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RESUMO

Anemia falciforme é a forma mais comum de um grupo de hemoglobinopatias
genéticas na qual hemoglobina normal (Hb A) é totalmente ou parcialmente
substituida pela hemoglobina (Hb S). E uma doenca hereditaria monogeénica,
caracterizada pela presenca de eritrécitos em forma de foice. A doenca € originaria
da Africa e foi trazida pela imigracdo dos escravos. E comum na popula¢éo negra,
podendo ocorrer em brancos. Uma das caracteristicas da doenca € sua variabilidade
clinica: alguns pacientes tém grande complicagcdo enquanto outros apresentam
evolucao benigna e outros casos quase assintomaticos. A qualidade da alimentacao,
a prevencdo de infeccdes e de assisténcia medica sdo fatores adquiridos que
interferem na variabilidade clinica. Os niveis de hemoglobina fetal (Hb F), a
concomitancia de alfa-talassemia e os haplétipos associados ao gene da Hb séo
caracteristicas que tem importancia na gravidade da evolugéo clinica da doenca. A
Anemia falciforme pode acarretar em anemia crdnica, afetar todos os 6Orgaos e
sistemas, causar dores osteoarticulares, dores abdominais, infeccdes, enfartes
pulmonares e acidente vascular cerebral. Quando descoberta a doenca, o individuo
deve ter acompanhamento médico adequado, baseado num programa de atencéo
integral ao doente, acompanhados por toda a vida. A anemia falciforme raramente
apresenta sinais clinicos ao nascimento, o que faz do diagndstico precoce peca
fundamental no tratamento. O tempo e a qualidade de vida dependem deste
diagnostico precoce. A qualidade de vida dependera também do envolvimento da
familia e conhecimento sobre a doenca para a pratica do tratamento proposto.

Palavras-chave: Hemoglobina; Anemia Falciforme; Doenca Hereditaria.



ABSTRACT

Sickle cell anemia is the most common form of a group of genetic hemoglobin
in which the normal hemoglobin (Hb A) is totally or partially replaced by hemoglobin
(Hb S). It is a monogenic hereditary disease characterized by the presence of sickle-
shaped red blood cells. The disease is native of Africa and was brought by forced
immigration of slaves. It is common in the black population and can occur in whites.
One feature of the disease is its clinical variability: some patients have major
complication while others have benign and others almost asymptomatic cases. The
diet quality, infection prevention and medical care are acquired factors affecting the
clinical variability. The levels of fetal hemoglobin (Hb F), the coexistence of alpha-
thalassemia and haplotypes associated with the hb gene has characteristics that are
important in the severity of clinical signals. Sickle cell anemia can lead to chronic
anemia and affect all organs and systems, causing joints pain, abdominal pain,
infection, pulmonary infarction and stroke. When detected the disease, the individual
must have appropriate medical monitoring, based on a full attention to the patient,
accompanied by a lifetime program. Sickle cell anemia rarely presents clinical birth,
making early diagnosis crucial part in treating signs. The length and quality of life
depended on this early diagnosis. The life quality will also depend on family
involvement and knowledge about the disease to the practice of treatment.

Key words: Hemoglobin; Sickle; Hereditary.
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1 INTRODUCAO

A anemia falciforme é hemolitica hereditaria e crénica, resultante de uma
mutacao na qual ocorre a substituicdo do acido glutamico pela valina no cédon 6 do
gene da cadeia B da hemoglobina, levando a formacdo da hemoglobina S. Este
defeito basico € o principal responsavel pelas diversas manifestagcbes clinicas de tal
enfermidade. A doenca falciforme é a combinacdo da hemoglobina S (Hb S) com
outra hemoglobinopatia (por exemplo, hemoglobina C — Hb C), betatalassemia, Hb
S, entre outras, caracterizando a hemoglobinopatia Hb SC, a Hb S betatalassemia e
a homozigose para hemoglobina S (Hb SS). A anemia falciforme é a forma mais
grave da doenca falciforme. No Brasil, devido a prevaléncia elevada, € considerado
um problema de Saude Publica (MENEZES et al., 2013).

Segundo o Ministério da Saude, as prevaléncias referentes a anemia
falciforme permitem estimar a existéncia de mais de dois milhdes de portadores do
gene da hemoglobina S (Hb S) e mais de oito mil afetados com a forma
homozigotica (Hb SS) no Brasil. Dados do teste do pezinho mostram que nascem no
Brasil cerca de 3.500 criancas, por ano, com a doenca falciforme.

