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APRESENTACAO

Este e-book intitulado “Ciéncias da saude: pluralidade dos aspectos que interferem
na saude humana” leva ao leitor um retrato da diversidade conceitual e da multiplicidade
clinica do bindbmio saude-doenca no contexto brasileiro indo ao encontro do versado
por Moacyr Scliar em seu texto “Histéria do Conceito de Saude” (PHYSIS: Rev. Saude
Coletiva, Rio de Janeiro, 17(1):29-41, 2007): “O conceito de saude reflete a conjuntura
social, econémica, politica e cultural. Ou seja: saude nado representa a mesma coisa para
todas as pessoas. Dependera da época, do lugar, da classe social. Dependera de valores
individuais, dependera de concepgdes cientificas, religiosas, filoséficas”.

Neste sentido, de modo a dinamizar a leitura, a presente obra que é composta por
107 artigos técnicos e cientificos originais elaborados por pesquisadores de Instituicbes
de Ensino publicas e privadas de todo o pais, foi organizada em cinco volumes: em seus
dois primeiros, este e-book compila os textos referentes a promog¢éo da saude abordando
tematicas como o Sistema Unico de Salde, acesso a salde basica e anélises sociais
acerca da saude publica no Brasil; ja os ultimos trés volumes sao dedicados aos temas de
vigilancia em saude e as implicagdes clinicas e sociais das patologias de maior destaque
no cenario epidemiol6gico nacional.

Além de tornar publico o agradecimento aos autores por suas contribuicdes a este
e-book, é desejo da organizagcdo desta obra que o contetdo aqui disponibilizado possa
subsidiar novos estudos e contribuir para o desenvolvimento das politicas publicas em
saude em nosso pais. Boa leitura!

Luis Henrique Almeida Castro
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RESUMO: Introducdo: A anemia falciforme
€ o resultado de uma mutagéo genética que
altera a hemoglobina fazendo com que as
hemécias apresentem forma em foice. Essa
nova conformagédo induz a alteragbes na
oxigenacao tecidual e orgéanica com possiveis
danos permanentes ao organismo, de gravidade
variada. E a doenga monogénica mais comum no
Brasil, com predominio entre negros e pardos,
mas devido a miscigenacdo acomete todos
0S grupos raciais 0 que a torna um problema
de saude publica nacional. Objetivos: Avaliar
a efetividade do programa de assisténcia as
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criangcas e adolescentes com doenca falciforme
atendidas no Servico de Hematologia do
Hospital Estadual Infantii Nossa Senhora da
Gloria, Vitoria-ES (HEINSG). Métodos: Estudo
descritivo, prospectivo, de corte transversal, e
quantitativo realizado no Ambulatério de Onco-
Hematologia do HEINSG, entre dezembro de
2012 e margo de 2013. A amostra foi constituida
de criancgas e adolescentes de 0 a 18 anos, que
cumpriram os critérios diagndsticos para anemia
falciforme. Dados sociodemogréficos e clinicos
obtidos através de instrumento préprio de
avaliacdo (questionario). Resultados: Avaliados
100 pacientes (52% masculino), brancos (22%),
pretos (18%) e pardos (60%), com média de idade
8,0+4,4 anos. O estado nutricional era de baixo
peso (6%), eutrofia (68%) e excesso de peso
(26%). Foi observado também, que a maioria
(72%) dos pacientes realizou o teste do pezinho
na primeira semana de vida. 43% tiveram a
primeira consulta com o Hematologista antes dos
trés meses de idade. Todos afirmaram acesso a
exames laboratoriais, de imagem, bem como o
uso de &cido félico e analgésicos. Concluséao:
A amostra avaliada sugere cumprimento
satisfatério dos preceitos contidos na politica
publica para o atendimento aos pacientes com
anemia falciforme. Avaliacbes odontologica,
otorrinolaringolégica e fonoaudiolégica néo
foram realizadas, constituindo-se como falha
no atendimento. Acredita-se que esta pesquisa
pode oportunizar uma ampla discussdo que
aponte novos caminhos para melhorar o acesso
ao atendimento global, multidisciplinar e de
qualidade nos diversos niveis de complexidade.
PALAVRAS-CHAVE: Doenga Falciforme.

Capitulo 3


http://lattes.cnpq.br/4645256202251800

Politicas Publicas de Saude. Epidemiologia.

SICKLE DISEASE: EPIDEMIOLOGICAL DATA AND EVALUATION OF THE
EFFECTIVENESS OF A REFERENCE SERVICE

ABSTRACT: Introduction: Sickle cell anemia is the result of a genetic mutation that alters
hemoglobin causing sickle erythrocytes present form. This new conformation induces changes
in tissue and organ oxygenation with possible permanent damage to the body, damage of
varying severity. It is the most common monogenic disease in Brazil, predominantly among
blacks and browns, but due to miscegenation affects all racial groups making it an issue of
national public health. Objectives: To evaluate the effectiveness of the assistance program
for children and adolescents with sickle cell disease treated at the Hospital Infanitl Nossa
Senhora da Gléria, Vitéria-ES (HEINSG). Methods: A descriptive, prospective study was
cross-sectional, quantitative and performed at the Clinic of HEINSG between December 2012
and March 2013. The sample consisted of children and adolescents 0-18 years who met
the diagnostic criteria for sickle cell anemia. Sociodemographic and clinical data obtained
through questionnaire. Results: This study assessed 100 patients (52 % male), white (22
%), black (18 %) and brown (60 %), mean age 8.0 + 4.4 years. Nutritional status was small (6
%), normal weight (68 %) and overweight (26 %). It was also observed that the majority (72
%) of the patients underwent the screening test in the first week of life. 43 % had their first
appointment with the Hematologist before three months of age. All said access to laboratory
tests, imaging, and the use of folic acid and analgesics. Conclusion: The evaluated sample
suggests satisfactory fulfillment of the precepts contained in public policy for the care of
patients with sickle cell anemia. Reviews dental, otorhinolaryngological and phonoaudiological
were not realized, establishing itself as failure in service. It is believed that this research
could possible a broad discussion point for new ways to improve access to comprehensive,
multidisciplinary care and quality at different levels of complexity.

