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Resumo

Objetivos: Determinar o perfil epidemiolégico e reprodutivordalheres portadoras de doenga
falciforme.Método: Foi realizado estudo de corte transversal, commdiheres portadoras de
anemia falciforme (HbSS), que foram acompanhadasnmuulatorio de hemoglobinopatias do
HEMOPE no periodo de 2010 a 2014. Os dados fordidosbdos prontudrios das pacientes,
nos quais foi obtido o perfil reprodutivo, bem com® caracteristicas sociodemogréficas e
clinicas. Os dados coletados foram inseridos eracdbda dados e analisados no programa Epi-
Info 3.5.3. Este trabalho foi aprovado pelo Cordi¢éética em pesquisa do IMIP e HEMOPE.
Resultado: A faixa etaria predominante foi de adolescent@sreaioria procedeu da Regido
Metropolitana do Recife (RMR). Em quase 60% dosrérios, faltavam informacdes sobre
escolaridade e 57% das mulheres relataram viverceanpanheiros. Vinte e dois prontudrios
(15,3%) ndo apresentavam informacéo sobre gespaééiia e, naqueles que havia informacao,
a maioria destas gestacdes evoluiu para parto (78¥)relacdo as complicacdes em gestacdes
prévias, oito (21,6%) apresentaram crise algicaiatrq (10,8%) evoluiram com natimorto.
Entre os tratamentos prévios realizados pelas maghe30,6% pacientes fizeram uso de
hidroxiureia e 81,9% utilizaram transfusdo sanguic@no terapéutica. Entre as complicactes
clinicas, a maioria apresentou crise vaso oclu@®al%), além de sindrome toracica aguda
(27,8%) e Ulceras (16%). Acidente vascular cerebcakreu em 10 mulheres (6,9%), sendo
principalmente do tipo isquémic@onclusdo: Em sua maioria, as mulheres estudadas eram
adolescentes, viviam sem companheiro e ndo tinh&atoria de gestacdo anterior. As
complicagBes clinicas registradas, bem como o gasda terapéutica transfusional e uso
hidroxiuréia, demonstram a necessidade de umaicaolitiblica de salude especial para os

portadores de doenca falciforme.
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Introducao

A doenca falciforme (DF) se caracteriza por um oty de doencas
hereditarias, denominadas hemoglobinopatias, digeae@do molecular em comum € a
presenca da hemoglobina S (HbS). E uma doencardat®de uma mutacédo genética,
a qual provoca uma substituicdo em um unico nudeotno sexto codon do gene da
beta-globina, levando a uma troca da glutamina yaiaa. Essa pequena modificacédo
estrutural € responsavel por profundas alteracésspropriedades fisico-quimicas da
hemoglobina no estado desoxigenado. Essas moléculasdo submetidas a estresse
(desidratacéo, infeccdo, gestacdo), sofrem deswxige e formam polimeros longos
dentro das hemécias, havendo deformidade das metmr@ndo-as biconcavas, com
formato de foice, fenbmeno denominado de falcizagaque provoca diminuicdo da
sua solubilidadé.

Essa falcizacdo esté diretamente relacionada atrajolnico dos portadores de
doenca falciforme, uma vez que ocorrem alteracé@eaulares, como o aumento de
calcio intracelular, perda de ions, desidratacdolaze reducdo da deformidade dos
eritrocitos com diminuicdo de sua sobrevida na utgdo e formacgdo de
metahemoglobina. Ocorre também aumento das mofdeéaadesdd,provocando
processos inflamatorios, lesbes microvascularestoinfartos em ossos, baco, pele e
em outros 6rgéos, estado de hipercoagulabilidaeplecéo de éxido nitrico (NO), com
consequente vasoconstriccdo e piora do procedamatbrio?>

Um amplo espectro de manifestacdes clinicas podaescem portadores da
doenca falciforme como anemia, dores 0sseas, quatdsexciosos de repeticdo, Ulceras
cronicas dolorosas e de dificil cicatrizagdo em e inferiores, retinopatia,

priapismo, insuficiéncia renal, maior propensdo a formacao cdiulos biliares,



acidentes vasculares isquémicos e hemorragicosjopatias, hipertensdo arterial
pulmonar, dactilite, sindrome toracica aguda eeagienectomia.