Acredita-se que a anemia falciforme seja um dos melhores exemplos da
selecdo natural, pois considera-se que o gene da hemoglobina modificada, Hb S,
permaneceu estavel durante geracdes em virtude da protecdo contra a malaria que
possuem os portadores de traco falciforme. Essa relagcéo foi concebida com base na
presenca de portadores do traco falciforme em regides da Africa endémicas de
maléria e na observacdo de sua maior resisténcia a infec¢cdo pelo Plasmodium
falciparum, em comparacdo aos demais individuos. A.C. Allison (1954), com base
nas concepcdes da selecdo natural, sugeriu que os portadores de heméacias

falciformes resistiam a infeccdo da malaria, pois eram encontrados sempre em

regides com altas taxas da doenca.

A explicagdo para tal resisténcia estd em uma reacdo imunoldgica mais
eficaz, em vista da rapida identificagdo e ingestdo das hemécias falciformes pelas
células do sistema imunoldgico. O parasita da malaria, ao infectar as hemacias,
consome o oxigénio que ha nelas e provoca, assim, a falcizagdo das hemacias. Essa
estrutura é reconhecida pelo sistema imunolégico como um elemento estranho ao

organismo, sendo entdo eliminada. Mesmo com tal vantagem, o portador de



anemia falciforme, tendo saude bastante comprometida, sucumbiria a infeccéo
(Torres, Bonini-Domingos, 2005).

O gene hemoglobina S, chegou ao Brasil por migracdo de escravos oriundos
de inumeras tribos africanas. O inicio do trafego de escravos africanos para o Brasil
deu-se em 1550 e foi oficialmente suspenso em 1850, sendo que estes escravos
eram na sua grande maioria escravos de tribos africanas ou eram capturados pelos
proprios africanos, dificultando assim caracterizar seguramente sua etiologia. A partir
da abolicdo da escravatura, o fluxo migratorio no territério brasileiro se expandiu
para varias regioes e iniciou-se a panmixia racial, que hoje € uma caracteristica do
nosso pais. (RUIZ, 2007). Em razédo disto é a doenca de maior prevaléncia na
populacao brasileira.

A doenca afeta milhdes de pessoas no mundo e ocorre em 1 a cada 500
nascimentos afro-americanos e em 1 a cada 4000 nascimentos hispano-americanos
(GONCALVES et al., 2003). O traco falciforme é uma das condi¢cbes genéticas mais
freqientes em populacdes brasileiras, afetando de 6 a 10% dos negros e cerca de
1% da populacao geral (RAMALHO, 1986).

A ocorréncia da anemia falciforme no Estado do Parana, determinada pelas
amostras das criancas que se submeteram ao "Teste do Pezinho" no periodo de
janeiro de 2002 a dezembro de 2004 é de 2,2: 100.000 recém-nascidos Vivos.
(WATANABE, 2007).

A mortalidade até os cinco anos de idade é de 25 a 30%, devido a infeccdes
fatais, seqiiestro esplénico ou crises aplasticas (DI NUZZIO e FONSECA, 2004). E
uma doenca que ndo tem cura, por isso, o que deve ser instituido é um tratamento
eficaz que evite condicbes que aumentem o fenémeno de falcizacao.

(HOCKENBERRY et al.,2006).

O grande numero de casos desta doenca no pais, bem como o pouco
esclarecimento sobre a mesma, foram um dos motivos para que o tema fosse
definido.

1.1 JUSTIFICATIVA

Os disturbios das hemoglobinas humanas, chamados de hemoglobinopatias,
sédo de importancia fundamental na genética médica, pois séo as doencas
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monogénicas mais comuns no mundo, causando morbidade substancial
(THOMPSON e THOMPSON, 2002)

No Brasil a doenca falciforme tem uma distribuicdo heterogénea, sendo
considerado um problema de saude publica desde 1996, o que justifica a relevancia
da temética deste estudo.

Acredita-se que ocorram 3.500 casos novos por ano de doenca falciforme,
fazendo com que essa seja a doenca hereditaria de maior incidéncia em nosso pais
(WATANABE, 2007).

A gueda da mortalidade e a qualidade de vida dos portadores de anemia
falciforme dependem do acesso e assisténcia prestada na rede publica. Portanto, é
de extrema importancia para a populacéo conhecer, utilizar e divulgar aspectos que
envolvam a triagem neonatal, assim como outros programas de divulgacéo referente
a doenca.

1.2 OBJETIVOS

1.2.1 Objetivo Geral

O objetivo desta revisdo da literatura sera um breve histérico referente a
anemia falciforme, diagnostico da doenca, causas e levantamento de dados sobre a
profilaxia e tratamento.

