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RESUMO

Doenca falciforme € um termo genérico usado para nomear um grupo
de alteracBes genéticas e hereditérias caracterizadas pelo predominio
de uma hemoglobina anormal denominada de hemoglobina S (HbS).
Quando desoxigenada, a HbS polimeriza, formando estruturas
filamentosas (polimeros de HbS desoxigenada) que se depositam nas
hemacias, modificando sua forma e tornando-as falciformes. Na
anemia falciforme, o pulméo é um dos 6rgdos mais acometidos, pois
sdo particularmente vulneraveis aos eventos vaso-oclusivos e resultam
em significativa morbimortalidade. As complicacdes pulmonares
incluem sindrome toracica aguda, hipertensdo pulmonar, asma e casos
de infeccBes, que aumentam o risco de morte em pacientes com
anemia falciforme. Devido a este risco foi avaliada a prevaléncia
destas complica¢bes em pacientes portadores de anemia falciforme no
Hemocentro da Unicamp. Considerando o0s riscos e a
morbimortalidade destas complicagdes, € importante avaliar a sua
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prevaléncia a fim de compreender o processo desta doenca em
populaces, e, desta forma, aperfeicoar as politicas de saude voltadas
para os pacientes portadores de anemia falciforme. Neste trabalho
foram quantificadas as complica¢Ges pulmonares de 83 pacientes, no
periodo de janeiro a junho de 2015. Dentre estes, 65% dos pacientes
possuiam alguma complicacdo, com maior frequéncia a hipertensdo
pulmonar com 43% entre todas as complicacbes. Devido a
importancia do risco que as complicacbes pulmonares apresentam,
devem merecer um cuidado especial para com o paciente.
Palavras-chave: Doenca falciforme. Complicagbes Pulmonares.
Anemia falciforme.

1. INTRODUCAO

A Anemia falciforme foi descrita pela primeira vez pelo Dr. Herrick, ao
descrever os eritrocitos no sangue utilizou o termo “forma de foice” (PALLIS, 2011). A
doenca ¢ originada da Africa e trazida pelos escravos pela imigracdo nas Américas
(ANVISA, 2001).

Doenca falciforme € um termo genérico usado para nomear um grupo de
alteracOes genéticas e hereditarias caracterizadas pelo predominio de uma hemoglobina
anormal denominada de hemoglobina S (HbS), quando desoxigenada, HbS polimeriza,
formando estruturas filamentosas (polimeros de HbS desoxigenada) que se depositam
nas hemacias, modificando sua forma e tornando-as falciformes (BEZERRA, 2009).
Quando ocorre a desoxigenacdo do eritrdcito, hd uma alteracdo de sua forma, podendo
se formar polimeros, com consequente enrijecimento e fragilidade das células
vermelhas. Este evento ocasiona uma diminui¢do de vida média das hemacias, vaso-
oclusdo, episodios de dor, lesdes em oOrgdos alvos, asplenia funcional, e aumento de
susceptibilidade a infecgbes (STEINBERG, 1999). A vaso-oclusédo geralmente ocorre
nas microcirculacdes dos vasos, podendo também afetar artérias, principalmente nos
pulmdes (COSTA, 2013).

No Brasil, a primeira referéncia de paciente com anemia falciforme se deve a
(Castro, 1933). Atualmente a doenca é predominante em negros e pardos, mas ha
prevaléncia em brancos também, devido as misturas de ragas (ANVISA, 2002).

Perante a desordem das hemoglobinopatias, bem como anemia falciforme entre

outras ocorriam em areas sub-tropicais e tropicais. Haldane pressupds que a malaria



26

pode ser o agente seletivo responsdvel da perda de genes para a anemia falciforme,
perante a morte prematura dos homozigotos e aumento com adaptacdo de heterozigotos
em ambientes que possuiam malaria. Com o aumento da adaptacdo dos individuos
homozigotos com anemia falciforme diminuiram pela morte associada com presenca
das células falciformes (TORRES et al, 2005).

Na anemia falciforme, o pulmédo é um dos 6rgdos mais acometidos, pois s&o
particularmente vulneraveis aos eventos vaso-oclusivos. Nas complicacdes da anemia
falciforme resultam em significativa morbimortalidade (ANVISA, 2002). As
complicagdes pulmonares incluem sindrome tordcica aguda, hipertensdo pulmonar,
asma e casos de infecgdes, que aumentam o risco de morte em pacientes com anemia
falciforme (ANVISA, 2002).