Em relagdo a severidade clinica da doenca falcdorh@ alguns preditores
estabelecidos, como nivel de hemoglobina fetal jl8bfade mais avancada, baixa
concentracdo de hemoglobina (Hb<7g/dL), nivel dérdbina sérica aumentado,
contagem leucocitaria aumentada, numero aumeng&detidulécitos, de niveis séricos
de lactato desidrogenase (DHL), de creatinina @éec de proteinarld? Estes
preditores, geralmente, ndo atuam de maneira saladisiopatologia da doenca, dai a
dificuldade no manejo clinico e a heterogeneidanleuhadro clinico apresentada por
cada individuo portador desta hemoglobinopatia.

Essas hemoglobinopatias sdo predominantes em péigesos e naqueles com
influéncia negra em sua coloniza¢cdo, como € o daspaises latino-americanos, a
exemplo o Brasil, porém, devido as migracfes papuihais, apresentam distribuicao
universat. De acordo com a Organizacdo Mundial de Satde (Opt$), menos 5,2%
da populacdo mundial apresenta algum traco de Hebingpatia. Em relacdo ao
Brasil, a distribuicdo da doenca falciforme é tmgénea e depende do percentual da
populacdo negra, nas regides Sul e Sudeste doaparisyaléncia de heterozigotos para
hemoglobina S é de 2 a 3%, enquanto nas regidde Ndfordeste, os valores atingem
cerca de até 10% da populacid’

Segundo o Ministério da Saude do Brasil (MS), adéncia de pessoas com
traco falciforme, no Brasil, € de 1:35 dos nascidess e, atualmente, estima-se que
nasgcam, a cada ano, 3.000 criancas com DF e 20@@®0traco falciforme. Em
Pernambuco, a frequéncia de gene S é de 4% pawmtigbtos (traco falciforme) e

1:1.400 nascidos vivos com DEX® Em relacdo a internamentos hospitalares no pars,



estudos relataram maior frequéncia de admissdegrgéncias e maior morbidade entre
os internados, predominando a faixa etaria de @sliybvens’ A diversidade e
distribuicdo heterogénea de doencas da hemogldbmam necesséario desenvolver
estratégias a nivel de cada péais

Entre as gestantes, calcula-se que haja mais dee/taulheres acometidas.
Mais de nove milhdes de portadoras se tornam destamnualmente. A
morbimortalidade da doenca falciforme se eleva patagdb. Geralmente, estas
gestantes possuem maior risco de desenvolver cragpks no terceiro trimestre da
gestacao, podendo ocorrer piora da anemia, pagtogturo, natimortalidade, retardo de
crescimento intrauterino, pré-eclampsia, baixo @Esaascer, abortamento espontaneo,
agravamento da retinopatia e das lesées ¢8seas

Portanto, este estudo tem como objetivo avaliaredil psociodemografico e
clinico de mulheres portadoras de anemia falcifonoeperiodo reprodutivo em um
servico de hematologia da cidade do Recife. A cesmBao da fisiopatologia nesse
grupo populacional promovera o entendimento da giéalciforme neste periodo da
vida das portadoras, minimizando os danos e aseqoéscias desfavoraveis,

proporcionando um melhor cuidado e intervencdoanfas®e da vida dessas mulheres.

Método

Foi realizado um estudo de corte transversal cor rhidlheres portadoras de
anemia falciforme acompanhadas na Fundacdo de Hiegiat e Hemoterapia de
Pernambuco (HEMOPE), localizada na cidade do ResileHEMOPE, ha um servico
estruturado para atendimento ambulatorial e denateento de pacientes portadores de

