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RESUMO: Pesquisa de abordagem quantitativa que objetivou descrever perfil clinico, social e demogréfico
de pacientes com anemia falciforme atendidos em ambulatério de referéncia para Hematologia Pediatrica, em
Curitiba/Parana. Buscaram-se, de 1 a 19 de outubro de 2012, todos os prontudrios de hemoglobinopatas do
ambulatério e foram identificados 58 que atendiam aos critérios de inclusdo. Dados de anamneses e exames
clinicos, desde o primeiro atendimento até a data da coleta, foram organizados em categorias. Com predominio
(76%) de criancas (1 a 12 anos), procedentes de 14 regionais de satde do estado (70,5%), diagnosticadas no
primeiro ano de vida (80%), acompanhados ha trés anos ou mais (86,2%), com sinais clinicos de palidez
cutanea (94,8%) e febre (93,1%), e como complicagao principal a crise dlgica (70,7%). Os resultados podem
subsidiar o planejamento e ajustes no cuidado ao paciente com anemia falciforme e seus familiares neste servigo

ambulatorial e também em outros semelhantes.

DESCRITORES: Doenca cronica; Anemia falciforme; Enfermagem em sadide publica.

SICKLE CELL ANEMIA: CHARACTERIZATION
OF THE PATIENTS ATTENDED IN A SPECIALIST
OUTPATIENT CENTER

ABSTRACT: This qualitative research aimed to describe the
clinical, social and demographic profile of patients with
sickle cell anemia attended in a specialist outpatient center
for Pediatric Hematology in Curitiba, Parand. Between the
1st and 19th of October 2012, all the medical records of
persons with hemoglobinopathies in the outpatient center
were sought; 58 persons were identified who met the
inclusion criteria. Data from case histories and clinical tests,
from the first attendance up to the date of collection, were
organized in categories. There was a predominance (76%)
of children (1 to 12 years old), originating from 14 health
regions in the state (70.5%), diagnosed in the first year of
life (80%), monitored for three years or more (86.2%), with
clinical signs of skin paleness (94.8%) and fever (93.1%),
with pain crisis as the main complication (70.7%). The
results may support planning and operations in the care of
the patient with sickle cell anemia and her family members
in this outpatient service and also in other similar services.
DESCRIPTORS: Chronic illness; Sickle cell anemia; Public
health nursing.

ANEMIA FALCIFORME: CARACTERIZACION DE
LOS PACIENTES ATENDIDOS EN UN AMBULA-
TORIO DE REFERENCIA

RESUMEN: Investigacion de abordaje cuantitativo cuya
finalidad fue describir perfil clinico, social y demogréafico
de pacientes con anemia falciforme atendidos en
ambulatorio de referencia para Hematologia Pediatrica, en
Curitiba/Parana. Fueron investigados, de 1 a 19 de octubre
de 2012, todos los prontuarios de hemoglobinopatas
del ambulatorio e identificados 58 que atendian a los
criterios de inclusién. Fueron organizados en categorias los
datos de anamnesis y exdmenes clinicos desde el primer
atendimiento hasta la fecha en que fueron obtenidos. Con
predominio (76%) de nifos (1 a 12 afos), procedentes de
14 regionales de salud del estado (70,5%), diagnosticados
en el primer afo de vida (80%), acompafados por tres
ahos 0o mas (86,2%), con sefales clinicos de palidez
cutanea (94,8%) vy fiebre (93,1%), y como complicacion
principal la crisis de dolor intenso (70,7%). Los resultados
pueden subsidiar el planeamiento y ajustes en el cuidado
al paciente con anemia falciforme y sus familiares en este
servicio ambulatorial, asi como en otros semejantes.
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INTRODUCAO

As hemoglobinopatias, em especial a
doenca falciforme (DF), estao entre as doencas
genéticas, de maior importancia epidemioldgica
no mundo ocorrendo predominantemente
em afrodescendentes"®. Estima-se que
aproximadamente 7% da populagao mundial
apresentam algum tipo de hemoglobinopatia e
que nascam por ano cerca de 300 a 400 mil
criangas acometidas por esses distdrbios, dentre
as quais 250 mil sdao DF®. A DF é mais frequente
nas populagdes do continente africano, em
especial, nas regides equatorianas, subsaarianas,
localizadas ao norte do deserto de Kalahari,
salienta-se que em Angola (Africa) pode chegar
a 37% dos nascimentos®.