KEYWORDS: Sickle Cell Disease. Policies on Health. Epidemiology.

11 INTRODUGAO

A doenca falciforme é a doencga hereditaria monogénica mais comum do Brasil,
ocorrendo, predominantemente, entre afrodescendentes (CAVALCANTI; MAIO, 2011).
O ndmero de individuos com anemia falciforme nos Estados Unidos da América é de
aproximadamente 100.000 (HASSELL K. L., 2010).

A anemia falciforme é uma doenga considerada como grave problema de saude
publica, tendo o Brasil, uma incidéncia de 1:1329 casos por ano.

Dados do Programa Estadual de Triagem Neonatal revelam que no Estado da Bahia
a incidéncia é de 1:650 nascidos vivos, no Rio de Janeiro 1:1300 e em Minas gerais &
na propor¢cdo de 1:1400. Com base nesses dados, estados com maior prevaléncia da
doencga, calcula-se que nasgam, por ano, no pais, em torno de 3000 criangas com Doenca
Falciforme (MINISTERIO DA SAUDE, 2013).

No Espirito Santo a incidéncia também é expressiva, em torno de 01 caso para cada
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1750 nascimentos. No periodo de 2001 a 2012 foram diagnosticados no Espirito Santo, 282
recém-nascidos com a doenca (SESA, 2012).

E uma doenca cronica ndo transmissivel, com manifestacdes clinicas bem
conhecidas e que pode evoluir com complicagbes moderadas a graves e comprometer a
vida dos pacientes (STEINBERG, 2012).

A anemia falciforme foi descrita pela primeira vez em 1910 por James B. Herrick, ao
relatar o caso de um jovem negro com achados sanguineos atipicos e numerosas células
alongadas descritas como “células em foice”. Apesar de a descoberta ter sido feita em
1904, foi somente em 1910 que suas ideias foram publicadas (HERRICK, J. B.,1910).

Em 1917, o pesquisador Victor Emmel, descreveu o fendmeno da falcizacdo em
membros de uma familia, sugerindo ser um evento de origem genética e que surgia em
situagdes de diminuicdo do oxigénio (SERJEANT, 2013).

No Brasil, a primeira referéncia a um paciente com anemia falciforme se deve a
Castro, em 1933 (ZAGO; FALCAO; PASQUINI, 2001).

A fisiopatologia da doencga esta associada a polimerizagdo da hemoglobina S, com
alteracdo da conformacdo da hemacia, que em situagbes de baixa oxigenagéo tecidual
acarreta uma mudancga na forma normal da hemacia, transformando-a numa estrutura
em foice, e essa nova estrutura contribui para que as heméacias se tornem mais rigidas,
impedindo a sua movimentagdo normal nos vasos sanguineos, podendo levar a oclusdo
vascular seguida de todas as consequéncias da isquemia para os tecidos (ZAGO, PINTO,
2007; STEINBERG, 2012; SERJEANT, 2013).

A isquemia decorrente do processo de oclusdo vascular, principalmente nos
pequenos vasos & o evento fisiopatologico determinante para a ocorréncia da maioria
dos sinais, sintomas clinicos e complica¢gdes observadas nos pacientes com a doenca.
Destacam-se como principais sinais e sintomas clinicos, a presenca de crises algicas;
Ulceras de membros inferiores; sindrome toracica aguda (STA); sequestro esplénico;
priapismo; necrose asséptica do fémur; acidente vascular encefalico (AVE); retinopatia;
insuficiéncia renal crénica, entre outros (GALLIZA NETO; PITOMBEIRA, 2003; LEI;
KARNIADAKIS, 2013).

As crises dolorosas sdo as complicacées mais frequentes da doenca falciforme.
Elas séo causadas pelo dano tissular isquémico secundario a obstrugéo do fluxo sanguineo
pelas hemacias falcizadas (TOSTES; BRAGA; LEN, 2009). O surgimento da crise de dor
€ imprevisivel. A crise vaso-oclusiva pode apresentar-se ap6s desidratacdo, exposi¢do ao
frio, estresse emocional, exercicio fisico, uso de alcool ou diuréticos, acidose ou hipoxia,
devendo o paciente e seus cuidadores, serem alertados para que essas situacdes sejam
evitadas (BRUNETTA et al, 2010).

Esse efeito obstrutivo no sistema nervoso central resulta na oclusdo das artérias
cerebrais, provocando isquemia e infarto no cérebro de cerca de 10% das criangcas, com
maior incidéncia entre 2 a 9 anos de idade (ANGULO, 2007).
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Outro efeito da doenca falciforme é a capacidade de produzir impacto no crescimento
e desenvolvimento da crianga e do adolescente. O déficit precoce na estatura e no peso
se deve a alteragdes na fungdo endocrina, nutricdo, taxa metabodlica basal e nos niveis
de hemoglobina fetal. Além disso, a demanda metabdlica resultante da anemia cronica
aumenta as necessidades de proteina, energia e minerais. O nivel socioecondmico exerce
um papel multifatorial na evolucdo da doenga, interferindo também, na nutricdo. Nesse
sentido a estratégia de saude da familia pode contribuir de modo decisivo na monitorizagéo
dos cuidados nutricionais e reduzindo os riscos de ocorréncia de baixo peso e baixa
estatura nesse grupo (SOUZA et al, 2008; SOUZA et al, 2011).

A Portaria 035-R, de 27/02/2012, da Secretaria de Estado da Saude do Espirito
Santo, instituiu as diretrizes para a Politica Estadual de Atencéo Integral as Pessoas com
Doenca Falciforme e outras Hemoglobinopatias, sendo o Hospital Estadual Infantil Nossa
Senhora da Gloria de Vitoria (HEINSG), a Unidade de Referéncia Estadual em Pediatria
para realizar o atendimento de média e alta complexidade, além da urgéncia e emergéncia
nesses pacientes. Essa foi a razdo pela qual o HEINSG foi o local de escolha para a
realizagdo desta pesquisa.

