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RESUMO

A anemia falciforme é uma doenga autossdmica que afeta mais frequentemente individuos negros, mas ndo é
exclusiva desta etnia. Ocorre devido uma mutacdo do cromossomo 11, onde a hemacia perde sua forma
arredondada e assume o aspecto de foice — dai 0o nome falciforme. O objetivo deste trabalho foi analisar o perfil
hematoldgico e bioquimico de um paciente com anemia falciforme do municipio de Pimenta Bueno/RO, desde o
nascimento até os doze anos de idade, analisando os procedimentos adotados em rela¢do a patologia, visando
uma melhor qualidade de vida. O estudo foi observacional, retrospectivo, com coleta e andlise dos exames
realizados pelo paciente portador de anemia falciforme, com abordagem qualitativa de carater descritivo e
transversal. Foram analisados exames de hematologia do paciente, onde se evidenciou que este apresentou
anemia grave, na analise bioquimica foram realizados poucos exames e somente alguns deram alteracdo. Houve
ainda muitas crises dolorosas (que é comum no portador da anemia falciforme), que resultaram em inimeras
internacdes, visto que o paciente ndo seguiu o protocolo de tratamento. Percebeu-se que os profissionais de
salde pelo qual o menor foi atendido tinham pouco conhecimento sobre a doenca, pois aspectos clinicos
poderiam ter sido solucionados a partir dos resultados dos exames, evitando que 0s sintomas se agravassem e

diminuindo o ndmero de internagdes.
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INTRODUCAO

Neto e Pitombeira (2003) relatam que a anemia falciforme é uma doenca autossdmica
que afeta mais frequentemente individuos negros, mas nao é exclusiva desta etnia. Ocorre
devido uma mutacdo do cromossomo 11, que resulta na substituicdo do acido glutdmico pela
valina na posicdo 6 da cadeia beta da globina, originando a hemoglobina S. Resultante disso a
hemaécia perde sua forma arredondada e assume o aspecto de foice — dai o nome falciforme.
Essa condicdo faz com que a hemécia defeituosa ndo consiga exercer sua funcdo de oxigenar
os tecidos (hipdxia), causando dor, necrose, isquemia e disfuncGes, bem como danos

permanentes aos tecidos e 6rgaos, além de hemolise cronica.

Ainda na visdo de Neto & Pitombeira (2003), essa doenca hematoldgica € muito

comum em todo mundo, pois atinge populagdes dos mais diferentes paises, ndo sabendo
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exatamente o porqué da mutacdo do gene da hemoglobina normal (HbA) para a hemoglobina
S (HbS). De acordo com Cancgado e Jesus (2007), no Brasil a anemia falciforme distribui-se
heterogeneamente, sendo mais frequente onde a proporcdo de antepassados negros da

populacéo é maior (nordeste).

No Brasil, a doenca é predominante entre negros e pardos, ocorrendo também entre 0s
brancos. No sudeste do Brasil, a prevaléncia média de heterozigotos (portadores) é de 2%,
valor que sobe a cerca de 6-10% entre negros. Estimativas, com base na prevaléncia, avaliam
a existéncia de mais de 2 milhdes de portadores do gene da Hb S. No Brasil ha cerca de 8.000
individuos afetados com a forma homozigética (HbSS), com 700 a 1.000 novos casos anuais
de doencas falciformes no pais (NETO e PITOMBEIRA, 2003 apud MATOS, 2014).

Ribeiro et al. (2008) destacam que a anemia falciforme é uma doenca cronica
incuréavel, porém tratavel, mas que causa muito sofrimento aos seus portadores. E do ponto de
vista médico, genético e psicossocial estes pacientes merecem atencdo especial. Contudo os
efeitos ambientais podem também ter papel fundamental na expressdo fenotipica desta
doenca, como temperaturas baixas, que podem induzir a inflamagdo aguda nos tornozelos,
punho, maos e pés — dactilite, causando muitas dores. A desnutrigdo, comumente encontrada

nesses individuos, pode interferir na expressdo fenotipica da doenga.