H& grupos populacionais nos paises das
Américas com quantidade elevada de portadores
de trago falciforme e alta incidéncia de DF®.
No Brasil ha mais de sete milhdes de pessoas
portadoras do gene da hemoglobina S (Hb
S) no estado heterozigético (as chamadas de
portadoras do traco falciforme), com prevaléncia
na populacao geral de 2 a 8%® e de 25 a 30
mil com DF®. No Parand, no periodo de 2002
a 2004, a prevaléncia de AF foi de 2,2:100.000
nascidos vivos, com maior nimero de casos na
2% Regional de Satde — Metropolitana e na 15?
Regional - Maringd®.

A DF esta disseminada heterogeneamente
na populacao brasileira, com maior prevaléncia
nos estados de maior concentracao de
afrodescendentes, com recorte social entre os
mais pobres e a expectativa média de vida para os
portadores adultos é inferior a 50 anos. A taxa de
letalidade entre criancas menores de cinco anos,
sem os cuidados necessarios e preconizados é de
80%", situagao esta explicada pela incidéncia
de eventos agudos graves na infancia, mas
com evidencia de concentracdo dos 6bitos em
menores de dois anos®.

Ressalta-se que o termo DF é genérico.
Refere-se a um grupo de alteragdes genéticas cuja
caracteristica € o predominio da Hemoglobina
S (Hb S) e incluem a anemia falciforme (Hb
SS), além das associagoes da Hb S com outras
variantes de Hemoglobinas e as de interagdo com
talassemias®.

Clinicamente a anemia falciforme (AF), como
doenca inflamatéria cronica, corresponde ao
estado homozigoto para a Hb S e é caracterizada

por episddios repetidos de vaso-oclusao, que sao
causados pelas hemadcias falciformes (com formato
de foice) e acarretam diversas complicagoes
clinicas que afetam todos os 6rgaos e/ou
tecidos®, como as crises algicas intensas, a febre,
os quadros infecciosos repetidos, o sequestro
esplénico, o acidente vascular cerebral (AVC), a
sindrome tordcica aguda (STA), insuficiéncia de
6rgaos, dentre outras®'?.

Entende-se que o curso clinico da AF
ocorre com singularidades e, sobretudo, tem
prevista a recorréncia de manifestacoes clinicas
correlacionadas a variaveis como idade e condi¢oes
socioecondmicas. Destarte, varios paises com
elevacdo da prevaléncia da DF, estabeleceram
agoes integrais mediante a disponibilidade
dos seguintes componentes: tratamento de
emergéncia, hospital para internagao, cuidados
ambulatoriais e comunitdrios, além de estratégia-
chave da triagem neonatal abrangente e confiavel,
com provimento eficaz de cuidados ideais aos
portadores de DF"-12.

Enfatiza-se que o objetivo do programa de
triagem neonatal é promover o diagnéstico
de patologias congénitas as criangas nascidas
vivas, em fase pré-sintomdtica, e assim propiciar
tratamento oportuno, com reflexo na reducao
da morbidade e da mortalidade gerada pelas
doencas triadas?.

Nesta perspectiva, o Ministério da Satdde do
Brasil, institucionalizou, em 2001, o Programa
Nacional de Triagem Neonatal (PNTN), o “Teste
do Pezinho”, com a Portaria n® 822. Esta incluiu
compulsoriamente, na Fase Il do Programa, a
triagem para as hemoglobinopatias, ou seja, a
eletroforese da hemoglobina. Assim, todos os
recém-natos brasileiros passaram a ter igual
acesso ao teste, independente de sua etnia,
origem geogréfica e status socioecondmico-
cultural®®'¥. Antes do o PNTN 20% das criancas
portadoras de AF ndo chegavam a cinco anos de
idade e as demais manifestavam reducao escolar
acentuada®.