Os individuos acometidos com Hipertensdo Pulmonar (HP) apresentam
elevacdes de pressédo arterial pulmonar e da resisténcia vascular pulmonar (CASTRO et
al., 1996).A patogénese de hipertensdo pulmonar quando relacionada com anemia
falciforme é considerada multifatorial e inclui hemdlise, baixos niveis de 6xido nitrico,
hipdxia cronica, tromboembolismo, doenca hepética crénica e asplenia( MACHADO,
2007).

A Sindrome Toracica Aguda (STA) pode ser classificada em infecciosas e ndo
infecciosas, quando ha infec¢bes, sdo mais comuns em criancas. Quando infeccioso se
destacam as bactérias, microrganismo atipicos e virus. Existem trés principais tipos de
causas da STA descritas: infecgdo pulmonar, embolizacdo de gordura da medula dssea e
sequestro pulmonar intravascular de hemacias falcizadas, ocasionando lesdo pulmonar e
infarto (CORREA, 2013). A incidéncia é maior em criancas, sendo o primeiro sintoma
identificado “febre”, e podendo também ser o Unico sintoma para indica¢do de quadro
infeccioso. Outros sintomas também podem surgir, bem como, convulsdes, coma,
choque circulatério, coagulacdo intravascular disseminada, Sindrome Waterhouse-
Friedrichsen (COSTA, 2013).

A asma é uma doenga inflamatoria cronica das vias aéreas e células como
mastocitos, eosinofilos, linfocitos T, macréfagos, neutrofilos, células epiteliais e
elementos celulares desempenham um papel importante nesse processo. Comum em
pacientes portadores da anemia falciforme, principalmente criancas. Essa doenca esta
relacionada com aparecimento da complicacdo Sindrome Toréacica Aguda mais cedo e

com episodios mais frequentes, comparada com pacientes sem asma. Ao considerar
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esses fatos, a asma € um fator de risco importante para mortalidade em criancas, tendo
duas vezes maior risco de morte (PALLIS, 2011).

Atualmente 0 anico medicamento aprovado pelo FDA
(FoodandDrugAdministration) para tratamento na anemia falciforme € a hidroxiureia.
Na utilizacdo de hidroxiureia, podem ocorrer melhorias na Sindrome Torécica Aguda e
crises vaso-oclusivas e diminuir a frequéncia de transfusdo e a mortalidade (PALISS,
2011).

Considerando os riscos e a morbimortalidade, este trabalho teve como objetivo
estimar a prevaléncia quando associado anemia falciforme com complicagdes

pulmonares.

2 MATERIAL E METODOS

A pesquisa foi realizada no Hemocentro na Universidade Estadual de Campinas,
localizado na cidade de Campinas no periodo de Janeiro/2015 a Junho/2015. Foram
analisados 83 prontuarios, referentes ao ano de 2011, de pacientes com anemia
falciforme, verificou-se a presenca de complicagdes pulmonares, a saber: hipertenséo
pulmonar, infec¢bes, sindrome toracica aguda e asma.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica da Faculdade de Ciéncias

Médicas da Universidade Estadual de Campinas sob o nimero 1046/2011.

3 RESULTADOS

Entre os 83 pacientes com anemia falciforme que foram estudados, foi

predominante 61% mulheres e 39% de homens (Figura 1).
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Figura 1 — Distribuicdo dos pacientes com anemia falciforme de acordo com o sexo.
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Fonte: Autor, 2015.

Quanto a distribuicdo de pacientes de acordo com a idade foi identificado que no
estudo a frequéncia maior esta em paciente entre (30-39) anos, e com menor frequéncia

pacientes de (20-29) anos de idade (Figura 2).

Figura 2 — Distribuicéo de acordo com a faixa etéria.
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De acordo com a figura 3, dentre os pacientes estudados, observou-se que 52%

dos pacientes fazem o tratamento com hidroxiuréia e 48% nado fazem (Figura 3).

Figura 3 — Distribuicdo dos pacientes que fazem tratamento com hidroxiuréia.
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Fonte: Autor, 2015.

Dentre os pacientes estudados, a presenca de complicacdes foi de 65% e 35%
ndo apresenta complicacdes, ou seja, mais da metade dos pacientes apresentam algum

tipo de complicagéo (Figura 4).