De acordo com Batista e Andrade (2008), comeca-se o diagndstico da anemia
falciforme com a realizacdo de um eritrograma. Faz-se a analise da morfologia dos eritrécitos,
onde normalmente observa-se a presenca de drepandcitos. Os reticuldcitos (células jovens) e
a bilirrubina indireta também se elevam - comum na anemia hemolitica. Ocorre ainda
leucocitose com neutrofilia (relacionada a infeccdo e trombos) durante as crises vaso-
oclusivas. E quando ha o sequestro esplénico, as plaquetas diminuem (plagquetopenia),
levando a diminuicéo dos niveis de hemoglobina, causando palidez e dor.

Para confirmacdo do diagnostico da anemia falciforme, realizam-se outros exames
baseado na mobilidade eletroforética mais lenta da Hb S em relagdo a Hb A normal. As
principais técnicas utilizadas séo a eletroforese de hemoglobina, focalizagdo isoelétrica ou
cromatografia liquida de alta performance (HPLC). A realizacdo da detec¢do da HbS por
meio da eletroforese em acetato de celulose é associada a métodos de comprovagéo, como o

teste de falcizacdo. Técnicas de diagndstico molecular para deteccdo da substituicdo do



nucleotideo que da origem & Hb S também esto disponiveis. (BELISARIO e VIANA, 2010;
BANDEIRA et al., 2003).

Sabe-se que os portadores de anemia falciforme necessitam de acompanhamento
adequado, para que estes ndo tenham tantas limitacGes. Atualmente ha procedimentos
relacionados com a doenca falciforme que visam possibilitar a estas pessoas uma melhor
qualidade de vida, para que possam usufruir de algumas atividades cotidianas, tais como
trabalho e estudo. Porém, com relacdo as atividades esportivas, exposi¢cdo ao frio ou calor
intenso, cansaco prolongado, estresse, ndo ingestdo adequada de &gua sdo condicbes que
precisam ser evitadas, visto que podem ocasionar crises e infecgdes (BRASIL, 2006).

Sendo assim, o presente trabalho tem por objetivo analisar o perfil hematolédgico e
bioquimico de um paciente com anemia falciforme do municipio de Pimenta Bueno/RO,
desde o nascimento até os onze anos de idade, bem como destacar quais 0s medicamentos
utilizados pelo paciente e quais os procedimentos foram adotados em relacdo a patologia,

visando assim uma melhor qualidade de vida.

MATERIAIS E METODOS

Estudo de caso de um paciente com anemia falciforme em Pimenta Bueno, com
abordagem qualitativa de carater descritivo e transversal. Foi um estudo observacional,
descritivo, retrospectivo, com coleta e analise documental dos exames realizados pelo

paciente portador de anemia falciforme.

O estudo foi realizado no més de novembro de 2016, analisando exames, 0s quais
foram cedidos pela méde do menor I. R. O. L., ap0ds assinatura de Termo Livre e Esclarecido.
Os dados coletados gquantitativos foram analisados pelo SPSS 13.0. Foram feitas tabelas com
a analise do perfil hematoldgico, internacGes e demonstracbes de possiveis alteracoes

bioquimicas e imunoldgicas.

A questdo ética foi obedecida, garantindo o anonimato do paciente bem como a
possibilidade que 0 mesmo desista em qualquer fase do estudo, ou se recuse a participar do

mesmo.



RESULTADOS E DISCUSSOES

Foram analisados 28 exames hematoldgicos de um paciente com anemia falciforme
desde o nascimento no ano de 2005 até os onze anos de idade, completados no ano de 2016,
onde nos exames hematologicos observa-se que 2,40/mm? formam a meédia de hemacias, 7,25
g/dL de hemoglobina, 20,7% de hematdcrito e 13.400/mm?3 de leucdcitos totais, conforme

demonstrado na tabela 1.

Tabela 1: Analise hematoldgica entre os anos de 2005 a 2016.

Variaveis Média DP Min Max Variancia
Hemacias 2,40 0,35 1,19 53 0,12
Hemoglobina 7,25 1,29 4,2 16,3 1,58
Hematocrito 20,7 6,09 12,5 49,0 37,18
Leucocitos Totais 13,400 1, 62 2,900 21,700 2,645

Fonte: Bindewald (2016).