No Parand, a Lei Estadual 867/1987, tornou
obrigatério o “Teste do Pezinho”, que consiste em
triagem para fenilcetondria em todos os recém-
nascidos do estado. Os servicos conveniados
sdo o Ambulatério de Hematologia Pediatrica,
do Hospital de Clinicas, da Universidade Federal
do Parana, em Curitiba e toda a Rede Hemepar,
que conta com 22 unidades espalhadas por todo
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o estado do Parand, Brasil”'. Recentemente,
dezembro de 2013, iniciou-se no estado do
Parand, a Pesquisa de Hemoglobinopatias em
Gestantes, o “Teste da Maezinha”".

Assim, no intuito de subsidiar o cuidado
oferecido em servico de hematologia pediatrica
procurou-se responder a pergunta: Quais as
caracteristicas sociais, demogréficas e clinicas da
populagdo atendida em ambulatério referéncia
para tratamento da anemia falciforme? Portanto,
esta pesquisa objetivou identificar o perfil clinico,
social e demografico de pacientes com anemia
falciforme, do ambulatério de Hematologia
Pediatrica, referéncia no estado do Parand, Brasil.

METODO

Trata-se de um estudo de abordagem
quantitativa de natureza descritiva. A pesquisa
foi desenvolvida com base em registros de
atendimentos constantes nos prontudrios dos
clientes cadastrados e ativos no Ambulatério de
Hematologia Pediatrica, do Hospital de Clinicas,
da Universidade Federal do Parana (UFPR), em
Curitiba, estado do Parana.

A coleta de dados, de 01 a 19 de outubro
de 2012, partiu da busca e leitura exploratéria
de todos os prontudrios (n=258) que estavam
arquivados no ambulatério, e eram de pacientes
portadores de hemoglobinopatias. Foram
excluidos metade (n=129), por serem de
portadores do traco falciforme (Hb AS); ou de
portadores do trago C (HbAC); ou apresentarem
outras hemoglobinopatias (Hb SC, Hb SD,
S/b talassemia; hemoglobina C/b talassemia;
hemoglobina D/b talassemia e b talassemia major).

Dos 129 prontuarios de pacientes com
AF detectou-se que 65 (50,4%) ndo eram
acompanhados no ambulatério e que seis (4,6%)
constavam como Obitos, estes entao foram
excluidos. Restaram 58 (45%) prontudrios de
pessoas que estavam em acompanhamento
clinico e esta foi a amostra deste estudo.

Foram selecionados e extraidos dados de
anamnese e de exame clinico registrados nos
58 prontudrios, ao longo de todo o periodo de
tratamento de cada paciente, até a data na qual o
dado foi coletado. Foram selecionadas as seguintes
variaveis: idade (em anos completos); sexo;
procedéncia por Regional de Saide do estado

do Parang; tipo de residéncia (alvenaria, madeira);
saneamento bdsico; ocupacdo profissional,
escolaridade e gendtipos dos pais; idade do
diagnéstico; tempo de acompanhamento no
ambulatério; manifestacoes e complicagdes
clinicas; e causas de internagoes associadas a AF.

As informacdes obtidas foram organizadas em
banco de dados eletronico, no Microsoft Excel,
Windows 2007, e submetidas a uma analise
descritiva, mediada por tabelas de frequéncias
absoluta e relativa. Esta pesquisa constitui-se
parte de uma linha de pesquisa, que foi aprovada
pelo Comité de Etica, parecer n° 84.718, de 29
de agosto de 2012, do Setor Ciéncias da Saiude
da UFPR.

RESULTADOS

Quanto ao perfil social e demogréfico
dos 58 portadores de AF, a maioria (76%) dos
pacientes encontrava-se na faixa etdria de um a
12 anos (variacdo de um a 22 anos); 53,5% do
sexo feminino; 66,7% habitavam em casas de
alvenaria; 87,8% possuiam saneamento basico;
80% receberam diagndsticos antes de completar
um ano de idade e 86,2% eram acompanhados
periodicamente h4 trés anos ou mais no
ambulatorio do estudo (Tabela 1).

Com relagao as varidveis sociais dos pais, como
a escolaridade e ocupagao profissional, a elevada
indisponibilidade de informagdes registradas nos
prontudrios nao evidenciou resultados passiveis
de andlise. Nos poucos registros notou-se a
prevaléncia do ensino fundamental incompleto
paraambos e as maes eram donas de casa (Tabela 2).