Para a realizagdo do diagnostico precoce, foi instituida a Portaria n°. MS-822, de
06/06/2001 que regulamentou a triagem neonatal de vérias doencgas, incluindo a falciforme
e outras hemoglobinopatias no Brasil (BRASIL, 2001). Um relatério da Comissdo de
Epidemiologia da Sociedade Brasileira de Triagem Neonatal (SBTN/2002) indicou que
existe uma prevaléncia de 1 caso para cada 1329 nascidos vivos. Mostrou ainda, que o
tempo entre o diagndstico e o inicio do tratamento foi de 21+13 dias e que a média de idade
dos pacientes no inicio do tratamento foi de 50+21 dias. No Estado do Espirito Santo o
servico publico de referéncia em triagem neonatal credenciado pelo Programa Nacional de
Triagem Neonatal (PNTN) é a Associacédo de Pais e Amigos dos Excepcionais de Vitoria
(SBTN, 2003).

O Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) é importante, pois além de
promover o diagndstico precoce da doenca, contribui para informar e orientar os casais
com chances de terem filhos com a doenca falciforme, fazendo com que as familias tomem
decisdes reprodutivas mais conscientes. A pratica diaria das familias mostra que a nogéao
de risco reprodutivo ndo se pauta somente nas informag¢des recebidas nas sessbes de
aconselhamento genético, mas também na experiéncia prévia do cuidado a crianga com a
doenca falciforme (GUEDES, 2012).

A importancia do teste do pezinho esta no estabelecimento do diagndstico precoce
e no inicio imediato de seguimento do paciente. O exame deve ser colhido entre 0 7° e o
30° dia de vida, nos hospitais ou nas Unidades de Saude cadastradas, havendo atualmente
119 postos de coleta em todo o Estado do Espirito Santo. O Laboratorio da APAE de Vitoria,
baseado em parceria com a Secretaria de Estado da Saude do Espirito Santo, analisa o
material, sendo o resultado liberado em aproximadamente 10 dias (ESPIRITO SANTO,
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2013).

O HEINSG foi incorporado ao Programa de atendimento aos pacientes com
doenca falciforme, de acordo com estrutura preconizada pelo SUS, respeitando todas as
diretrizes delineadas. Atualmente, 260 pacientes estdo cadastrados no HEINSG e estdo em
acompanhamento multiprofissional, nos diferentes niveis de complexidade.

Esse € um numero expressivo de pacientes, mesmo ndo se conhecendo o
numero total de pacientes com a doenca no Estado do Espirito Santo. A integralidade da
assisténcia € aqui definida como um conjunto articulado e continuo das ag¢des e servigos
preventivos e curativos, individuais e coletivos, exigidos para cada caso em todos os niveis
de complexidade de assisténcia (MACHADO et. al, 2007).

O servico de Hematologia do HEINSG é atualmente constituido hematologistas, e
por uma equipe multidisciplinar composta por pediatras, enfermeiros, psicdlogo, odont6logo,
farmacéutico, psiquiatra, cardiologista e fisioterapeuta. O servico foi desenhado para
prestar atendimento ambulatorial, de urgéncia e emergéncia e de internag¢édo hospitalar em
enfermaria, além de todo o servico de apoio para o diagnostico e tratamento da doenga e
suas complicacgoes.

21 METODOLOGIA

Incluida uma amostra ndo probabilistica constituida de 100 sujeitos na faixa etaria de
0 a 18 anos, acompanhados por familiares ou cuidadores, o que corresponde a 38,4% dos
260 pacientes cadastrados no servigo. O atendimento foi realizado de modo sequencial e
exclusivo pela pesquisadora, no ambulatério de Hematologia entre os meses de dezembro
de 2012 a marco de 2013.

Foram incluidos no estudo todos os pacientes na faixa etaria de zero a dezoito
anos, com eletroforese de hemoglobina com os tipos: Hb SS, Hb SC, Sb talassemia que
concordaram em participar, através da assinatura dos seus responsaveis, do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido.

Para cumprir os objetivos propostos em relagdo aos dados quantitativos foram
obtidas as informagdes referentes a data de nascimento; data do diagnéstico de doenca
falciforme; data de insercdo do paciente no sistema de acompanhamento; cor; peso;
altura; data do inicio do acompanhamento ambulatorial; data de realizagdo dos exames
preconizados; acesso aos protocolos de tratamento, e outros procedimentos.

Para a avaliagcdo do estado nutricional foi utilizado o Z-score do IMC, obtido a partir
dos da relagé@o entre o peso dividido pela altura ao quadrado e os insultos nutricionais
agudos ou crénicos foram obtidos pela relagdo de Z-score de estatura para idade, sendo
ambos os indices avaliados de acordo com a idade e sexo de acordo com as novas curvas
da OMS (OMS, 2006/2007).

Os dados foram organizados no software Excel e analisados no software SPSS
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versdo 17.0. Para a estatistica descritiva os dados foram apresentados através de
propor¢cbes, médias, medianas, desvios-padrdo e percentual. Para medir as associa¢des
entre as variaveis, adotou-se nivel de significancia de 5%, a um intervalo de confianca de
95%.

31 PROTOCOLO DE ACOMPANHAMENTO

As pessoas com doenca falciforme devem ser acompanhadas regularmente pelos
servicos de referéncia em hematologia de sua regiao ou cidade. O intuito é de fornecimento
de informagcé@o sobre a doenca para os pais ou responsaveis, além da prevencdo e
tratamento das possiveis complicagdes.