1.2.2 Objetivos Especificos

Os obijetivos especificos do trabalho sao:

a) Esclarecer os aspectos gerais da doenca, mostrando como ocorre a sua
transmissao.

b) Difundir corretamente o0s conceitos sobre anemia falciforme, tornar as
informacdes mais acessiveis aos alunos do ensino meédio, visto que 0s
mesmos nao conhecem ou nunca ouviram falar sobre o assunto, tentando
informar de maneira clara e objetiva.
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c) Elaborar um folder de divulgacdo sobre a anemia falciforme suas
caracteristicas, sintomas, tratamento e diagnostico.

1.3 METODOLOGIA

Trata-se de uma reviséo bibliografica, embasada nas literaturas pesquisadas,
gue tenta fundamentalmente revisar os aspectos gerais da anemia falciforme,
histérico da doenca, diagndstico, tratamento e profilaxia. Para tanto, foi utilizado o
método bibliografico, investigando-se as literaturas e estudos que dissertam sobre

esse tipo de anemia.
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 ANEMIA FALCIFORME

Desde a sua descricdo em 1910 por James Herrick, as doencas relacionadas
a presenca no sangue da hemacia falcizada, tem se apresentado como um grande
impacto na saude publica em todo o mundo (BANDEIRA, 2006).

A anemia falciforme €& um distarbio genético de carater autossémico
recessivo, que se caracteriza pela homozigose da hemoglobina S. E uma doenca
cronica que cursa, entre outras anormalidades, com o déficit precoce de peso e
estatura, atraso da maturacao sexual e prejuizo no desempenho escolar (MIGUEL et
al., 2002). A hemoglobina S, cujo nome deriva da primeira letra da palavra inglesa
sickle (foice), difere da hemoglobina normal A (Hb A alfa2 beta2) apenas pelo
residuo amino&cido da posi¢cdo numero seis das cadeias beta, apresentando a valina
em lugar do acido glutamico. (SILVA E RAMALHO, 1997). Causada por uma
alteracao na cadeia B da hemoglobina, decorrente da substituicdo de uma adenina
por uma timina no sexto codon do gene. Através dessa mutacao pontual, o cédon
GAA transforma-se em GTA, provocando substituicdo do acido glutamico pela valina
na cadeia polipeptidica. Essa simples substituicdo de nucleotideos e de um Unico
aminoacido na cadeia polipeptidica leva a hemoglobina a assumir uma configuracdo

espacial diferente, que causa a deformacéo das heméacias.

O processo de falcizacdo desencadeia-se a partir do momento em que a HbS
oxigenada (oxi-HbS) perde oxigénio e transforma-se em HbS desoxigenada (desoxi-
HbS). Os principais aminoacidos envolvidos séo a fenilalanina da posicdo 85 e a
leucina da posicdo 88. Com isso, observam-se a alteracdo da estrutura globular das
moléculas de HbS e a polimerizacdo dessas moléculas no interior do eritrécito,
modificando sua morfologia de discéide para formas bizarras, das quais a mais

conhecida é a forma de foice ou drepandcito.

Os fenbmenos de vaso-oclusédo, a partir de eritrocitos falcizados, sdo a marca
da anemia falciforme e resultam em muitas dores. Enquanto a polimerizacdo das
moléculas da HbS é o evento central do processo de vaso-oclusdo. Este fenbmeno
também leva a progressiva destruicdo do baco, sendo responsavel pelo aumento a
infecgdes graves.
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Figura 1 — Hemacia Falcizada
Fonte: http://www.chromosome.com.br/fag/anemia-falciforme/.

De acordo com Di NUZZO E FONSECA (2004), as manifestacdes clinicas da
doenca falciforme sdo: vaso-oclusdo, necrose avascular da medula 6ssea (crises
algicas/sindrome mao-pé/ necrose do fémur), filtracdo esplénica alterada (aumento
do risco de infec¢cdes por germes encapsulados), fibrose esplénica progressiva,
osteomielite, sindrome toracica aguda, vasculopatia cutadnea (Ulceras cronicas),
priapismo, retinopatias proliferativas, acidente vascular encefalico, acometimento
renal (tubulopatia/insuficiéncia renal crbnica), sequestro de glébulos vermelhos
(agudo ou crbnico), crescimento e desenvolvimento puberal atrasados, hemolise,
anemia (Hb entre 6 e 9 g/100 ml), hiperbilirrubinemia, ictericia e pigmento biliar,
expansdo de medula déssea e crise de aplasia induzida pelo parvo virus humano
B19.

Conforme dados do Ministério da Saude, atualmente no Brasil nascem cerca
de 3.500 criangas por ano com Doenca falciforme. Testes de triagem neonatal sé&o
realizados em 14 estados possibilitando a identificacdo de pessoas com doencas
falciformes. Vejamos abaixo os dados:

Tabela 1- Incidéncia de nascidos vivos diagnosticados com Doencgas Falciformes em 14 estados.