Em relacdo aos gendtipos dos pais, excetuando-
se a auséncia significativa de registros para 17
maes e 24 pais, verificou-se que todas as maes
e quase todos os pais (97,06%) eram portadores
do trago falciforme, ou seja, eram heterozigotos
para a Hb S (Hb AS) (Tabela 2).

Aproximadamente 71% dos pacientes eram
procedentes de outras Regionais de Saide do
estado do Parana, 38% das regioes Norte-
Noroeste; e 29,4% provinham da 2* Regional
— Metropolitana, sede em Curitiba, na qual o
ambulatério encontra-se localizado. Os demais
estados com 5,9% @ dos pacientes, procedentes
de S3o Paulo e Santa Catarina (Tabela 3).

Dentre as manifestagdes clinicas a palidez
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cutanea e a febre foram os sinais mais evidentes,
proximo a 95% e 93% respectivamente.
Apresentaram-se em mais de 60% de todos os
registros os quadros algicos de membros superiores
(MMSS), membros inferiores (MMII) e abdominal,
assim como a ictericia e émese (Tabela 4).

Cabe ressaltar que foi bastante comum a
ocorréncia e recorréncia de diversas complicagdes

Tabela 1 - Perfil social e demografico dos pacientes
com AF atendidos em ambulatério de referéncia.
Curitiba-PR-Brasil, 2012

em um mesmo paciente com AF ao longo do
seu acompanhamento. As mais comuns foram
a crise dlgica em quase 71% dos individuos,
sucedida por infec¢des recorrentes em mais de
50%. Algumas destas repercutiram nos motivos
de internacao verificados ao longo das evolugoes
clinicas, predominantemente as crises algicas
(74,1%) e a pneumonia (46,6%).

Tabela 2 - Perfil social e genotipico dos pais dos
pacientes com AF atendidos em ambulatério de
referéncia. Curitiba-PR-Brasil, 2012

Faixa Etaria n % Mae Pai
1 a4 anos 17 29,3 Escolaridade dos pais n % n %
5 a7 anos 13 22,4 Ensmo ﬁundamental 10 83 4 04 36,3
8 a 12 anos 14 24,3 Incompleto
19317 anee 11 18,9 Ensino Fundamental 01 8,3 02 18,2
18 a 22 anos 03 5,1 Ensino Médio 00 _ 03 273
incompleto !
Sexo : —
- Ensino Médio 01 8,3 02 18,2
Masculino 27 46,5 = ——
Fermnining 31 53.5 zados niiO slspff)nlvelsl 46 - 47 -
- . cupacao Profissiona
Tipo de residéncia i
X Do lar 21 84 - -
Alvenaria 28 66,7 S
Madeira 12 333 Outras profissdes*** 03 12 07 33,4
— — Trabalhador rural 01 4 05 23,8
Dados nao disponiveis 16 - -
— Pedreiro - - 05 23,8
Saneamento basico Vi 02 95
Igilante - - /
Rede publica 36 87,8 & —
Mecanico - - 02 9,5
Pogo e fossa 05 12,2 — —
. ,. Dados nao disponiveis 33 - 37 -
Dados nao disponiveis 17 - et -
T enétipo dos pais
Idade do diagnéstico P : pat
AS (traco falciforme) 41 100 33 97,1
<1 ano 44 80 5s d
oenca i
1 a 4 anos 07 12,7 Bl e 0 01 2,9
> £ 7 SES % eE Dados ndo disponiveis 17 - 24 -
8 a 13 anos 01 1,8
— — *Em cada variavel foram 58 prontuarios consultados.
Dados ndo disponiveis 03 : ** Considerado 100% para cada variavel.
Tempo de acompanhamento no Servico ***Qutras profissdes. Mae: servente, estudante, doméstica. Pai:
1 01 17 servente de pedreiro, trabalhador industrial, auxiliar de pro-
<14dno ! dugdo, servicos gerais, agougueiro, jogador de futebol e poli-
1 a2 anos 07 12,1 cial militar.
3 a5 anos 23 39,7
6 a9 anos 20 34,5
10 a 13 anos 07 12

*Em cada variavel foram 58 prontudrios consultados.
** Considerado 100% para cada variavel.
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Tabela 3 - Distribuicao dos pacientes com AF segundo a
Regional de Satide de procedéncia. Curitiba-PR-Brasil, 2012