Uma vez diagnosticado com a doencga falciforme, o paciente devera iniciar
acompanhamento em servigco de referéncia. A rotina estabelece os exames laboratoriais
periédicos, consultas com hematologista, exames de imagem, imunizacdo, avaliagdo
oftalmologica, odontolégica e cardiolégica.

Como a gravidade clinica é variavel faz-se necessario o acompanhamento integral
dos pacientes objetivando tanto a prevengéo como tratamento das complicacdes. Seguindo
as diretrizes estabelecidas, o servigo de Hematologia do Hospital Infantil tem seu protocolo
proprio onde sé@o previstos a regularidade das consultas, exames a serem solicitados
regularmente e condutas especificas relacionadas as complica¢des agudas e cronicas.

A utilizacdo da hidroxiuréia, uma droga indutora da producao de hemoglobina fetal,
constitui 0 avangco mais importante como aliada no tratamento desses pacientes, tendo
impacto na melhora da qualidade de vida dos pacientes, reduzindo o nimero de crises
vaso-oclusivas, numero de hospitalizagées, tempo de internagéo, ocorréncia de sindrome
toracica aguda e, possivelmente de eventos neurolégicos agudos (STEINBERG, 2012;
CANGADO et al, 2009; BRUNETTA et al, 2010).

O &cido folico é importante na formagéo das hemécias e ha muitos anos faz parte do
protocolo de tratamento da doenca falciforme. Estudos revelam a existéncia de baixos niveis
de &cido folico em pacientes com anemia falciforme e a suplementacdo dessa vitamina
pode reverter o atraso no desenvolvimento e reduzir o risco de doenga cardiovascular e
de acidente vascular cerebral (AL-YASSIN;OSEI;REES, 2012). Apesar desses beneficios,
ndo existe uma politica clara para a distribuicdo gratuita desse medicamento, para essa
populagéo.

A utilizacdo regular de antibidtico profilatico e vacinagdo contra Streptococcus
pneumoniae, Neisseria meningitidis e Haemophilus influenzae B, constituem medidas
importantes para minimizar as infecgfes e diminuir a mortalidade (BRUNETTA et al, 2010).

A ultrassonografia com doppler transcraniano, € um exame de imagem, que tem
a capacidade de prever o risco de desenvolvimento de acidente vascular encefalico.
A velocidade de fluxo sanguineo nas grandes artérias cerebrais pode ser facilmente
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avaliada por esse exame. O aumento da velocidade de fluxo significa estenose, reducéo,
ocluséo ou subocluséo. A litiase biliar € a complicagcédo digestiva mais comum da anemia
falciforme. O aumento da concentracdo de bilirrubinato decorrente da hemdlise crénica
resulta em precipitacdo e formacgédo de célculos na vesicula. O diagnéstico é feito através
de ultrassonografia abdominal que deve ser realizada como rotina anual em individuos
assintomaticos ou diante dos sintomas especificos, em especial a dor abdominal (GUMIERO
et al.,2007).

Dentre as alteragcdes oculares presentes nos pacientes com doenca falciforme,
a retina e a macula parecem ser os locais de maior suscetibilidade a ocluséo vascular.
Os pacientes se mantém assintomaticos até estagios avangados, por isso a identificacdo
precoce de retinopatia € de suma importancia, uma vez que as lesdes decorrentes da
ocluséo vascular podem ocasionar cegueira (SANTOS et al, 2012). Assim, sdo definidas
nas politicas publicas, avaliagdes periddicas com oftalmologista a partir dos 10 anos de
idade (BRASIL, 2012).

A relagédo entre anemia falciforme e a perda auditiva € documentada. A leséo na
céclea, porcdo do ouvido interno responsavel pela audicdo, ocorre devido a falcizagéo
das hemacias, que interrompe o suprimento sanguineo nessa regido. A deficiéncia auditiva
em criancas e adolescentes muitas vezes é despercebida ou subdiagnosticada, o que
dificulta a intervencdo especializada de maneira precoce. Neste sentido, & importante
o0 acompanhamento especializado regular com audiometria periddica, além de politicas
publicas que apoiem a reabilitacdo dos individuos falcémicos com surdez neurossensorial
(SILVA; NOVA; LUCENA, 2012).

41 RESULTADOS

Foram eleitos para o estudo 100 pacientes e, devido a este nUmero, os resultados
serdo apresentados em percentual ou em nimeros absolutos.

Dos 100 pacientes avaliados 52% eram do sexo masculino, sendo que 22% se
declararam brancos, 18% pretos e 60% pardos. Quanto ao tipo de doenca falciforme 78%
apresentavam Hb SS, 18% Hb SC e 4% S beta talassemia, conforme descrito na Tabela 1.
A média de idade foi de 8,0 + 4,4 anos, altura de 121,4 + 26,0 cm e peso 27,7 + 12,0 Kg.

Na avaliagdo do estado nutricional de acordo com o indice de Massa Corporal por
idade e sexo (IMC/I) identificou-se magreza acentuada (4%) e magreza (2%), eutrofia
(68%), risco de sobrepeso (6%) e excesso de peso (20%), com diferenca estatisticamente
significante (p=0,002) de acordo com a distribuicédo por faixa etaria, conforme tabela 2.
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Variavel Frequéncia

Género
Masculino 52
Feminino 48

Tipo de hemoglobina

HbSS 78
HbSC 18
BTalassemia 04
Cor

Branca 22
Preta 18
Parda 60

Tabela 1 — Perfil epidemiolégico dos pacientes com doenga falciforme em seguimento no ambulatério
de hematologia do Hospital Estadual Infantil Nossa Senhora da Gléria (n=100).

Fonte: Elaborado pela autora.

Idade (anos)

Avaliagéo nutricional Total
< 5anos 5-10 anos >10 anos

Magreza acentuada 3 0 1

Magreza 0 0 2

Eutrofia 14 22 32 68

Risco de sobrepeso 6 0 6

Sobrepeso 0 8 3 11

Obesidade 3 5 8

Obesidade grave 0 1 1

Total 26 36 38 100

P=0,002.