Estados Incidéncia de Doencas Falciformes
Bahia 1: 650
Rio de Janeiro 1:1.200
Pernambuco, Maranh&o, Minas Gerais e Goias 1:1.400
Espirito Santo 1:1.800
Rondbnia 1: 2.540
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Acre 1:3.480
Sé&o Paulo 1: 4.000
Mato Grosso do Sul 1: 8.360
Rio Grande do Sul 1: 11.000
Santa Catarina e Parana 1:13.500

Fonte: PNTN/Ministério da Saude, Programas Estaduais de Triagem Neonatal/Servigos de
Referéncia em Triagem Neonatal Credenciados.

Tabela 2. Incidéncia de nascidos vivos diagnosticados com Trac¢o Falciforme em 14 estados.

Estados Incidéncia de Traco Falciforme
Bahia 1:17
Rio de Janeiro 1:21
Pernambuco, Maranh&o, Minas Gerais 1: 23
Goias 1:25
Espirito Santo 1:28
Rondbnia 1:34
Séo Paulo 1:35
Acre 1:40
Parana, Rio Grande do Sul e Santa Catarina 1: 65
Mato Grosso do Sul 1:70

Fonte: PNTN/Ministério da Saude, Programas Estaduais de Triagem Neonatal/ Servicos de
Referéncia em Triagem Neonatal Credenciados.

2.2 PADRAO DE HERANCA GENETICA

Para que a anemia falciforme seja transmitida € necessario que 0s pais sejam
portadores do traco falciforme ou heterozigotos para a Hemoglobina S. Como a
condicao de portador do traco falciforme é um estado benigno, muitas pessoas nao
estdo cientes de que o possuem.

O traco falciforme € uma caracteristica genética prevalente em virtude da
guantidade de negros na populacdo brasileira e do processo de miscigenagéo
(GUIMARAES E COELHO, 2010). Por isso, é muito importante saber que
portadores do trago falciforme podem ter filhos com anemia falciforme, dai a
importancia de fazer exames diagndésticos para hemoglobinopatias.

A situacdo mais comum verifica-se quando duas pessoas com traco
falciforme, portadores da hemoglobina A associada a hemoglobina S, sendo (Hb
AS), unem- se constituindo uma prole.
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Vejamos em cada caso abaixo, qual a probabilidade dos filhos nascerem com
ou sem a anemia falciforme:

Quadro 1. Probabilidade Genética

Para pais (AS)

e 25% NORMAL (AA)
e 50% DE TRACO FALCIFORME (AS)
o 25% de anemia falciforme (SS)

Para pais (AS) * (SS)

e 50% DE TRACO FALCIFORME (AS)
e 50% DE ANEMIA FALCIFORME (SS)

Para pais (SS)

e 100% DE ANEMIA FALCIFORME

Para pais (AS) * (AA)

e 50% NORMAL (AA)
« 50% DE TRACO FALCIFORME (AS)

Para pais (AA) * (SS)

e 100% DE TRACO FALCIFORME

2.2.1 Diagndéstico

O diagnéstico precoce, sobretudo ao nascimento, e o tratamento adequado,
melhoram drasticamente a taxa de sobrevida e a qualidade de vida dos portadores
de doencas falciformes. Na anemia falciforme, o simples esquema de vacinagéo
contra o pneumococo e Haemophilus influenza, acompanhado de penicilinoterapia
profilatica, diminui o nimero de mortes no periodo critico, que esta situado entre 0s
6 meses e 0s 3 anos de idade, 20% das criancas portadoras da anemia falciforme
nao chegavam aos cinco anos de idade e o restante apresentava uma reducéo
acentuada do rendimento escolar. Com a triagem neonatal, essas criangas
passaram a receber tratamento adequado nos primeiros anos de vida, reduzindo as
complicagbes decorrentes da doenga (DUCATTI et al., 2001).

No Brasil é realizado o “Teste do pezinho” que é gratuito, obrigatério e deve
ser realizado no momento da alta hospitalar. No Parana é realizado pela FEPE, é



16

um exame para recém-nascidos que tem por objetivo prevenir o desenvolvimento de
doencas que podem levar a deficiéncia intelectual e causar inUmeras outras
sequelas a saude da crianca. Entre as doencas diagnosticadas esta a anemia
falciforme.

Segundo o Manual de diagnosticos de doencas falciformes da ANVISA, a
deteccdo efetiva das diversas formas de Doencas Falciformes requer diagndstico
preciso, baseado principalmente em técnicas eletroforéticas, hemograma e
dosagens da hemoglobina Fetal.