Regional de Satde n %

22 Curitiba 15 29,5
72 Pato Branco 06 11,9
11% Campo Mourao 05 9,9
122 Umuarama 03 59
142 Paranavai 03 5,9
32 Ponta Grossa 02 3,9
15% Maringa 02 3,9
16" Apucarana 02 3,9
18 Cornélio Procépio 02 3,9
192 Jacarezinho 02 3,9
20? Toledo 02 3,9
5% Guarapuava 01 1,9
92 Foz do Iguacu 01 1,9
102 Cascavel 01 1,9
212 Telémaco Borba 01 1,9
Outros Estados 03 5,9
Dados ndo disponiveis 07 -

Total 58 100

Tabela 5 - Distribuicdao das complicagdes clinicas e
causas de internagao dos pacientes com AF atendidos
em ambulatério. Curitiba-PR-Brasil, 2012

Complicacdes clinicas n* Yo **
Crise algica 41 70,7
Infeccoes recorrentes 31 53,4
Sequestro esplénico 17 29,3
Anemia 14 24,1
Dactilite 10 17,2
Colelitiase 9 15,5
Osteomielite 5 8,6
Ulceras de MMII 5 8,6
Acidente vascular cerebral 4 6,9
Priapismo 2 3,4
Total 138

Causas de internacao hospitalar

Crise algica 43 74,1
Pneumonia 27 46,6
Sequestro esplénico 11 19

Esplenectomia 10 17,2
Infecgdes vias areas superiores 10 17,2
Colecistectomia 5 8,6

Infeccao do trato urinario 4 6,9

Acidente vascular cerebral 4 6,9

Total 114 -

Tabela 4 - Distribuicao das manifestagdes clinicas mais
frequentes encontradas dos pacientes com AF atendidos
em ambulatério de referéncia. Curitiba-PR-Brasil, 2012

Manifestacoes clinicas n* Yo **
Palidez cutanea 55 94,8
Febre 54 93,1
Tosse 38 65,5
Dor MMSS 37 63,8
Dor abdominal 37 63,8
Dor MMII 36 62,1
Ictericia 35 60,3
Emese 35 60,3
Edema MMSSII 34 58,6
Coriza hialina 32 55,2
Dor toracica 27 46,5
Lf}sti(zl:ranaa a atividade 25 431
Diarréia 25 43,1
Dor lombar 24 41,4
Dispnéia 20 34,5
Linfonodomegalia 20 34,5
Astenia 16 27,6
Esplenomegalia 11 19

Hepatomegalia 08 13,8
Crise convulsiva 03 5,2

Total 572 -

*Em relagdo ao ndmero de vezes que aparecem nos prontudrios
consultados (n=58), mesmo que reincidentes a cada consulta.
**Proporcionalidade calculada com base no total de prontuari-
0s, ou seja, no total dos pacientes em estudo (n=58).

*Em relagdo ao ndmero de vezes que aparecem nos prontudrios
consultados (n=58), mesmo que reincidentes a cada consulta.
**Proporcionalidade calculada com base no total de prontudri-
0s, ou seja, no total dos pacientes em estudo (n=58).
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DISCUSSAO

Conhecer os periodos evolutivos da AF
proporciona aos profissionais de salde, o
estabelecimento de condutas assistenciais mais
acuradas, uma vez que em funcao da gravidade do
processo hemolitico, ocorrem déficits precoces no
peso e estatura, assim como atrasos na maturagao
sexual, em criancas e adolescentes. Ha evidéncias,
ainda, de prejuizo intelectual e deficiéncias
neuropsiquidtricas sutis, possivelmente devido
aos fatores associados com a doencga cronica,
como as hospitalizacoes frequentes, faltas
escolares, dificuldades socioecondmicas e
lesdes cerebrais subclinicas, causadas por
episédios repetidos de vaso-oclusao'-1.

A prevaléncia de menores de 12 anos pode
ser o reflexo do diagndstico neonatal mediante
a triagem compulséria, associado ao sistema
agil de encaminhamento dessas criangas a
um servico especializado e de referéncia
estadual. Ha escassez de publicagbes com
abordagem ao sexo do pacientes com AF, talvez
pelo fato de ser uma doenga genética nao
ligada ao sexo, e a maior prevaléncia do sexo
feminino pode refletir o perfil da populacao
brasileira, com predominio das mulheres"”.