hemoglobinopatias. Os dados foram coletados detynos das pacientes atendidas no



periodo de 01 de janeiro de 2010 a 31 de dezeneh@®t4. Os critérios de elegibilidade
foram: mulheres em idade reprodutiva (10-49 anamn aiagndstico de doenca
falciforme (hemoglobinopatias SS, S(§) & em acompanhamento no ambulatério de
hemoglobinopatias do HEMOPE. Os dados sociodemogsaé clinicos foram coletados
mediante informacgdes existentes nos prontuariogenimdo de 2010 a 2014, através de
instrumento (formuléario) elaborado para este est@l@eriodo da coleta foi entre os
meses de agosto de 2014 e maio de 2015. Foramadatuds seguintes variaveis: idade,
procedéncia, situacdo conjugal, nivel de escoldedacor, gestacdo anterior,
complicagfes na gestagdo anterior, abortamenta@mteansfusdes sanguineas prévias e
durante a gestacdo, uso de hidroxiureia, crisecalginternamento por quadros
infecciosos, sindrome toracica aguda (STA), les@esseas, Ulceras, acidente
cerebrovascular (AVC) e o tipo, retinopatia, outasplicacdoes observadas durante esse
periodo da vida nas mulheres, internamentos e ¢cegpks durante a gestacdo. Os dados
foram digitados em um banco de dados e analisadiazando-se o programa do software
Epi-Info 3.5.3. As variaveis foram descritas emetab de frequéncia absolutas e
relativas. Foram respeitados os principios da Reéoln° 466/12 do Conselho Nacional
de Saude do Ministério da Saude do Brasil sobrguiess com seres humanos. Este
estudo é parte de um estudo mais amplo que foivagoopelo Comité de Etica e

Pesquisa do IMIP.

Resultados

As mulheres estudadas apresentaram, em sua malade, entre 10 e 20 anos,
procedéncia da regido metropolitana do Recife (RElRjam de cor parda. A maioria

nao tinha registro de escolaridade e, entre astigham este registro, 2,1% eram



analfabetas e 19,5% tinham até dez anos de esbadoa de 57% das mulheres vivia

sem companheiros (Tabela 1).

Tabela 1 — Caracteristicas sociodemograficas daéenes portadoras de anemia
falciforme no periodo de 2010-2014, Recife.

Variavel N= 144 %

Idade: (anos)

10-20 60 41,7
21-30 47 32,6
31-40 22 15,3
41-49 15 10,4
Procedéncia

Recife 33 22,1
Demais cidades RMR 54 37,5
Interior/outros estados 47 32,6
Sem informacéo 10 6,9
Raca/cor

Branca 14 9,7
Parda 68 47,2
Negra 12 8,3
Sem informacéo 50 34,7
Escolaridade (anos de

estudo

Analfabeta 3 2,1
Até 10 anos 28 19,5
>10 anos 27 18,7
Sem informacéo 86 59,7
Situacdo Conjugal

Com companheiro 37 25,7
Sem companheiro 82 57,0

Sem informacéo 25 17,3




No momento da coleta dos dados, 13,9% das mulkstagam gestantes. Vinte
e dois prontuérios (15,3%) ndo apresentavam infp@imaobre gestacdo prévia, ndo
podendo ser excluida a possibilidade de passadpagi@lez. A maioria das gestacdes
evoluiu para o parto (73%), que ocorreram entreamgs 2000 e 2010, e 13,5%
apresentaram aborto como desfecho da gravidez. éiagap as complicacdes em
gestacbes prévias, oito (21,6%) apresentaram éfigea, quatro (10,8%) evoluiram
com natimorto, dois (5,4%) com prematuridade e goiadro infeccioso e um (2,7%)

com mal formacao fetal e sindrome toracica agudadih 2).



Tabela 2- Historia obstétrica das mulheres na idegeodutiva portadoras de anemia

falciforme no periodo de 2010-2014 Recife.