Constatou-se que 0 paciente apresentou anemia hemolitica (varios episddios), o que
causou uma queda de hematocrito e diminuicdo da hemoglobina. Esses dados estdo de acordo
com Weathrall (1997) apud Marques et al. (2012), que constataram que na presenca da
anemia hemolitica ha uma reducdo abrupta do hematdcrito e da contagem de reticulécitos e
ocorre varias manifestacdes, tais como: dispnéia, hipotensdo, cansaco acentuado ou
insuficiéncia cardiaca, onde a hemoglobina chega a < 5g/dL, o que pode causar morte subita

por colapso cardiovascular.

Houve também muitas crises dolorosas com o paciente avaliado, 0 que é comum na
anemia falciforme. Isso é descrito por Brasil (2006), que comenta sobre as crises dolorosas,
explicando que elas sdo as complicacdes frequentes da doenca falciforme e ocorre devido o
dano tissular isquémico secundario a obstrugdo do fluxo sanguineo pelas hemacias falcizadas.
E ainda ¢ descrito que “Esse efeito obstrutivo no sistema nervoso central resulta na oclusdo
das artérias cerebrais, provocando isquemia e infarto no cérebro de cerca de 10% das criancas,
com maior incidéncia entre 2 a 9 anos de idade” (ANGULO, 2007 apud MATOS, 2014, p.
12).

Vale destacar ainda que ha um grande impacto da doenca falciforme no crescimento e

desenvolvimento da crianca e do adolescente, o que inclui varias anormalidades, tais como:



déficits precoces no peso e estatura (desde o primeiro ano de vida), atraso na maturacao
sexual e prejuizo no desempenho escolar. A origem destas alteragdes abrange muitos fatores
como funcdo enddcrina, nutricdo, taxa metabdlica basal e niveis de hemoglobina fetal
(BRASIL, 2002).

Os exames bioquimicos e imunoldgicos do paciente avaliado revelam alguns

parametros, conforme mostra a tabela 2.

Tabela 2: Analise bioquimica e imunologica das variaveis estudadas.

EXAMES REALIZADOS VALOR ENCONTRADO | VALOR DE REFERENCIA
Velocidade de hemossedimentacdo 13,5 mm 0a10 mm
Antiestreptolisina O 200 IU/mL 200 IU/MI
Proteina C Reativa Quantitativo 19,905 mg/dL 0,50 mg/dL
Proteina C Reativa Qualitativo Negativo Negativo
Ureia 26,0 15 a 45 mg/dL
Creatinina 0,4 mg/dL 0,4a1,3mg/dL
Saddio 137 mEg/L 133 a 148 mEg/L
Potassio 4,0 mEg/L 3 a5 mEg/L
Ferro Sérico 118 ug/dL 35 a 105 ug/dL
Ferritina 56,85 ng/mL 22,0 2 322,0 ng/mL
Transaminase Oxalacética 62 U/L 04a36 U/L
Transaminase Pirlvica 19 U/L 04232 U/L
Desidrogenase Latica 1360 U/L 120 a 300 U/L
Glicose 81mg/dL 70a 110 mg/dL
Bilirrubina Total 4,99 mg/dL Até 1,2 mg/dL
Bilirrubina Direta 0,06 mg/dL 0,4 mg/dL
Bilirrubina Indireta 4,93 mg/dL 0,8 mg/dL

Fonte: Bindewald (2016).

Quanto a andlise bioguimica e imunoldgica observa-se que houve alteracdes
significativas nos exames realizados, tais como: velocidade de hemossedimentacdo, proteina
C reativa quantitativa, ferro sérico, transaminase oxalacética, desidrogenase latica e
bilirrubina total e indireta. Estes exames devem ser realizados anualmente para o
acompanhamento adequado da anemia falciforme e como observado neste estudo de caso, 0
paciente realizou esses exames apenas uma Unica vez desde o nascimento até os 12 (doze)

anos.

Os exames laboratoriais devem ser realizados periodicamente. Em se tratando da parte
hematoldgica, 0 hemograma e a contagem de reticuldcitos normalmente sdo solicitados em
todas as consultas e os demais exames tais como, provas de funcédo renal e hepatica, ferritina e

exames da coagulacdo devem ser realizados anualmente. Como a gravidade clinica ¢ variavel,



faz-se necesséario o acompanhamento integral dos pacientes objetivando tanto a prevencao
como o tratamento das complicagbes (MATOS, 2014), o que ndo ocorreu neste estudo, pois o
mesmo ndo realizou periodicamente os devidos exames da funcdo hepatica, renal e

imunoldgica, dando énfase apenas a parte hematologica.

