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APRESENTAÇÃO

Este e-book intitulado “Ciências da saúde: pluralidade dos aspectos que interferem 
na saúde humana” leva ao leitor um retrato da diversidade conceitual e da multiplicidade 
clínica do binômio saúde-doença no contexto brasileiro indo ao encontro do versado 
por Moacyr Scliar em seu texto “História do Conceito de Saúde” (PHYSIS: Rev. Saúde 
Coletiva, Rio de Janeiro, 17(1):29-41, 2007): “O conceito de saúde reflete a conjuntura 
social, econômica, política e cultural. Ou seja: saúde não representa a mesma coisa para 
todas as pessoas. Dependerá da época, do lugar, da classe social. Dependerá de valores 
individuais, dependerá de concepções científicas, religiosas, filosóficas”.

Neste sentido, de modo a dinamizar a leitura, a presente obra que é composta por 
107 artigos técnicos e científicos originais elaborados por pesquisadores de Instituições 
de Ensino públicas e privadas de todo o país, foi organizada em cinco volumes: em seus 
dois primeiros, este e-book compila os textos referentes à promoção da saúde abordando 
temáticas como o Sistema Único de Saúde, acesso à saúde básica e análises sociais 
acerca da saúde pública no Brasil; já os últimos três volumes são dedicados aos temas de 
vigilância em saúde e às implicações clínicas e sociais das patologias de maior destaque 
no cenário epidemiológico nacional.

Além de tornar público o agradecimento aos autores por suas contribuições a este 
e-book, é desejo da organização desta obra que o conteúdo aqui disponibilizado possa 
subsidiar novos estudos e contribuir para o desenvolvimento das políticas públicas em 
saúde em nosso país. Boa leitura!

Luis Henrique Almeida Castro
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RESUMO: Introdução: A anemia falciforme 
é o resultado de uma mutação genética que 
altera a hemoglobina fazendo com que as 
hemácias apresentem forma em foice. Essa 
nova conformação induz a alterações na 
oxigenação tecidual e orgânica com possíveis 
danos permanentes ao organismo, de gravidade 
variada. É a doença monogênica mais comum no 
Brasil, com predomínio entre negros e pardos, 
mas devido à miscigenação acomete todos 
os grupos raciais o que a torna um problema 
de saúde pública nacional. Objetivos: Avaliar 
a efetividade do programa de assistência às 

crianças e adolescentes com doença falciforme 
atendidas no Serviço de Hematologia do 
Hospital Estadual Infantil Nossa Senhora da 
Glória, Vitória-ES (HEINSG). Métodos: Estudo 
descritivo, prospectivo, de corte transversal, e 
quantitativo realizado no Ambulatório de Onco-
Hematologia do HEINSG, entre dezembro de 
2012 e março de 2013. A amostra foi constituída 
de crianças e adolescentes de 0 a 18 anos, que 
cumpriram os critérios diagnósticos para anemia 
falciforme. Dados sociodemográficos e clínicos 
obtidos através de instrumento próprio de 
avaliação (questionário). 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 
três meses de idade. Todos afirmaram acesso a 
exames laboratoriais, de imagem, bem como o 
uso de ácido fólico e analgésicos.  Conclusão: 
A amostra avaliada sugere cumprimento 
satisfatório dos preceitos contidos na política 
pública para o atendimento aos pacientes com 
anemia falciforme. Avaliações odontológica, 
otorrinolaringológica e fonoaudiológica não 
foram realizadas, constituindo-se como falha 
no atendimento. Acredita-se que esta pesquisa 
pode oportunizar uma ampla discussão que 
aponte novos caminhos para melhorar o acesso 
ao atendimento global, multidisciplinar e de 
qualidade nos diversos níveis de complexidade.
PALAVRAS-CHAVE: Doença Falciforme. 
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Políticas Públicas de Saúde. 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 Glória, Vitória-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.

1 |  INTRODUÇÃO
A doença falciforme é a doença hereditária monogênica mais comum do Brasil, 

ocorrendo, predominantemente, entre afrodescendentes (CAVALCANTI; MAIO, 2011). 
O número de indivíduos com anemia falciforme nos Estados Unidos da América é de 
aproximadamente 100.000 (HASSELL K. L., 2010). 