Variavel N %
Gestante (n=144)

Sim 20 13,9
Nao 124 86,1
Gestacéo Anterior (n=144)

Sim 37 25,7
Nao 85 59,0
Sem informacao 22 15,3
N° Gestacdes Anteriores (n=37)

1 16 43,2
2 16 43,2
>3 5 13,6
Numero de Abortos (n=39)

Nenhum 31 79,5
1 7 17,9
>2 1 2,6
Tipo de desfecho da gestacdo (n=37)

Parto 27 73
Aborto 5 13.5
Sem Informacéo 5 13.5

Complicacao em gestacéo anterior (n=37

Crise Algica 8 21,6
Natimorto 4 10,8
Prematuridade 2 54
Infeccéo 2 54
Mal Formacéao 1 2,7
Sindrome Toréacica Aguda (STA) 1 2,7

Sem informacéo 19 51,4
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A tabela 3 mostra os tratamentos prévios realizapetess mulheres. Quarenta e
guatro (30,6%) pacientes fizeram uso de hidroxaueeidestas, 11,4% utilizaram por
mais de cinco anos. Cento e dezoito (81,9%) muthatdizaram como terapéutica
transfusdo sanguinea prévia. Na gestacdo 35,1% fimeasfundidas, e destas 13,51%

(n=5) precisaram de trés ou mais transfusoes.

Tabela 3- Tratamento prévio realizado por mulhpartadoras de anemia falciforme no
periodo de 2010-2014 Recife.

Tratamento realizado N %
Uso de HU (n=144)

Sim 44 30,6
N&o 88 61,1
Sem informacao 12 8,3

Tempo de Uso da HU
(em meses) (n=44)

Até 24 7 15,9
>24-60 11 25,0
>60 5 11,4
Sem informagao 21 47,7
Transfusao Prévia (n=144)

Sim 118 81,9
N&o 18 12,5
Sem informacao 8 5,6

Transfusédo na Gestacéo (n=37)

Nenhuma 13 35,1
1 4 10,8
2 4 10,8
>3 5 13,5

Sem informacao 11 29,8
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A tabela 4 mostra a situagdo clinica da populagéicdada, evidenciando que a
maioria apresentou crise vaso-oclusiva (86,1%)eeigpou de internamento por quadros
infecciosos (51,4%). Em relacdo a presenca de asfrartoracica aguda, Ulceras,
retinopatia e necrose da cabeca femoral, pequana (& amostra cursou com esses
guadros. Dez (6,9%) mulheres apresentaram acidastilar cerebral (AVC), sendo
6,9% do tipo isquémico e 0,7% do tipo hemorragik® Ulceras foram registradas em
16% das pacientes, retinopatia em 4,9% e necrasptaa da cabeca do fémur em
4,1%. Entre as comorbidades, a colecistectomia foais encontrada (11,1%), seguida

de esplenectomia (5,6%).
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Tabela 4- Historia clinica prévia de complicacoeseemulheres portadoras de anemia

falciforme no periodo de 2010-2014 Recife.

Complicacdes N =144 %
Crise Vaso-oclusiva

Sim 124 86,1
N&o 15 10,4
Sem informagao 5 3,5
Sindrome Toracica Aguda

Sim 40 27,8
N&o 91 63,2
Sem informacao 13 9,0
Internamento por infeccao

Sim 74 51,4
Nao 58 40,3
Sem alteracdo 12 8,3
Ulcera

Sim 23 16,0
N&o 114 79,2
Sem informacao 7 4,2
AVC

Sim 10 6,9
N&o 130 90,3
Sem informacao 4 2,8
Tipo de AVC

Isquémico 10 6,9
Hemorragico 1 0,7
N&o se Aplica 133 92,4
Retinopatia

Sim 7 4,9
N&o 130 90,2
Sem informacao 7 4,9
Necrose Cabeca de Fémur

Sim 6 4,1
N&o 132 91,7
Sem informacao 6 4,2
Outras Comorbidades

Colecistectomia 17 11,8
Esplenectomia 8 5,6
Colelitiase 5 3,5
Esplenomegalia 4 2,8
Cirurgia de Quadril 1 0,7
Insuficiéncia Renal Aguda 1 0,7
Sem informagao 108 75,0
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Cinco (25%) precisaram de internamento hospithlaante o curso da gestagao
atual. Porém, algumas delas foram internadas neaisnth vez e o principal motivo,
tanto do internamento (20%) como de complicacd@%oflda gestacéo, foi infeccdo

(Tabela 5).

