lacunas que ainda

precisam ser preenchidas.

Entretanto, mesmo com limitacdes, o objetivo proposto foi alcancado. A analise dos
estudos permitiu reconhecer a magnitude das complicacbes e manifestacGes clinicas mais
prevalentes nos portadores de anemia falciforme e consequentemente suas repercussoes

negativas.

Essas informacdes séo relevantes para profissionais de saldes e gestores subsidiarem o
planejamento de suas acdes nos diferentes niveis de atencdo, refletindo na melhora da
qualidade da assisténcia prestada desde a triagem neonatal nas maternidades, de forma

preventiva e educacional, até nos tratamentos ocorridos no ambiente hospitalar.
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