Tabela 2 — Avaliacdo nutricional de acordo com indice de Peso por Estatura em pacientes com doenca
falciforme, em seguimento em ambulatoério publico de referéncia em Hematologia.

Fonte: Elaborado pela autora.

A estatura que pode representar insulto nutricional crénico estava alterada em 19%
dos avaliados. O peso avaliado em menores de 10 anos indicou que 4% apresentaram
peso elevado. A relacdo de peso para estatura avaliado em menores de cinco anos indicou
magreza acentuada em 2% e excesso de peso em 9%, conforme indicado na tabela 3.

Os pacientes estavam distribuidos em 30 municipios do Espirito Santo, 4 da Bahia e
1 de Minas Gerais. Do Espirito Santo, os municipios de maior representatividade foram os
municipios de Serra (19 pacientes), Cariacica (11 pacientes), Vitoria (10 pacientes) e Vila
Velha (10 pacientes)..

Quanto a situagdo econémica das familias entrevistadas, a renda média mensal
foi de 1,6+1,2 salario minimo, variando de 0,5 a 10 salarios. Em 54% das familias houve
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relato de ganho de até um salario minimo mensal, na faixa entre 1,5 e 2 salarios (31%)

e 15% ganhavam entre 2,5 e 10 salarios minimos. A renda familiar, em 56% dos casos,

foi representada principalmente pelos beneficios sociais como bolsa familia (37%),

aposentadoria (15%) e 2% relatam renda por meio do Programa bolsa escola (Tabela 4).

Idade (anos)

Avaliacao nutricional J=— 5a;°1-: PTep— Total p
Indice de Estatura/ldade

Muito baixa estatura 1 10 0,142
Baixa estatura 0 9

Estatura adequada 25 28 28 81

Total 26 36 38 100

indice peso/ldade

Muito baixo peso 0 1 - 1 0,660
Peso adequado 24 33 - 57

Peso elevado 2 2 - 4

Total 26 36 - 62

indice Peso/Estatura

Magreza acentuada 2 - - 2 -
Eutrofia 15 - - 15

Risco de sobrepeso 6 - -

Sobrepeso 3 - -

Total 26 26

Tabela 3 — Avaliagdo nutricional pelo indice de Estatura por idade em pacientes com doenca falciforme,

em seguimento em ambulatério publico de referéncia em Hematologia.

Fonte: Elaborado pela autora.

A distribuicdo per capita de acordo com o padrédo do IBGE revelou que 43% dos

entrevistados apresentavam renda per capita mensal de até % do salario minimo; 39%

entre ¥ e Y2 salario minimo; 13% entre %2 e 1 salario minimo e somente 5% com renda per

capita acima de 1 salario minimo, que no momento é de R$ 678,00 (Tabela 4).

De acordo com os dados relacionados a escolaridade, 16% dos pacientes se

encontravam na educacgéo infantil; 65% cursando o ensino fundamental e 1% com ensino

médio incompleto. Os 18% restantes eram lactentes e estavam fora da faixa etaria para

frequentar a escola.

Encontrou-se atraso escolar de pelo menos 2 anos em 29% do grupo avaliado. Em

89,6% o atraso escolar foi associado as complicagdes relacionadas a doenca falciforme,
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caracterizada por internagdes recorrentes devido as crises algicas, enquanto que em 10,3%
néo se observou relagéo direta com a doenca.

Quanto a escolaridade da mée, 20% concluiram o ensino médio e 3% com formacao
superior. Enquanto no grupo de pai, 8% concluiram ensino médio e 17% com ensino
superior completo, conforme evidenciado na tabela 4.

Em relacdo ao recebimento de beneficios 44% afirmaram n&o receber nenhum tipo
de beneficio do governo. Por outro lado, 37% responderam que recebem “Bolsa Familia”,
como beneficio principal (tabela 4).

Em relagdo aos arranjos familiares, a média de pessoas convivendo na mesma
habitacéo foi de 4,7+2,6. Os pacientes avaliados convivem exclusivamente com a mae
(33%); com a mée e o pai (47%); com os avos (5%); com a méae e os avos (15%) e avés e
tios (1%).

Quanto ao atendimento nos servigos especializados 45% dos avaliados tiveram a
sua primeira consulta com o hematologista do HEINSG antes dos 3 meses de idade; 14%
entre 3-6 meses; 41% apos 6 meses de idade conforme tabela 5.

Em 72% dos atendimentos foi relatado que o teste de triagem neonatal para o
diagnostico de anemia falciforme (teste do pezinho) foi realizado entre o 2° e 8° dia de vida;
14% fizeram o teste entre 0 9° e 0 30° dia de vida, 2% apods o 30° dia de vida e 12% néo
foram submetidos ao teste de triagem (Tabela 5).

Dos pacientes com idade adequada para a realizagdo do exame, segundo a
Portaria SESA-035-R/2012 (2 anos de vida), 73% ja haviam sido submetidos ao Doppler
Transcraniano. Dos 38 pacientes com indicagéo de avaliagao oftalmologica 79% ja haviam
sido consultados pelo oftalmologista e realizado exame de fundo de olho.

Todos os pacientes entrevistados afirmaram ter acesso a exames laboratoriais e de
imagem como ultrassonografia abdominal, ecocardiograma e radiografia, quando indicados
e 97% afirmaram ter recebido aconselhamento genético na APAE (Tabela 5).