Figura 4 — Caracterizacdo da presenca de complicacBes pulmonares.
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Segundo a figura 5, nota-se que 0 sexo masculino, o percentual de frequéncia de
complicacdo pulmonar é 62% e 38% nao possuem complicacdo pulmonar. No sexo
feminino, em 41% dos casos possuem algum tipo de complicacdo pulmonar e 59% néo
possui complicacdo. Sendo assim, comparado ao sexo masculino ha uma queda no

percentual dos que possuem complicagdes (Figura 5).

Figura 5 — Frequéncia de complica¢fes pulmonares em homens e mulheres.
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Fonte: Autor, 2015.

Alguns pacientes apresentaram outros tipos de complicagdes, entre elas estdo:
aumento das cameras cardiacas, hipertrofia do ventriculo, insuficiéncia cardiaca,
derrame do pericardio drenado, hipertensdo arterial, pneumopatia, insuficiéncia da
valvula mitral e tricispide, cardiopatia cronica, cardiopatia estrutural, infarto esplénico
e miocéardiopatia diastolica.

Ao avaliar a distribuicdo das complicacOes, a maioria dos pacientes apresentou
somente complicacdes pulmonares sendo 33 pacientes, que equivale 40% dos pacientes
(Figura 6).



31

Figura 6 — Distribuicdo de complicacGes.
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Fonte: Autor, 2015.

As complicacdes pulmonares encontradas neste trabalho estdo representadas na
figura 7. Foram observados pacientes com apenas hipertensdo pulmonar (HP), sindrome
torécica aguda (STA), mas também foram identificadas associa¢fes entre hipertensao
pulmonar com sindrome torécica aguda, infec¢cdo pulmonar com sindrome torécica
aguda e hipertensdo pulmonar associada com sindrome toracica aguda e infeccOes
(Figura 7).
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Figura 7 — Distribuicdo dos pacientes de acordo com as complicagdes pulmonares.
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Fonte: Autor, 2015.

Em um grupo de 83 pacientes que possui anemia falciforme, 48 pacientes
apresentam complicacdes na anemia falciforme.

Dentre as 51 mulheres, 26 que apresentaram complicacdes foram verificadas que
podiam apresentar uma, duas e até trés complicacGes, mas a maioria possui apenas uma
complicacdo. No sexo masculino, dentre 32 pacientes, 24 possui complicacdes, entre
eles foi constatado que poderiam ter uma, duas e trés complicacdes por pessoa, mas foi

verificado que a maioria possui apenas uma complicacdo (Figura 8).

Figura 8 - Distribuicdo de complica¢des pulmonares no sexo feminino e sexo masculino.
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4 DISCUSSAO

O estudo apresentado buscou estimar a frequéncia de hipertensdo pulmonar,
infeccdo, sindrome toracica aguda e asma em uma populacdo de pacientes com a anemia
falciforme, com objetivo de estabelecer a frequéncia de pacientes com as complicacdes
pulmonares citadas acima.

Dentre os 83 pacientes, foram identificados pacientes com complicagdes
pulmonares, pacientes que ndo possuem nenhuma complicacdo, que possuiam outros
tipos complicacdes e pacientes que possuiam complicacbes pulmonares e também
outros tipos de complicagdes. Entre complicacbes pulmonares foram identificadas:
sindrome toracica aguda, hipertensdo pulmonar, infeccGes e nenhum paciente possuia
asma, pois entre os pacientes avaliados ndo possuiam nenhuma crianca, onde sao mais
frequentes.

A predominancia de pacientes mulheres portadoras de anemia falciforme,
encontrada neste trabalho, também foi observada nos estudos realizado em fevereiro de
2011 a 2012, no qual 74% eram pacientes do sexo feminino (CARDOSO et al. 2014). A
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anemia falciforme é considerada uma doenga hereditéria, por esse motivo sempre tera
variacdes entre sexo em determinada regido.

De acordo com a faixa etédria analisada no presente trabalho foi identificada
maior frequéncia em paciente entre (30-39) anos, e com menor indice pacientes de (20-
29) anos de idade. Segundo (SOUZA, et al, 2012) a média de idade de pacientes com
fendtipo SS é de 29 anos, ndo sendo compativel com os resultados do trabalho, mas
possui grande aproximacao nos resultados.