Tabela 5 - Intercorréncias durante a gestacao antied mulheres portadoras de anemia
falciforme no periodo de 2010-2014 Recife.

Internacédo na Gestacao Atual N=20 %
Sim 5 25,0
N&o 3 15,0
Sem informacao 12 60,0
Motivo da Internacao

Infeccao 4 20,0
AVC 1 5,0
Hemotransfuséo 1 50
Outros 3 15,0
Sem informacao 11 55,0
Complicacdo na Gestacao

Atual

Placenta Prévia 1 50
Infeccéo 2 10,0
Aborto 1 5,0
Sem informagao 16 80,0

Discussao

No Brasil, devido a grande presenca de afrodesotesleque sdo uma das bases da
populacdo do pais, a DF constitui um grupo de diemecagravos relevantés.uma

afeccdo predominante em negros e pardos, mas tambde ser encontrada entre
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brancos, sendo sua prevaléncia de 0,22% na poputegra®’. Os achados deste
estudo corroboram com os achados da literatura,ggonumeros da populacdo negra e
parda somados representam mais de 50% da amostra.

Atualmente, estima-se que nascam, a cada ano, 8r@0@as com DE. O estado
da Bahia possui 0 maior niumero de casos da doeegajdo do Rio de Janeiro e
Pernambuco, que ocupa a terceira posfcadeste estudo, realizado no estado de
Pernambuco, foi verificado que cerca de cinquerqaagro mulheres sao procedentes
da Regido Metropolitana do Recife e trinta e t@sidade do Recife.

Como o critério de inclusdo adotado no presentedesncluiu apenas mulheres
em seu periodo reprodutivo, a faixa etaria maisgheate observada foi entre a segunda
e terceira década de vida. Pesquisas afirmam gigaanédia de pacientes com doenca
falciforme chega a quarenta e oito (48) dnesneste estudo foram encontradas quinze
(n=15) pacientes entre 40-49 anos. Esses dadogtampbdem refletir a dificuldade de
acesso ao servico de saude e consequente faltagistico da doenca falciforme. Na
literatura, ndo se encontram dados consistentesergés a essa faixa etaria e, por se
tratar de uma doencga genética ndo ligada ao sexstem poucas publicacbes
abordando género na DF.

Em relagdo a escolaridade, ndo foi possivel obfermacdes da maioria das
mulheres, evidenciando preenchimento incompletoptostuarios. Entretanto, dados
da literatura sugerem que aproximadamente 80% a @38opacientes com doenca
falciforme tém baixa escolaridddes esta taxa é o dobro entre as mulheres negras em
relagéo as da raga branca. Esse indice demonsfi@xo da excluséo social vivenciada

por essas mulherés



15

Sobre a situagéo conjugal, a maioria das mulheétedinha companheiro, o que
nao indica que nao exista a possibilidade dessdbenes engravidarem, jA que a
maioria delas encontrava-se na idade reprodutigas®maneira, é importante informar
sobre as questdes de morbimortalidade dessas f@s;isnbre os cuidados que devem
ser tomados e sobre a contracepcdo, além de er@atag para aconselhamento
genético, uma vez que elas tém possibilidade der di#hhos com a forma grave da
doenca, sendo necesséario um planejamento fanléaadd®?*

Anualmente, ha mais de nove milhdes de portadaraseqggravidam e existem,
pelo menos, 948 000 novos casais portadores edadis/ milhdes de gravidezes para
casais portadores, sendo 75% desses casos reatieaigeo’®?> Apesar de a gravidez
trazer riscos maternos e fetais, o avan¢co na nmadi@m proporcionado melhores
resultados gestacionais em mulheres portadorane®ia falciforme, mas isso néo
exclui o fato de que essa gestacdo seja considdmd#o risco e esteja associada ao
aumento da morbidade materna e fetal e suas nuadais.