Quando questionados sobre a avaliagdo odontologica 39% dos pacientes informaram
ter recebido avaliagdo ou realizado algum procedimento odontolégico. Os atendimentos
foram realizados nas Unidades Basicas de Saude (15%); em servicos particulares (19%) e
em outros servicos (5%). Nenhum paciente entrevistado recebeu atendimento odontologico
no HEINSG, pela auséncia do profissional e equipamentos para esse tipo de atendimento
(Tabela 5).
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Variavel N
Renda per capta*

Até 1/4 salario minimo 43
> 1/4 < 1/2 salario minimo 39
> 1/2 < 1 salario minimo 13
> 1 salario minimo 5

Escolaridade da mae

Sem escolaridade 3
Ensino fundamental incompleto 56
Ensino médio incompleto 13
Ensino médio completo 20
Ensino superior completo 3
Desconhecida 5

Escolaridade do pai

Sem escolaridade 6
Ensino fundamental incompleto 43
Ensino médio incompleto 2
Ensino médio completo 8
Ensino superior completo 17
Desconhecida 24

Beneficios Governamentais

Bolsa familia 37
INSS 15
Bolsa escola 2
Bolsa familia e INSS 2
Nao recebe 44

Principais cuidadores

Mae 33
Mae e pai 47
Avos 5
Mée e avos 14
Avoés e tios 1

Tabela 4 - Perfil socioecondémico e de escolaridade de familiares dos pacientes com anemia falciforme
atendidos no servigco de Hematologia do HEINSG (n = 100).

Fonte: Elaborado pela autora.

* Modelo IBGE.

Na investigacdo sobre o tratamento farmacolégico todos os familiares afirmaram
usar &cido félico regularmente e analgésicos quando indicado. Todos os pacientes, que
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preenchiam os critérios definidos nos protocolos estavam em uso regular de Penicilina
profiltica e 28% estavam em uso de Hidroxiuréia (Tabela 5).

Quando questionados em relacéo ao uso e indicagdo da Hidroxiuréia, foi observado
que a medicagéao foi indicada em pacientes com crise algica de repeticéo (78%), devido a
acidente vascular encefalico (7%) e em 15% devido a infeccdo de repeti¢éo, crise algica
associada a infeccao de repeticdo, sequestro esplénico e necrose asséptica de cabeca de
fémur.

Variavel Frequéncia

Primeira consulta com Hematologista

< 3 meses de idade 45%
Entre 3 e 6 meses de idade 14%
Apbs 6 meses de idade 41%

Realizacao teste do pezinho
Entre 2° e 8° dia de vida

72%
Entre 9° e 30° dia de vida 14%
> 30° dia de vida 2%
Né&o foram submetidos ao teste 12%
Realizacao de exames (conforme indicacao do protocolo)
Doppler trancraniano 73%
Avaliacéo oftalmoldgica (fundo de olho) 79%
Exames laboratoriais 100%
Exames de imagens 100%
Aconselhamento genético 97%
Avaliagdo ondontolégica 39%
Medicamentos
Uso de Hidroxiuréia 28%
Uso de Acido Félico 100%
Uso de analgésicos 100%
Dificuldade no acesso ao medicamento
Analgésicos 4%
Penicilina Benzatina 2%
Acido Félico 23%

Tabela 5 — Caracterizagao clinica de 100 pacientes com doenga falciforme no ambulatério de
Hematologia do Hospital Infantil Nossa Senhora da Gléria.

Fonte: Elaborado pela autora.

Na avaliacdo do acesso aos medicamentos bésicos indicados no protocolo de
seguimento dos pacientes com anemia falciforme, 23% dos entrevistados relataram alguma

dificuldade na obtencdo do medicamento e 0 mesmo percentual informou a necessidade
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de compra do acido félico (Tabela 6). Em relagéo a aquisicéo de analgésicos 4% afirmaram
alguma dificuldade no fornecimento da medicag¢do nas Unidades Bésicas de Saude. Por
outro lado, em relacdo ao acesso a penicilina benzatina apenas 2% dos entrevistados
afirmaram alguma dificuldade na aquisi¢cdo da medicacdo nas Unidades Béasicas de Saude

e 3 fizeram compra da medicacao.

51 CONSIDERAGOES FINAIS

O presente estudo teve como objetivo analisar a efetividade de um servico de
referéncia estadual no atendimento a criangas e adolescentes com doenca falciforme, de
acordo com as defini¢cdes contidas nalegislacéo federal e estadual. Seguindo essa premissa,
buscou-se avaliar os procedimentos relacionados ao atendimento médico especializado e
multiprofissional, as medidas de prevencgéo e de tratamento das complicagbes empregados
no servigo.

Os dados epidemiolégicos referentes ao género, caracterizagdo do tipo de
hemoglobina estdo de acordo com a literatura (RODRIGUES et al, 2011) (SOUZA, et al,
2011) (FELIX; SOUZA; RIBEIRO, 2010) .

Com relagdo a etnia, os resultados encontrados ndo correspondem ao que é
encontrado na literatura, uma vez que tem sido relatado predominio de negros seguidos de
pardos (FELIX; SOUZA; RIBEIRO, 2010). Enquanto a nossa amostra, em 60% dos casos
foi constituida por pardos. Essa diferenga pode ser explicada pela miscigenagéo observada
no Brasil, como também pelas caracteristicas especificas dos povos que colonizaram o
Espirito Santo, em especial, os europeus (SANTOS, 2005).

Anemia falciforme tem manifestagdes multissistémicas e esta associada com
morbidade e mortalidade elevada (ANIMASAHUN et al. 2011) e a desnutri¢cdo contribui para
a ocorréncia de riscos adicionais. E paradigma de que criancas e adolescentes com anemia
falciforme tendem a evoluir com prejuizo no crescimento fisico com as diferentes formas de
magreza e baixa estatura (ANIMASAHUN et al. 2011; COX et al. 2011; NIKHAR, 2012), em
decorréncia dos efeitos nutricionais, metabdlicos e baixos niveis de hemoglobina (CHAWLA,
et al. 2013), mas os reais motivos do baixo crescimento ainda séo mal compreendidos (Al-
SAQLADI et al. 2010). Apesar disso, 0 aumento das necessidades de calorias, proteinas e
caréncias em zinco, acido félico e vitaminas A, C e E podem estar associados (WILLIANS
et al., 1997). No entanto, outro paradigma é o pensamento corrente de que a obesidade é
rara entre pacientes com anemia falciforme. (NIKHAR, 2012; AKODU et al. 2012)

O indicativo de que pacientes com anemia falciforme vém apresentando
comportamento semelhante a populagdo geral em relagcdo ao excesso de peso, foi
confirmado em nosso estudo, uma vez que 26% dos pacientes preencheram os critérios
estabelecidos pela Organizagdo Mundial da Saitde. Por outro lado, a baixa estatura que

reflete a possibilidade de insulto nutricional crénico foi observada em quase 20% dos
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avaliados. Isso indica que embora os pacientes apresentem um percentual importante de
insulto nutricional crénico o risco de sobrepeso jé ultrapassa a condi¢édo de desnutri¢do.