Os fatores adquiridos ou ambientais, além
dos hereditarios, exercem importante influéncia
nas consequéncias fisiopatolégicas no curso da
AF. De maneira geral, o nivel socioeconémico
e educacional ocupa posicao de destaque ao
determinar variantes como acesso a atencao
médica e melhores condi¢cbes de moradia e
trabalho"®, com proporcional qualidade de vida.
No entanto, estudo realizado em Uberaba, Minas
Gerais, com 47 portadores de AF de hemocentro
regional e de individuos com AF evidenciou
elevacao no nivel de escolaridade, com o ensino
médio completo em quase 43% dos pacientes.
Porém, a realidade nao foi a mesma para a condicao
socioecondmica dos pacientes, evidenciada pelo
tipo de trabalho (30% sem profissao definida),
residéncia em periferia (74%) e baixa remuneracao
(quase 50% até um saldario minimo)"?.

Nesta pesquisa mais da metade dos usuarios
do ambulatorio residia em casas de alvenaria, com
saneamento basico pela rede publica em quase
90% das moradias, encontrou-se entao cenario que
contribui para melhor progndstico dos pacientes. Esta
informagao é importante, pois 4guas contaminadas

por nitritos € micro-organismos provenientes
de dejetos humanos e animais sdo fatores que
convergem para acentuar a morbimortalidade
dessa clientela"®, segundo a literatura ha maior
suscetibilidade para destruicao precoce dos
eritrécitos em ambientes com gases poluentes,
alimentos e dgua contaminados por nitritos"®'®.

Em outro aspecto, o diagnéstico realizado
antes de completar o primeiro ano de vida
decorre da politica publica de satde brasileira
instituida no ambito do SUS, desde 2001, na
qual o “Teste do Pezinho” permite diagnéstico
das hemoglobinopatias dos recém-nascidos'?.

A Triagem Neonatal para hemoglobinopatias
trouxe beneficios imensuraveis para as criangas e
suas familias, pois o resultado alterado no recém-
nascido funciona como um evento-sentinela,
o qual desencadeia uma cascata de testes nos
demais membros da familia, com recomendacoes
terapéuticas e encaminhamentos necessarios. O
PNTN para as doencas falciformes na perspectiva
de apoio e acompanhamento precoce aos
individuos sem restricao de classe ou etnia é
reconhecidamente respeitador da equidade no
SUS®. Mas, a tarefa de manter a igualdade de
acesso e atendimento de elevada qualidade para
todos os pacientes com AF em todos os paises,
ainda exige esforgos!"'-'?\.

Nesta pesquisa verificou-se que quase
a totalidade dos pais eram heterozigotos
assintomaticos (Hb AS), uma informacao genética
importante para detectar familias que tém
risco de gerar criangas portadoras com DF e,
propiciar o acesso ao aconselhamento genético
no planejamento familiar"*.

O percentual de pacientes provenientes de
outras Regionais de Salde, cerca de 71%, reitera
a referéncia estadual do ambulatério na atencao
a satde de pessoas com hemoglobinopatias.
No entanto, discute-se que a distancia territorial
pode ser um agravante da adequada adesao ao
tratamento, considerando que o acompanhamento
ambulatorial deverd acontecer periodicamente,
por toda a vida"®. Destaca-se ainda que a
procedéncia da clientela das regides Norte-
Noroeste (38%) do Estado do Parand, pode ser
explicada historicamente devido ao maior grau de
miscigenacao africana existente nessas regioes””.

Agrande maioria dos pacientes foi acompanhada
periodicamente no ambulatério por trés anos ou
mais, o que pressupde acompanhamento regular,
orientagoes preventivas, contribuindo para melhor
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qualidade de vida e, por conseguinte menor indice
de mortalidade, principalmente por problemas
infecciosos em criangas menores de cinco anos,
como evidenciado em outras pesquisas®?.

A crise dalgica como evento clinico mais
dramatico da AF, causada pela oclusao
microvascular com subsequente lesdo tecidual,
em resposta ao afoicamento das hemdcias,
representou a complicagado clinica mais frequente
neste estudo e também a principal causa de
internagdes hospitalares. Esta complicagao se inicia
de maneira inesperada e exerce impacto direto
na qualidade de vida do paciente, pois pode ter
comportamento cronico, com quadros transitorios
e moderados, que duram de cinco a 10 minutos
até episodios generalizados, por dias ou semanas
com a necessidade de internacao hospitalar'®'2.