Com relacdo a fungdo hepatica do paciente verificou-se que foram realizados apenas
bilirrubina (total e fracbes), TGO, TGP e LDH, sendo que somente a TGP ndo teve alteracéo,
conforme ilustrado na tabela 2. De acordo com Traina e Saad (2007) essas alteracfes sao
consideradas importantes, pois caracterizam diferentes complicacBes hepéticas. Os testes de
fungdo hepatica tradicionais podem estar cronicamente alterados, entretanto esta alteracéo
pode ser causada por doenca ndo hepatica. A elevacédo de bilirrubinas, LDH e TGO podem ser
atribuidas ao processo de hemolise que ocorre nos doentes falciformes. Desta forma, niveis
plasmaticos de TGP s&o os melhores indicadores laboratoriais de lesdo hepética cronica em
doentes falciformes.

Observa-se nos estudos que o ano de 2012 foi 0 que ocorreu mais internacdes, totalizando 33
hospitalizacdes, seguido do ano de 2010 com 28 e 0 ano de 2009 com 14. Porém nos anos
2005, 2013 e 2014, 2015 nédo houve nenhuma internacdo. E em 2016 houve apenas uma
internacdo. A falta de internacdes pode ser devido ao ndo cumprimento dos protocolos
laboratoriais e do setor de urgéncia e emergéncia. As internagfes normalmente ocorrem
devido as crises dolorosas que geralmente sdo de inicio agudo e duram em médiade 3a5
dias, podendo ocorrer pelo frio, desidratagdo, infeccdo ou consumo de alcool, porém a causa
da maioria dos episddios ndo é definida (FABRON JUNIOR, 2001 apud WATANABE,
2007).

Segundo Lobo, Marra e Silva (2007) as crises algicas (dolorosas) sdo as mais
agravantes no quadro da doenca, ocorrem inesperadamente, muitas vezes sem prédromos
(sinais) e impactam diretamente a qualidade de vida do paciente. Episddios vasos-oclusivos,
geralmente acompanhados de dor, representam a mais comum complicacdo da doenca

falciforme.

Segundo Braga (2007), as manifestagdes clinicas que os pacientes falcémicos apresentaréo
no decorrer da vida terminam por lesar progressivamente os diversos tecidos e 6rgdos,
portanto o acompanhamento ambulatorial faz-se necessario para avaliar periodicamente esses
Orgdos e sistemas. Para que as alteracdes sejam detectadas precocemente, os familiares devem
estar cientes da necessidade da realizacdo dos exames de rotina, uma vez que essas alteracoes

podem causar lesdes irreparaveis. No entanto, o paciente avaliado neste estudo ndo teve o



acompanhamento necessario para evitar tais complicacGes, justificando assim as frequentes

internagoes.

De acordo com Brasil (2002) os portadores de anemia falciforme podem viver anos
sem a necessidade de hospitalizacdo e a assisténcia ambulatorial. Por outro lado podem
ocorrer manifestacdes clinicas mais severas em 6rgdos vulneraveis, como cérebro, figado,
coracdo, pulméo, pele, medula 0ssea e baco. Devido essas complicacBes, muitas vezes é

necessario ndo somente a hospitalizacdo, mas também intervencgdes cirurgicas.

A rotina de manutencédo da saude do paciente com doenca falciforme deve ser iniciada
ja nos dois primeiros meses de vida. Os pais devem ser orientados quanto a importancia de
manter hidratacdo e nutricdo adequadas e de conhecer os niveis de hemoglobina e sinais de
palidez, considerando a seriedade da prevencdo das infec¢des, através das vacinac¢ées e do uso
da penicilina profilatica e encorajados a reconhecer as intercorréncias da doenca. Outro fator
importante € o retorno as consultas de rotina, que devem ser realizadas a cada dois ou trés
meses nos primeiros trés anos de vida. A partir dos 4 anos de idade essa frequéncia pode ser
feita a cada 4-6 meses, ou mais precocemente dependendo das necessidades de cada paciente
(BRAGA, 2007), o que ndo foi observado no estudo realizado.