Esta pesquisa revelou que 29% das criancas e adolescentes apresentavam
defasagem escolar para a série, e que quando questionados a grande maioria (89,6%)
atribuiram a faltas escolares associadas as complicacdes das doencas. Cabe aqui, uma
discussao mais abrangente sobre os reais motivos das perdas escolares, porque mais do
que déficit intelectual pertinente a propria doenga hé indicios de que as perdas escolares
sdo decorrentes das faltas excessivas que, de acordo com cada caso, poderiam ter sido
abonadas. A literatura sugere que criancas com doenca falciforme apresentam problemas
de ajustamento escolar. Estudos sobre a competéncia académica de criangas com doenca
falciforme citam a presenca de déficit cognitivo e intelectual (SANTOS, MIYAZAKI, 1999).

Pesquisas indicam a existéncia de déficit cognitivo e diminuicdo da extensdo de
memoria, em criancas com doenca falciforme e parece existir uma associagéo entre fatores
de risco biopsicossociais e o desenvolvimento cognitivo e como esses fatores podem
interagir para o funcionamento cognitivo. No entanto, a causa do déficit cognitivo néo é
clara e pode envolver componentes centrais e periféricas de processamento auditivo, mas
os efeitos da doenga parecem variar na dependéncia do nivel de risco socioambiental da
crianga. (SCHATZ; ROBERTS, 2005).

As faltas as aulas est@o associadas a dificuldades de aprendizagem e repeténcia
escolar e essa preocupacgdo deve ser considerada e valorizada na evolugdo escolar de
pacientes com anemia falciforme. Nesse sentido o Ministério da Salde, através da Agéncia
Nacional de Vigilancia Sanitaria, produziu diversos manuais, dentre eles um Guia sobre
Doenca Falciforme para os Professores (ANVISA, 2003).

A escola € um espacgo de grande importancia para o desenvolvimento intelectual
e social das criancas. E imperativo, portanto, a existéncia de dialogo entre saide e
educacgdo, através da divulgacdo do conhecimento e treinamento dos professores, o que
pode minimizar a defasagem escolar das criangas e adolescentes com anemia falciforme.

Para estudantes internados ou em atendimento ambulatorial, as Secretarias
de Educacdo e de Saude devem oferecer alternativas para que os doentes continuem
estudando até se tornarem aptos para retornarem a escola. A classe hospitalar é uma
modalidade de atendimento pedagdgico e deve favorecer o desenvolvimento de atividades
pedagoégicas, mas, para tanto deve ter mobiliario adequado, instala¢des sanitarias proprias,
completas, suficientes e adaptadas, além de espacgo ao ar livre para atividades fisicas e
ludopedagégicas (CNE/CEB, 2001; SESAB; SEC, 2008: CNE/CEB, 2009).

A pesquisa constatou baixa escolaridade da mae e do pai, além de renda per capita
familiar muito reduzida, indicando situacdo de pobreza. Essa condicdo também pode
interferir para o insucesso escolar, além de interferir diretamente na saude de criancas e
adolescentes com anemia falciforme (FELIX; SOUZA; RIBEIRO, 2010).

A responsabilidade financeira e de cuidados aos pacientes, em mais de 1/3 era
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responsabilidade da mae e a avd juntamente com a mée, também se mostrou de grande
importancia. O padréo familiar aqui observado, ndo representa uma caracteristica exclusiva
de familiares de pacientes com anemia falciforme, mas indica um padrao muito diferente
daquele observado no inicio desse século, que era hierarquizado na figura masculina
e como detentor do poder, em especial o econdmico. Mudangas sociais, politicas e
econdmicas tiveram grande influéncia nos arranjos familiares observados na atualidade
em que a estrutura familiar tradicional constituida por pai, mae e filhos, ndo € mais a unica
forma de relacionamento familiar (HINTZ, 2001).

O quantitativo de lares chefiados por mulheres est4d aumentando rapidamente no
Brasil, indicando que as mulheres vém ocupando uma posi¢cdo social cada vez maior
no contexto atual das familias brasileiras, como chefe e provedoras do sustento da
familia e esses novos arranjos familiares, embora comuns, contrariam os preceitos do
patriarcado e contestam modelos tradicionais. As constituicdes familiares tradicionais
foram gradativamente sendo substituidas por familias monoparentais, com predominéncia
das mulheres como chefes de casa. O envelhecimento da populagdo com aumento da
expectativa de vida também justifica a participa¢do dos avés como provedores (PERUCCHI;
BEIRA, 2007).

Esta pesquisa mostrou que a maioria dos recém-nascidos realizou o teste do pezinho,
entre 0 2° e o 8° dia de vida (72%). E inquestionavel que a precocidade do diagnéstico e
tratamento favorece a tomada de medidas preventivas que podem interferir positivamente
na evolugdo da doenga (FELIX; SOUZA; RIBEIRO, 2010).

A Portaria n°® MS-822/2001, que instituiu a obrigatoriedade da pesquisa da doenca
falciforme no teste do pezinho (BRASIL, 2001), mas apesar disso, 12% dos 100 pacientes
avaliados néo realizaram o teste do pezinho no tempo estabelecido. Este fato pode estar
relacionado a nascimentos ocorridos antes do ano de 2001 ou em raz&o de residir longe
dos postos de coleta e finalmente, por ignorancia a respeito da doenca.