As modernas técnicas de biologia molecular permitem o diagnostico rapido e
eficiente do gene da hemoglobina S em qualquer célula nucleada, de um embrido
implantado com cerca de 10 semanas ou em embrido em fase de pré-implantacéo
(RAMALHO, MAGNA e PAIVA E SILVA, 2002).

O diagnostico definitivo para a anemia falciforme (homozigose) é feito pela
eletroforese de hemoglobina em acetato de celulose, confirmado pela eletroforese
em Agar acido, que revela mancha Unica na posicdo S e certa elevacdo da
hemoglobina fetal (OLIVEIRA E NETO, 2004).

Segundo o Ministério da Saude, o diagndstico da doenca falciforme é
realizado pela deteccdo da Hb S e da sua associacado com outras fragcées. Assim, a
técnica mais eficaz é a eletroforese de hemoglobina em acetato de celulose ou
agarise com pH alcalino (pH variavel de 8 a 9). Outra forma de diagnéstico é
mediante a triagem neonatal realizada na primeira semana de vida da crianca em
sangue total colhido do calcanhar, por eletroforese de hemoglobina feito por HPLC
ou focalizagdo isoelétrica. E para a realizacdo do diagndstico completo, é importante

a realizagdo do hemograma.

Os métodos de diagndstico por imagem séo parte importante no manuseio de
pacientes com anemia falciforme, sobretudo na avaliacdo das frequientes
complicagcbes musculoesqueléticas. Neste contexto, a radiografia simples pode
mostrar aspectos caracteristicos da doenca, como 0 cranio com estriacdes
perpendiculares e a vértebra "em H" e contribui para a detec¢do de infartos 0sseos
em fases mais avancadas. A ressonancia magnética € de grande valia na deteccgéo
precoce das alteracdes osteoarticulares, aléem de contribuir para monitoramento e
acompanhamento das infec¢des, podendo também detectar alteracdes em partes
moles, como infartos musculares. (YANAGUIZAWA et al., 2008)
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No inicio do més de dezembro de 2013, o Servico de Referéncia em Triagem
Neonatal (SRTN) da FEPE, em parceria com a Secretaria de Estado da Saude do
Parana, implantou a Pesquisa de Hemoglobinopatias em Gestantes (Teste da
Méaezinha) no estado. Os kits de coleta foram encaminhados a 305 secretarias
municipais de saude paranaenses, que j estdo coletando amostras. Em breve, a
FEPE emitira os primeiros resultados do Teste. Este diagndstico ajudara a qualidade
de vida das gestantes, jA que a anemia falciforme pode causar uma gravidez de

risco. Portanto esses casos devem ser acompanhados em todo pré-natal.

2.2.2 Tratamento

N&o havendo cura para a anemia falciforme, apenas tratamento dos
sintomas, um dos grandes desafios para a saude publica € instituir um programa de
prevencgao.

Segundo a ANVISA, o tratamento deve ser feito através de:

1. Pacientes com dor devem ser avaliados pela equipe médica, apresentando:
febre, dor abdominal, dor toracica, letargia, cefaléia importante, fragueza e dor em
regido lombar sugestiva de pielonefrite.

2. Pacientes com dor moderada devem ser instruidos a tomar aspirina,
aumentar a ingestdo hidrica, e reavaliacdo em 24 horas.

3. Investigacao laboratorial

4. Reduzir a ansiedade e o medo

5. Medicac¢do analgésica

6. Pacientes que necessitam de morfina devem ser internados.

Para a profilaxia da doenca € indispensavel:

- 0 diagnodstico neonatal, seguido de orientacdo e programa de educacao
familiar através de regular acompanhamento ambulatorial,

- profilaxia medicamentosa com penicilina;

- vacinagao contra pneumococos;

- identificacdo precoce e manejo apropriado dos episodios febris,
considerando-0s como potenciais eventos septicos.
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Quando se inicia precocemente a profilaxia medicamentosa com penicilina
reduz significativamente a incidéncia de bacteremia pelo pneumococo (DI NUZZO E
FONSECA, 2004).