Para Chamone et al. (1998) apud Jesus e Escobar (2002) uma das peculiaridades da
anemia falciforme é a sua variabilidade clinica, ou seja, em alguns pacientes ocorre um
quadro de grande gravidade sujeitos a inimeras complicacdes e freqlientes hospitalizagdes,
outros apresentam evolucdo mais benigna, j& outros sdo quase assintomaticos. Isso é
explicado tanto pelos fatores hereditarios quanto os adquiridos, visto que os dois contribuem

para essa variabilidade clinica.

A mortalidade ligada & doenga falciforme varia de acordo com
a regido geografica, a qualidade do tratamento dispensado as
criangas, a etnia e a gravidade da doenca de acordo com
estudos. O pico de mortalidade das criancas com doenca
falciforme esta entre um e cinco anos. Para as criangas
homozigotas (SS), essa taxa diminui a partir dos cinco anos de
idade até a adolescéncia e cresce ap0s 0s vinte anos.
(THOMAS et al., 1996 apud FERREIRA, 2012) .

Segundo Albuquerque et al (2014) é de extrema importancia que os profissionais de

salde adotem medidas preventivas com relagdo ao tratamento da anemia falciforme, com o



intuito de reduzir as conseqiéncias da anemia cronica, das crises de falcizacdo e a
suscetibilidade as infeccbes, para entdo proporcionar uma maior sobrevida e melhores
condicdes para se viver. Os medicamentos utilizados pelo paciente s@o os que fazem parte da
rotina do tratamento para a anemia falciforme, sendo eles acido fdlico (uso continuo),
penicilina oral ou injetavel (obrigatoriamente até os cinco anos de idade), antibidticos,
analgésicos e antiinflamatorios (nas intercorréncias), hidroxiuréia, os quelantes de ferro e as
transfusbes sanguineas, que se tornou um procedimento seguro e capaz de prevenir

complicacdes graves.

CONSIDERACOES FINAIS

O paciente investigado neste estudo, ndo teve o acompanhamento adequado, tanto dos
profissionais de saude quanto dos préprios familiares, pois varios exames importantes e que
fazem parte da rotina de um portador de anemia falciforme, ndo foram realizados, muitas
vezes ndo houve retornos as consultas. As internacbes foram frequentes, com necessidade
continua de reposicdo sanguinea e acentuacdo progressiva dos quadros de dor e crises
falcémicas. do sofrimento de deslocamento aos grandes centros que o paciente precisar

Constatou-se também que ndo havia acompanhamento médico onde o paciente reside
causando sofrimento ao se deslocar aos grandes centros para tratamento para avaliar as
condicdes de saude da criancga, visto que muitos fatores que prejudicam a qualidade de vida
do anémico falciforme, ndo foram levados em consideracdo. Isso evidencia a importancia de
capacitar os profissionais de salde, para que estes se atualizem sobre a doenga e seu perfil
epidemiol6gico, com o intuito de melhorar o atendimento individualizado e coletivo aos
pacientes e familiares. Esse acompanhamento deve ser realizado desde a triagem neonatal até
o tratamento das complicagdes agudas e cronicas, visto que o diagndstico e tratamento

precoce aumentam a sobrevida destes pacientes.

ABSTRACT



Sickle cell anaemia is an autossomic disease which is frequently affects black people, but non-exclusive this
ethnic group. Due to mutation of the chromosome 11, which loses its rounded shape and takes to form sickle
shape (hence, origin of the name Sickle cell anaemia). The objective of this work is analyzing the biochemical
and hematological profile of the patients with sickle cell anaemia from the city of Pimenta Bueno/RO, from birth
to nine years old, analyzing procedure adopted in relation about pathology to improve life quality. A observation,
retrospective study was carried with collection and analysis of the tests performed by patient's sickle cell
anaemia, this is a qualitative with a descriptive and transversal approach. 31 hematological tests and 16
biochemical tests were analyzed, where there shown that had a severe anaemia, a very few biochemical tests
were analyzed and a quite few had any alterations. Many painful crisis (which is commom in patients with
sickle cell anaemia), which have resulted in very internments, cause the patient did not folow the treatment
protocols. It was observed that healthcare professionals who treated the patient know very little about the
disease, because the clinical features that had been cleared based on the results of the tests avoiding the
symptoms to get worse and reducing the number of hospitalization.

Keyword: Sickle cell anaemia. Biochemical and hematological exams.
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