Recomenda-se que os pacientes deveminiciaro acompanhamento com hematologista
antes dos trés meses de idade, momento em que deve ser prescrita a Penicilina Benzatina
profilatica, acido félico e realizagéo de imunizagdes especiais (SESA 2012).

Na pesquisa foi evidenciado que menos da metade dos pacientes (45%) tiveram a
sua primeira consulta com o hematologista do HEINSG antes dos trés meses de idade. E
um percentual considerado baixo, levando em conta que Fernandes (2010) em uma coorte
de 1396 revelou que a mediana de idade na primeira consulta foi de 2,1 meses. O baixo
percentual pode ser atribuido a dificuldade que as familias tém para conseguir marcar a
primeira consulta no ambulatério de hematologia do HEINSG, e isto se deve, em parte, ao
namero reduzido de hematologistas que atendem no ambulatério considerado servigo de
referéncia para atendimento a esses pacientes.

O aconselhamento genético tem por objetivo orientar os pacientes sobre a tomada
de decisdes em relagdo a reprodutividade. Os individuos s&o conscientizados do problema,
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sem serem privados de seu direito de decisdo reprodutiva. Os pais de uma crianca
com a doenca falciforme tém dificuldade para entender como o filho herdou a doenca
(GUIMARAES; COELHO, 2010).

O aconselhamento genético € importante porque o nascimento de uma crianga
com deficiéncia confronta toda a expectativa dos pais, e a familia é acometida por uma
situacéo inesperada. Os planos de futuro para essa crianca séo abdicados, e a experiéncia
de parentalidade deve ser ressignificada. A familia passa por um processo de superacéo
e aceitacdo da deficiéncia e institua um ambiente familiar propicio para a inclusdo dessa
crianca (SILVA; DESSEN, 2001). Mesmo depois do impacto inicial, a presenca de uma
crianga com alguma deficiéncia exige que o sistema se organize para atender eventuais
necessidades excepcionais (BUSCAGLIA, 1997). Esse processo pode durar dias, meses
ou anos e mudar o estilo de vida da familia, seus valores e papéis. A flexibilidade com
que a familia ira lidar com a situagdo depende das experiéncias prévias, aprendizado,
reorganizacdo de valores, personalidade dos seus membros e objetivos da familia
(AMIRALIAN,1986).

Em relagdo a exames laboratoriais 73% relataram inexisténcia de dificuldades
durante o seguimento ambulatorial. Esse & um indicativo de cumprimento adequado da
politica publica estadual. Para o Doppler transcraniano, esse indice &€ superior ao relatado
por Eckrich et al. (2013) que na avaliagdo de 338 criancgas, esse exame foi realizado em
68,5% da amostra avaliada.

A assisténcia odontologica, os cuidados de fonoaudiologia e otorrinolaringologia
foram fragilidades do servigo, tendo em vista que dos 39% dos pacientes submetidos ao
tratamento odontolégico, tiveram que recorrer a outros servigos.

Evidenciou-se também que existiu uma compreensao sobre a necessidade do uso
de acido folico, tendo em vista, que mesmo tendo que fazer a compra da medicacéo, 100%
fizeram uso regular desse medicamento. Ainda em relagdo ao acido félico, a Secretaria da
Saude deveria fornecer a medicacdo em gotas, para facilitar o uso em criangas.

A hidroxiuréia, por ser medicagéo de uso crbnico, para aqueles que preencheram
os critérios de uso, deveria ser disponibilizada para o HEINSG. Considerando a situagédo
de baixos salarios observada na maioria da clientela usuaria do servigo, a aquisicao da
medicagédo vinculada ao momento da consulta ambulatorial contribuiria para a redugédo dos
custos com transporte e reduziria a necessidade de falta ao trabalho dos responsaveis.

Ao analisar a efetividade do servico de referéncia no atendimento integral do
paciente com doenca falciforme, sobre o prisma da capacidade de atingir resultados com
um trabalho de qualidade, foi observado que o servi¢o logrou éxito em muitos quesitos.

Os resultados apontaram também que o HEINSG cumpriu, em sua maioria as
exigéncias estabelecidas pela recente Portaria Estadual SESA-035-R, de 27/02/2012 que
assegura o atendimento integral ao paciente com doenga falciforme. Vale ressaltar que
o instrumento de avaliagdo construido foi de extrema importancia para aquisi¢do desses
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resultados.

Observou-se que apesar de resultados satisfatérios em muitos aspectos, a
assisténcia de forma integrada aos pacientes com doenca falciforme ainda € um alvo a
ser perseguido. Os passos na produgéo de toda linha do cuidado devem ser realizados
por muitos atores, e ainda ha pontos que precisam ser melhorados como, por exemplo,
realizacdo de audiometria, avaliagdo e acompanhamento odontoldgicos sistematicos e
rotina de avalia¢do nutricional.

No que tange a avaliagéo nutricional a pesquisa revelou um intrigante resultado
em relacé@o ao excesso de peso (26%). A estatura que pode representar insulto nutricional
crbnico estava alterada em 19% dos avaliados o que pode servir como objeto de pesquisas
futuras, tendo a ideia vigente de que esses pacientes evoluem com desnutri¢ao.

A pesquisa conseguiu detectar pontos deficientes e pontos satisfatorios em um
servico de referéncia estadual. Espera-se que por intermédio desses dados sejam
providenciadas as melhorias necessérias e maximizados os resultados ja positivos.

Acredita-se que esta pesquisa pode oportunizar uma ampla discusséo que
aponte novos caminhos para melhorar o acesso ao atendimento global, multidisciplinar
e de qualidade nos diversos niveis de complexidade e da forma como o paciente e seus
familiares possam ampliar os conhecimentos sobre os seus direitos sociais e o curso da

doenca, facilitando a maior adeséo ao tratamento e evitando as complicacgdes.
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