Em paises de baixa e média renda, em geral, @delaiumento da morbidade
materna e da mortalidade perinatal em associagacacdoenca falciforme. Entretanto,
estudos realizados em paises de alta renda, getalmmelatam resultados fetais mais
favoraveis sem risco significativo para o aumento rdortalidade materna. Tais
questdes podem ser explicadas por um melhor atentiinpré-natal e extensa educagao
e aconselhamento sobre as complicacfes dessa elesdulante a gestacdo. Segundo
estudo realizado na Tanzéania, em 2013, avaliansi® g3 de manejo, foi observado
bons resultados em alguns contextos africdnos

Dentre as complicagbes das gestacdes anteriorestagam nos prontuarios

crise algica, natimorto, prematuridade, infeccdodmme toracica e mal formagéo
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fetal. Um estudo realizado no Brasil, em Sao Paefo, 2010, demonstrou que as
complicagcbes maternas sdo frequentes, principaémerd infecciosas, trazendo

consideravel morbidade a gestacao. Quase metadgesi@ntes do estudo com doenca
falciforme apresentou crise é&lgica na gestacdoolborando com o achado deste
estudo. Frequentemente, o fator desencadeanteista &ra infeccdo materna. As

infecgcBes ocorrem em aproximadamente 50% das gwdm doenca falciforme. Os

locais mais acometidos s&o o trato urinario etersia respiratorié”.

Em relagdo a prematuridade, estudos presenteteratura a evidenciam como
uma das principais causas de baixo peso ao nadoireatre filhos de portadoras de
anemia falciforme. A condicdo cronica da doencavgra uma estase vascular da
unidade Utero placentaria e promove uma restrigdacréscimento fetal simétrica,
principalmente no ultimo trimestre da gestacdonAtksso, estudos revelam que o peso
da placenta é significativamente inferior nas g@sa com doenca falciforme, com
alteracdes atribuidas geralmente aos infartos mi@ages, que podem prejudicar o
ganho de peso do concepto, justificando, mais uerm @ baixo peso ao nascer e
também os casos de abortameftt?® No estudo realizado por Nomura e cols, foi
visto 6bito fetal em aproximadamente 12% da amostramero maior do que o relatado
neste estudo, porém, como existe um déficit dernmégdes, pode ser que essa
quantidade registrada neste estudo esteja incaafipl@utro estudo, realizado na
Arabia Saudita, em 2012, analisando a natimortddida 0 crescimento intratuterino
restrito em mulheres gravidas com anemia falciformregelou, dentre os resultados
fetais, uma taxa de natimortalidade de 2,6% Neste estudo, o percentual de
natimortalidade encontrado foi de 10,8%, confirntarainda haver risco para esse

desfecho durante a gestacéo.
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A sindrome toréacica aguda foi observada em apemaspaciente com gestacdo
prévia. E uma complicacdo pulmonar grave em gestasgm doenca falciforme, cujas
manifestagfes clinicas mais comuns sdo dor torafebae, tosse e hiperventilagéo,
sendo decorrente principalmente de quadros infessidNo estudo de Namoura e cols,
2010, dos 51 pacientes, 4 apresentaram essa ntagéfese 2 foram a 6bito, porém 1
deles apresentava hemoglobina®SCN&o encontramos informacdes nos prontuérios
das participantes do presente estudo sobre a idadeal dessas pacientes. Apesar de
relatarmos um caso de mal formacao fetal, na tieman&o foi observado nenhum dado
sobre essa alteracdo associada a anemia falciforme.

O tratamento com transfusao sanguinea foi obsemad®0% das mulheres. Os
estudos mostram que esse tipo de tratamento devusa#o em casos que cologuem a
vida dessas pacientes em risco, como infeccOeegravises dolorosas complicadas,
AVC, STA e sequestro esplénico, devendo ser evitedeotina. As hemotransfusdes
promovem a reposicdo do volume sanguineo, aumemtandapacidade de carrear
oxigénio para os tecidos, pois provoca a diluicdo aumento do hematdcrito com
supressdo da producdo de hemoglobina S. Contudsieraxvarios efeitos adversos
observados devido a hemotransfusdo, como hipesidaae, sobrecarga de volume,
reacBes hemoliticas, reacdes alérgicas, sobredarfgro e predisposicédo as infeccdes,
como hepatite C e HI¥*