Considerando o tratamento com hidroxiueria, foi observada uma variacdo
minima entre os pacientes que fazem o tratamento medicamentoso das que ndo fazem.
Pacientes que fazem o tratamento medicamentoso com hidroxiureia é de (52%) e (48%)
ndo fazem o tratamento com hidroxiuréia. Na literatura, foi feita uma pesquisa na qual
29 pacientes com anemia falciforme e foram avaliados em 2012, desses pacientes 89%
possuiam fendtipo SS e 68% ndo faziam tratamento medicamentoso com hidroxiureia
(QUEIROZ, 2012). Ao avaliar o percentual, deve-se considerar a diferenca entre o
nimero de pessoas pesquisadas, mas mesmo com esta diferenca consegue-se identificar
que o numero de pacientes tratados com hidroxiuréia esta de acordo com este trabalho
desenvolvido.

Conforme descrito na literatura, os fendmenos vaso-oclusivos em pacientes com
anemia falciforme estdo relacionados diretamente com as complicacGes pulmonares
principalmente ao considerar a morbidade e mortalidade (GUALANDRO et al, 2007).
No estudo, foi avaliada a presenca de complica¢fes pulmonares, o percentual estd em
65% dos casos, ou seja, mais da metade dos pacientes apresentam algum tipo de
complicacao pulmonar. Devido a importancia do risco que as complicacdes pulmonares
apresentam, devem merecer um cuidado especial para com o paciente.

Na literatura, a anemia falciforme é caracterizada por ser uma doenca de carater
genético hereditario. As complicacbes pulmonares estudadas neste trabalho
demonstraram que o percentual é maior de complicacbes que se aplica ao sexo
masculino, mas ndo ha trabalhos referentes a frequéncia e prevaléncia de complicacdes
pulmonares em anemia falciforme.

O percentual da frequéncia de complicagdes pulmonares no sexo masculino de
62% dos casos possui algum tipo de complicagdo pulmonar e 38% nédo possui. No

entanto, no sexo feminino de 41% dos casos possuem algum tipo de complicagéo



35

pulmonar e 59% n&o possuem. Sendo assim, a0 comparar ao sexo masculino e feminino
h& uma queda no percentual dos que possuem complicacdes.

Quando se trata do pulméo as alteracGes relacionadas com anemia falciforme
estdo diretamente interligadas com os fendmenos vaso-oclusivos e infecgdes (COSTA,
2013).

No estudo, a maioria dos pacientes apresentou complicaces pulmonares sendo
33 pacientes, que equivale 40% dos pacientes. Na literatura, ao analisar 163 pacientes
na cidade de S&o José do Rio Preto-SP, 19% apresentaram ocorréncia de STA. No
estudo realizado, apresentaram 36% de STA. E, analisando os dados, nota-se um
percentual bemacima do percentual da literatura, e ndo houve uma diferenciacéo tao
significativa, pois ambos foram realizado no estado de Sdo Paulo, pressupde-se que
isso seja um fator consideravel (CARDOSO et al. 2014 ).

Entre as infecgdes, as mais frequentes sao por Pneumonias, Hib e salmonelas. As
pneumonias sdo mais frequentes em criangas menores de 5 anos de idade (FONSECA et
al, 2004). De acordo com o estudo, foi obtido 1% de infec¢es, este percentual baixo é
devido a idade dos pacientes avaliados, foram avaliados pacientes maiores de 20 anos
de idade.

Ao analisar os resultados, € evidente que em ambos 0s sexos apresentam o
percentual maior com uma complicacdo pulmonar e, em maior nimero no Sexo
feminino, apresentam-se duas complicacdes, No entanto, na literatura ndo ha resultados

quantitativos referente a nimero de complicacdes por pacientes.

5 CONCLUSAO

O estudo revela alta frequéncia de 65% de complicagdes pulmonares na anemia
falciforme, indicando ser um problema de salde publica que interfere na qualidade de
vida dos pacientes. Revela também a variacdo entre o sexo feminino e masculino, no
sexo masculino as complicagdes pulmonares sdo de 62% e 38% ndo possuem
complicagdes pulmonares e no sexo feminino 41% dos casos possuem algum tipo de
complicacdo pulmonar e 59% ndo possuem complicacGes, perante as complicagoes
pulmonares (STA, hipertensdo pulmonar e infeccBes) e o tratamento por hidroxiUreia,

com a frequéncia de 52% dos pacientes fazem tratamento e 48% ndo fazem. Por esses
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motivos é importante que os profissionais de salde se atentem para estas complica¢des
quando estiverem tratando estes pacientes. Além disso, as complicacbes devem ser

consideradas no planejamento das politicas de saude voltadas para anemia falciforme.
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