Pode-se presumir que 0s principais responsaveis pela reducéo nas taxas de
mortalidade s&o: a antibioticoterapia com penicilina, a vacinagdo preventiva, o
desenvolvimento de uma politica de transfusdo de qualidade, a possibilidade
terapéutica da hidroxiureia, a deteccdo e tratamento vasculopatia cerebral pelo
dopples trascraniano e regime de hipertransfuséo e, certamente, a triagem neonatal,
a qual possibilitou e proporciona essas melhorias (RODRIGUES et al., 2012)

Sistema linfo-hematopoiético
Anemia

Asplenia

Esplenomegalia crénica (rara)

Episédios de sequestro esplénico agudo

Pele

Palidez

Ictericia

Ulcera de perna

Osteoarticular
Sindrome méao-pé
Dores osteoarticulares
Osteomielite

Necrose asséptica da cabeca do fémur

Compresséo vertebral
Gnatopatia

Olhos

Retinopatia proliferativa
Glaucoma

Hemorragia retiniana

Sistema nervoso central
Acidente isquémico transitorio
Infarto

Hemorragia cerebral

Cardiopulmonar
Cardiomegalia
Insuficiéncia cardiaca
Infarto pulmonar
Pneumonia

Urogenital

Priaprismo

Hipostendria, proteindria
Insuficiéncia renal crénica

Gastrointestinal e abdominal
Crises de dor abdominal
Calculos biliares

Ictericia obstrutiva
Hepatopatia

Geral

Hipodesenvolvimento somatico
Retardo da maturacao sexual
Maior suscetibilidade a infec¢des

Quadro 2 — Principais manifestac6es clinicas e complicagdes das doengas falciformes

Fonte: GUIMARAES E COELHO, 2010.
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3 APRESENTACAO DOS RESULTADOS

A populagdo em geral desconhece a anemia falciforme, como ela ocorre,
como é transmitida, quem pode adquirir, quais sdo os sintomas. E importante que a
populacdo esteja consciente dos riscos, conheca a doenca, entenda de que forma
ela é transmitida. Contudo, trabalhos de divulgacdo podem ajudar nesse aspecto, e
por que ndo comecarmos a disseminar estes conceitos nas escolas, tornando os

alunos conscientes dos fatos.

Existem materiais elaborados pela secretaria da saude e também pela
ANVISA, que podem auxiliar o professor nas aulas e ou palestras. Palestras que
podem ser realizadas aos alunos e comunidade em geral.

No material elaborado pelo Ministério da Saude, Manual da Anemia
Falciforme para a Populagcdo, € contemplado alguns aspectos como: 0 que € a
anemia falciforme, por que essa doenca é tdo comum, como a doenca é transmitida,

seus sintomas, diagndéstico e tratamento.

No material elaborado pela ANVISA, Manual de Diagndstico e Tratamento de
Doencas Falciformes, é explicado o conceito da anemia falciforme, como ela ocorre
de que forma ela é transmitida, onde ela originou-se e as medidas gerais para
tratamento.

A escola e os professores tém um papel fundamental na atuacdo com
criancas e adolescentes em relacdo a anemia falciforme. Devido ao
desconhecimento da doencga existem ainda muitos mitos e preconceitos, assim é

comum acharem que a anemia falciforme é contagiosa.

E importante a realizacdo de atividades nas escolas para divulgacdo da
anemia falciforme. Podem ser feitas feiras, seminarios, palestras abertas a
estudantes, profissionais, pais e comunidade. Estas atividades podem ser realizadas
em parcerias com 0s postos de saude locais, assim a escola atua na promocao a
saude ndo so6 dos estudantes, mas de toda a comunidade. E é neste sentido que foi
elaborado o folder Anemia Falciforme, conhecer para viver mais e melhor (Anexo A).
O folder apresenta as principais caracteristicas da doenca, explicando de forma
simples e clara, o que é, em que populacdo ela € comum, qual é a importancia de
conhecermos esta doenca. De que forma ela é transmitida, qual é a diferenca entre

portar o trago falciforme e a anemia falciforme, com um exemplo ilustrativo de como
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€ a doenca é transmitida. Quais sdo os principais sintomas em bebés, criancas e
adultos. De que forma ela deve ser tratada, qual € o acompanhamento ofertado pelo
governo e a melhor forma para diagnostica-la.

O Folder foi elaborado com o objetivo de divulgar os aspectos gerais da
anemia falciforme, e sera distribuido aos alunos do ensino médio de escolas

publicas e comunidade escolar.
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4 CONSIDERACOES FINAIS

A anemia falciforme € a doenca monogénica de maior frequéncia no Brasil, e,
portanto um problema de saude publica. Sendo assim, os portadores da
Hemoglobina S, devem ser acompanhados a partir do diagndstico. O diagnéstico
precoce, sobretudo ao nascimento, e o0 tratamento adequado melhoram
drasticamente a qualidade de vida dos portadores da anemia falciforme. O esquema
de vacinacao e a profilaxia medicamentosa diminuiram as mortes no periodo critico,
dos 6 meses aos 3 anos de idade. Programas como o PNTN ofertados pelo
ministério da Saude a partir de 2001 possibilitaram a obtencdo de dados mais
apurados da doenca em nosso meio, contribuindo para que os doentes possam ser

acompanhados a partir do nascimento.