A febre foi o segundo achado clinico mais
evidente, pode ser uma manifestacao derivada da
crise algica. Ocorre geralmente em decorréncia
da isquemia tecidual e liberacdo de pirégenos
endégenos; secunddria as crises de anemia
hemolitica ou como sinal de infeccao. As infecgcoes
recorrentes, como a segunda maior complicagao
clinica, se justifica pela disfungao esplénica,
resultante da perda da funcao reticulo-endotelial
do bago, em consequéncia dos recorrentes infartos
esplénicos, favorecidos pela microvascularizagao
deste 6rgdo, precipitando o processo de
falcizacdo, e com isso a hipodxia tecidual'®29.
Alguns achados clinicos presentes na clientela
assistida - émese, diarréia, linfonodomegalia,
dispnéia, tosse e coriza hialina - podem reafirmar
a recorréncia desses processos infecciosos.

O sequestro esplénico, caracterizado
pela queda rapida e progressiva das taxas de
hemoglobina, representou a terceira complicagao
clinica mais frequente, responsavel por quase
19% das causas de internacao. Este evento
requer intervencao imediata, pois pode evoluir
para choque hipovolémico. A esplenectomia,
que representou 17,24% de todas as causas de
internacdo, € o tratamento terapéutico para esta
complicagdo clinica, indicada ap6s duas crises
de sequestracao esplénica ou ap6s o primeiro
episodio grave!>1020,

A palidez cutanea acometendo quase a
totalidade dos pacientes com AF, geralmente
estd associada a ictericia, dispneia, astenia
e intolerancia a atividade fisica. Pode estar
relacionada com a menor sobrevida das hemdcias

e, portanto, com a anemia hemolitica. Entretanto,
a manifestacao desses sintomas torna-se evidente
em apenas alguns casos, quando as taxas de
hemoglobina sofrem acentuada redugao, ja que
a maioria dos pacientes consegue manter niveis
cronicos de hemoglobina entre 6,7 a 7,5 g/d|,
com anemia compensada‘®'®.

A colelitiase é a complicagao digestiva mais
comum, decorrente especialmente da hemélise
crbnica, que propicia o desenvolvimento de
calculos biliares. Sua incidéncia aumenta com
a faixa etaria, acometendo mais de 50% dos
individuos adultos com AF, mas 15,5% da
clientela deste estudo apresentaram esse tipo
de disfuncdo organica. A colecistectomia tem
como objetivo prevenir possiveis intercorréncias
como perfuracdo da vesicula, peritonite biliar,
coledocolitiase, pancreatite e sepse!'®'.

Embora o indice de 6,9% de AVC seja baixo,
quando comparado as demais complicagoes
clinicas associadas a AF, é significativo, pois a sua
recorréncia ap6s o primeiro evento é elevada e
na auséncia de tratamento a recidiva ocorre em
2/3 dos casos'"".

Destaca-se que este estudo pode ter sido
prejudicado com a falta de registros do contexto de
vida dos pacientes com AF, com desinformagdes
acerca da escolaridade, ocupagao profissional dos
pais e de suas condi¢des de moradia.

CONSIDERACOES FINAIS

Os resultados apresentados sdo Uteis para
orientar os profissionais na identificagao dos
determinantes do quadro clinico dos pacientes
com AF em qualquer servico de saide. Para o
planejamento de suas agoes, os profissionais de
satide devem conhecer a histéria clinica relatada
pelo paciente e familia, com referéncia ao seu
modo e ambiente de vida.

A auséncia de registros indispensaveis deve
ser analisada na perspectiva da qualidade da
assisténcia. Assim, evidencia-se o imperativo
registro em prontudrios das singularidades
de cada paciente e familia por beneficiar o
planejamento de programa educacional em satde
aos mesmos, bem como, de educacao continuada
aos profissionais.

Esta abordagem para conhecimento
epidemiolégico suscita o desenvolvimento de
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outras pesquisas, como por exemplo, o (re)
conhecimento de expectativas familiares e
profissionais para programas de promogao da
salde dos pacientes com AF no servico.
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