Com relacéo ao tratamento com hidroxiuréia (HUjifieeu-se que as pacientes
utilizaram o medicamento, e dentre estas, onzeansantre 2 e 5 anos. Dados da
literatura mostram que a partir de 1995, a HU tore® o primeiro medicamento que,
comprovadamente, preveniu complicacdes da doericdofme. Esse farmaco tem

efeito direto no mecanismo fisiopatologico da deemguando no aumento da sintese da



18

hemoglobina fetal, uma vez que um alto nivel dessécula resulta em reducao
compensatoria da Hb S para manter a concentratg@lod® hemoglobina intracelular.
Além disso, observa-se um aumento de producdovadcalar e intraeritrocitaria de
oxido nitrico, o que facilita a vasodilatacdo, cidmtindo diretamente para diminuir 0s
fendbmenos inflamatérios e de vaso-oclusdo. Desszina a acdo da hidroxiureia
resulta em uma diminuicdo da frequéncia e da gaaeidlos episddios vaso-oclusivos,
com impacto positivo na sobrevida dos portadoresiugdo de hospitalizacdo e
internacdo, menor incidéncia de sindrome toragica@ e de necessidade de transfusédo
de hemacids™® Porém, estudos realizados vém questionando semh&atencial
carcinogénico e também quanto ao seu carater téricsado por longos periodos.
Entre as repercussodes clinicas gerais dessas f@acifm observado que a crise
vaso-oclusiva foi frequente. Esses dados séo santehaos encontrados na literatura,
que reportam essa complicagdo como sendo uma dsagretpentes nos portadores de
anemia falciforme. Em um estudo realizado por Maré cols, em 2010, no Hospital
das Clinicas do Triangulo Mineiro, com a maioris g@acientes do sexo feminino e
média de idade de 17,7 anos, a principal internoiaérelatada foi a crise algi¢a O
Manual de Condutas Béasicas e Tratamento de Aneami@fdfme do Ministério da
Saude também aponta a crise dolorosa como a ca@pg@iicmais frequente e a
considera como a primeira manifestacdo mais comandagnc®. Essas crises s&o
provocadas pela alteragcdo da morfologia da hemadiamada de falcizagéo,
influenciando no fluxo sanguineo e aumentando av&mosidade. A deposicado de
grande numero de eritrcitos alterados na supeminiotelial reduz a luz dos capilares,
provocando estase. Como consequéncia, ocorre hipgoidual, levando a formacéo de

mais moléculas de HbS no estado desoxigenado,npiora situacdo circulatéria ja
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desfavoravel e lesando os tecidos perfundidos ptesecapilares. Os tecidos mal
perfundidos podem sofrer infartos com necrose avasda medula 6ssea e formacéo
de fibrose em diversos locais, principalmente enrreaexdades, regido dorsal e

abdominal®. Infeccdes, alteracdes climaticas e fatores psitods tém sido sugeridos

como possiveis fatores desencadeantes, assim clitndea acidose, sono, apnéia,

stress e desidratac&b

As Ulceras en membros inferiores sdo uma manifestacdo que deome
principalmente adolescente e adulto jovem. Ocorrem,geral, no terco inferior da
perna, sobre e ao redor do maléolo medial ou lageram algumas ocasifes, sobre a
tibia ou o dorso do pé. No presente estudo, apksardo ter sido uma ocorréncia
frequente, deve-se lembrar de que s6 foram induit@heres no periodo reprodutivo,
0 que pode justificar esses dados divergentes @strachados e os descritos na
literatura. Sua etiologia pode ser trauméatica, pamtusdes ou picadas de insetos,
espontanea e por hipoxia tissular devido as cxiaes-oclusivas cronicas. Mostram-se
extremamente dolorosas, de dificil tratamento e atenindice de recorréncta®’