Acreditamos que o maior conhecimento da frequéncia da anemia falciforme &
premissa importante para uma melhor qualidade de vida de seus portadores. Mas,
além disso, € necessario o desenvolvimento de acfes eficazes nas areas médica,
psicoldgica e social.

Este trabalho vem ao encontro da necessidade de esclarecimento da anemia
falciforme contribuindo na divulgacéo através do folder elaborado e das futuras aulas
e palestras que serdo realizadas. Esperamos que esse estudo venha a estimular
outros pesquisadores a realizarem investigacdes na area, que € importante, porém
ainda pouco valorizada. E que de alguma forma possa esclarecer e contribuir a
populacao portadora da anemia falciforme e do traco falciforme.



22
REFERENCIAS

ADORNQO, E. V.; COUTO, F. D.; NETO, M. J. P.; MENEZES, J. F.; REGO, M.; REIS,
M. G.;GONCALVES, M. S. Hemoglobinopathies in newborns from Salvador, Bahia,
Northeast, Brazil. Cad. Saude Publica., v.21, n.1, p.292-298, 2005

BANDEIRA, Flavia M. G. C. Triagem familiar ampliada para o gene da hemoglobina
S. Rev. Bras. Hematol. Hemoter., Sdo José do Rio Preto, v.28, n.2, p.161-162, June.
2006.

BRASIL. Ministério da Saude. Secretaria de Atencdo a Saude. Departamento de
Atencdo Especializada. Doencga falciforme: condutas basicas para tratamento /
Ministério da Saude, Secretaria de Atencédo a Saude, 2012.

DI NUZZIO, D. V. P.; FONSECA, S. F. Anemia falciforme e infec¢des. Jornal de
Pediatria,Rio de Janeiro, v.80, n.5, p.347-54, 2004.

DUCATTI, R. P.; TEIXEIRA, A. E. A; GALAO, H. A.; BONINI-DOMINGOS, C. R.
FETT-CONTE, A. C. Investigacdo de hemoglobinopatias em sangue de cordao
umbilical de recém nascidos de Hospitalde Base de Sao José do Rio Preto. Rev.
Bras. Hematol.Hemoter.;v.23,n.1,p.23-29,2001

GUIMARAES, Cinthia Tavares Leal; COELHO, Gabriela Ortega. A importancia do
Aconselhamento Genético na falciforme anemia. Ciénc.. salde coletiva , Rio de
Janeiro, v.15, supl. 1, junho de 2010.

HOCKENBERRY MJ, WILSON D, WINKEISTEIN ML, editores. Wong fundamentos
de enfermagem pediatrica. 72 ed. Rio de Janeiro: Elsevier; 2006.

Manual de Diagnéstico e Tratamento de Doenca Falciformes. - Brasilia : ANVISA,
2001.

MENEZES, Adeline Soraya de O. da P. et al. Qualidade de vida em portadores de
doenca falciforme. Rev. paul. pediatr. [online]. 2013, vol.31, n.1 [citado 2014-02-16],
pp. 24-29 .

MIGUEL, D. C.; COSTA, F. C.; MOURA, F. P. et al. Crescimento na crianga com
anemia falciforme. Boletim SBEM BAHIA, p.18-24, 2002.

OLIVEIRA, R.A.G;,NETO, A.P. Anemias e leucemias: conceitos basicos e
diagndstico por técnicas laboratoriais. Sdo Paulo: Roca, 2004.

RAMALHO, A. S., 1986. As Hemoglobinopatias Hereditarias - Um Problema de
Saude Publica no Brasil. Ribeirdo Preto: Editora da Sociedade Brasileira de
Genética.

RAMALHO, A. S.; MAGNA, L. A.; PAIVA E SILVA, R. B. A portaria n.o 822/01 e a
triagem neonatal das hemoglobinopatias. Rev. Bras. Hematol. Hemoter., Sdo José
do Rio Preto,v.24, n.4, p.1-7, 2002.



23

RODRIGUES, D.O.W; FERREIRA, M.C.B.,CAMPOS, E.M.S et. al. Histéria da
triagem neonatal para a doenca falciforme no Brasil. Rev. Med. Minas Gerias Vol.22,
N° 1, p.67.2012.

RUIZ, Milton A.. Anemia falciforme: objetivos e resultados no tratamento de uma
doenca de saude publica no Brasil. Rev. Bras. Hematol. Hemoter. S&o José do Rio
Preto , v. 29, n. 3, set. 2007 .