O acidente vascular cerebral € uma das complicar@és graves da doenca
falciforme, podendo ser isquémico ou hemorragicd\@ hemorragico, mais comum
em adultos, responde por 5% dos casos e apresaitamorbimortalidade. Ocorre em
consequéncia da ruptura de pequenos vasos, agarigoformacdes vasculares ou de
aneurismas. O AVC isquémico ocorre, principalmemte pacientes com Hb SS,
devido a uma obstrucéo das artérias ceréBraieste estudo, foi verificado que apenas
uma paciente apresentou AVC hemorragico, corrololoracom a literatura. Outro

estudo realizado no Brasil, no Hemocentro do Rian@e do Norte, observou que as
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causas cerebrais correspondiam a 9% dos Obitosergeal semelhante as causas
infecciosas e inferiores a sindrome torécica eegaestro esplénicd

A anemia falciforme também pode causar complicagfiamoldgicas, as quais
resultam em comprometimento da visdo. As alteragimgares, que podem ser
proliferativas ou ndo, sdo, na maioria das vezssn@wmaticas e, quando sintomaticas,
aparecem em fases mais tardias da doenca oculaetiNg, essas alteracées tornam sua
evolugao lenta e muitas vezes benigna. As lesdekres resultam da estase e da
oclusdo dos pequenos vasos do olho pelas hematidgsrmes. Transitorias manchas
vermelhas escuras, representando aglomerados tdécievs falciformes dentro dos
capilares superficiais podem ser vistas na supedi disco 6ptico e da conjuntifa>
No presente estudo, foi observado que apenas 4@9amdilheres apresentaram tal
complicagdo, corroborando com a literatura, pasma esta € uma alteracdo mais tardia
e a amostra deste estudo é composta de mulherssjouans, ndo foi visto grande
quantidade de casos dessa complicacéo.

A respeito da necrose asséptica da cabeca do férnuisto que seis pacientes
apresentaram essa alteragdo, sendo esta uma daesneomplicacbes do sistema
osteoarticular da doenca falciforme. Os dados ghdes em outros estudos englobam
ambos 0s sexos e foi visto que a necrose da céapaal tem uma incidéncia de 10%
a 30% na populagdo com a doencga falciforme, sendis rmomum no Ssexo
masculind®®’. Sua sintomatologia esta associada a sinaissflogs, limitacdo da
amplitude articular, deformidade, distirbios da ¢har desigualdade dos membros
inferiores e incapacidade permanefiteNesses casos, 0 paciente precisa fazer uso de
analgésicos de forma continua e, em muitos fala@nix processo algico ndo apresenta

controle satisfatério, sendo necesséria, parametto definitivo, a colocacdo de
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préteses ortopédicas. Contudo, foi observado qudaamédia dessas proteses é menor
nesses pacientes devido a taxa de inféécteste estudo, foi encontrado apenas um
caso de cirurgia de quadril por necrose assépéicableca femoral.

Apesar da esplenomegalia também néo ter sido unraéocia frequente neste
estudo, essas manifestacbes estdo relacionadas @oise de sequestro esplénico, a
qual € mais comum na infancia e tornando-se raidati® adulta. Ela é definida como
uma queda brusca da concentracdo de hemoglobimapanbada de aumento do
ndmero reticulécitos e do tamanho do BWacBssa disfuncdo desse 6érgdo ocorre devido
ao sequestro de eritrgcitos falcizados nos corédenicos e sinusoides, evoluindo
para congestdo, formacdo de trombos e infartospqmeocam fibrose e atroffa A
destruicdo do baco é a principal responsavel peleesibilidade aumentada a infec¢des
graves, como septicemias. A esplenectomia € umdutammais comum em criangas,
principalmente apds quadros de sequestros espéairalos e tratamento com terapia
transfusiondl’, corroborando, dessa maneira, com os achados essteo, pois

somente 5% das mulheres realizaram esplenectonmiaae reprodutiva.

Concluséo

As mulheres estudadas eram, em sua maioria, adotes¢ viviam sem companheiro e
ndo tinham historia de gestacdo anterior. As carapiies clinicas registradas, bem
como o passado de terapéutica transfusional e uhmxhureia, demonstram a

necessidade de uma politica publica de saude aspeaca os portadores da doenca.
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