SILVA, Roberto Benedito de Paiva e; RAMALHO, Antonio Seérgio. Riscos e
beneficios da triagem genética: o trago falciforme como modelo de estudo em uma
populacédo brasileira. Cad. Saude Publica, Rio de Janeiro , v. 13, n. 2, Apr. 1997

THOMPSON, J.; THOMPSON, M. Genética médica. Rio de Janeiro: Guanabara
Koogan,2002. 387p.

TORRES, Felipe R.; BONINI-DOMINGOS, Claudia R. Hemoglobinas
humanas: hipdtese malaria ou efeito materno?Revista Brasileira de
Hematologia e Hemoterapia, Sao Paulo, v.27, n.1, p.53-60. 2005.

WATANABE AM. Prevaléncia de anemia falciforme no estado do Parana.
Dissertacdo (Mestrado em Medicina Interna). Setor de Ciéncias da Saude.
Universidade Federal do Parand; Curitiba, 2007.

YANAGUIZAWA, Matiko et al. Diagnoéstico por imagem na avaliagdo da anemia
falciforme. Rev. Bras. Reumatol. 2008, vol.48, n.2, pp. 102-105. ISSN 0482-5004.



Anexo A - Folder Anemia Falciforme

Qual € a melhor forma para diagnostica-la?
O ideal € gue o exame, Teste do Pezinho, seja feito
na primeira semana de vida, onde s3o recolhidas
gotinhas de sangue do pé do bebe.

Para os gue n3o fizeram o Teste do Pezinho, existe o
teste de mancha € como exame confirmatdrio o de
eletroforese de hemoglobina.

A FEPE, em parceria com a Secretaria de Estado da
Saltde do Parana, implantou a3 Pesquisa de
Hemosg i tias em (Teste da
M3szinha) no estado. Oferecendo orientacio =
monitoramento NOs C3as0s POSItivos.

Quanto mais cedo o diagnostico, melhor a
gualidade e o tempo de vida dos portadores
da anemia falciforme.

Especializagao

NETICA PARA

ES ‘DO EN BINO MEDIO

A

0O que € a anemia falciforme?

€ uma alteragio genética, causada pela mutagio da
Hemogiobina normal A em S. A hemoglobina S ndo
exerce fungio de oxigenar o corpo de forma
satisfatoria, razdo pelo qual o dosnte tem sempre
uma anemia. Nesse caso, as hemdcas tomam a
forms de foie, esse formato dificulta 3
movimentagio da hemacda podendo fechar os vasos

i e o muitas dores,

4 S, of

A anemia falcforme € mais freguente na populagio
negra & seus descendentes, mas OCOrre tambem em
brancos. N30 € uma doenca contagiosa. As pessoas
portadoras necessitam de cuidados especizis de
salde, desde a3 infancia.

E importante conhecermos a anemia
falciforme!

Dados do Teste do Pezinho mostram gue
nascem no Brasil cerca de 3.500 criangas, por
ano, com doenca falciforme e 200.000 com

trago falciforme.

De que forma ela € transmitida?

E uma doenga hereditiria, portanto £ transmitida de
pais para filhos. E neste caso o filho precisa receber o
gene com mutacdo para produzir 3 hemoglobina S,
do pai e da mi3e. Se uma pessoa receber somente um
gens com 3 mutagdo, seja do pai ou da mde, £ 0
outro sem a mutag3o, =la nascera apenas com O
traco falciforme.

E importante saber:

Fithos de duas pessoas com traco falciforme
podem nascer com anemia falciforme, dai a
importancia de se fazer exame (eletroforese
de hemoglobina) do futuro parceiro.

Vejamos em cada gestacdo o que pode
acontecer:

LYY

AR AR RARA

PA RS
Moo vma Purtaderse Mearran Partadures

0 que os doentes sentem?

s Os doentes tém sintomas muito variados,
podem ndo ter nenhuma dor, necessitando
de pouca transfusio de sangue. Ou crises de
anemia  intensas, necessitando  varias
transfusdes de sangue com urgénda.

® Alzumas pessoas tem crises gravissimas da
doenga, com sintomas de dores oOsseas, na
barriga, infecgdes de repeticio podendo ate levar
amorte.

Os bebés tém m
nas mios e na
dores estio m
bragos e na b
ter até mesn
lesdes gravese
PALIDEZ, CANSI
amarelada, vis
Branco do olho)

Existe tratamento?

Sim,

as pessoas

falcforme devem ser

Agdo

Integral. ©

neonatal, consulta cli
muiltidisciplinar.

Az crises dol
atengio medic
tratadas em
remedios para
medica.

Em caso de
assisténcias mé
mais rapido pos
Palidez sbita
emergéncia. A
30 pronto socor
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