A anemia falciforme é uma doença considerada como grave problema de saúde 
pública, tendo o Brasil, uma incidência de 1:1329 casos por ano. 

Dados do Programa Estadual de Triagem Neonatal revelam que no Estado da Bahia 
a incidência é de 1:650 nascidos vivos, no Rio de Janeiro 1:1300 e em Minas gerais é 
na proporção de 1:1400. Com base nesses dados, estados com maior prevalência da 
doença, calcula-se que nasçam, por ano, no país, em torno de 3000 crianças com Doença 
Falciforme (MINISTÉRIO DA SAÚDE, 2013).

No Espírito Santo a incidência também é expressiva, em torno de 01 caso para cada 
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1750 nascimentos. No período de 2001 a 2012 foram diagnosticados no Espírito Santo, 282 
recém-nascidos com a doença (SESA, 2012).

É uma doença crônica não transmissível, com manifestações clínicas bem 
conhecidas e que pode evoluir com complicações 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 sanguíneos atípicos 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 fenômeno da falcização em 
membros de uma família, sugerindo ser um evento de origem genética e que surgia em 
situações de diminuição do oxigênio (SERJEANT, 2013). 

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

A fisiopatologia da doença está associada à polimerização da hemoglobina S, com 
alteração da conformação da hemácia, que em situações de baixa oxigenação tecidual 
acarreta uma mudança na forma normal da hemácia, transformando-a numa estrutura 
em foice, e essa nova estrutura contribui para que as hemácias se tornem mais rígidas, 
impedindo a sua movimentação normal nos vasos sanguíneos, podendo levar a oclusão 
vascular seguida de todas as consequências da isquemia para os tecidos (ZAGO, PINTO, 
2007; STEINBERG, 2012; SERJEANT, 2013).

A isquemia decorrente do processo de oclusão vascular, principalmente nos 
pequenos vasos é o evento fisiopatológico determinante para a ocorrência da maioria 
dos sinais, sintomas clínicos e complicações observadas nos pacientes com a doença. 
Destacam-se como principais sinais e sintomas clínicos, a presença de crises álgicas; 
úlceras de membros inferiores; síndrome torácica aguda (STA); sequestro esplênico; 
priapismo; necrose asséptica do fêmur; acidente vascular encefálico (AVE); retinopatia; 
insuficiência renal crônica, entre outros (GALLIZA NETO; PITOMBEIRA, 2003; LEI; 
KARNIADAKIS, 2013).

As crises dolorosas são as complicações mais frequentes da doença falciforme. 
Elas são causadas pelo dano tissular isquêmico secundário à obstrução do fluxo sanguíneo 
pelas hemácias falcizadas (TOSTES; BRAGA; LEN, 2009). O surgimento da crise de dor 
é imprevisível. A crise vaso-oclusiva pode apresentar-se após desidratação, exposição ao 
frio, estresse emocional, exercício físico, uso de álcool ou diuréticos, acidose ou hipóxia, 
devendo o paciente e seus cuidadores, serem alertados para que essas situações sejam 
evitadas (BRUNETTA et al, 2010). 

Esse efeito obstrutivo no sistema nervoso central resulta na oclusão das artérias 
cerebrais, provocando isquemia e infarto no cérebro de cerca de 10% das crianças, com 
maior incidência entre 2 a 9 anos de idade (ANGULO, 2007). 
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Outro efeito da doença falciforme é a capacidade de produzir impacto no crescimento 
e desenvolvimento da criança e do adolescente. O déficit precoce na estatura e no peso 
se deve a alterações na função endócrina, nutrição, taxa metabólica basal e nos níveis 
de hemoglobina fetal. Além disso, a demanda metabólica resultante da anemia crônica 
aumenta as necessidades de proteína, energia e minerais. O nível socioeconômico exerce 
um papel multifatorial na evolução da doença, interferindo também, na nutrição. Nesse 
sentido a estratégia de saúde da família pode contribuir de modo decisivo na monitorização 
dos cuidados nutricionais e reduzindo os riscos de ocorrência 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 Saúde do Espírito 
Santo, instituiu as diretrizes para a Política Estadual de Atenção Integral às Pessoas com 
Doença Falciforme e outras Hemoglobinopatias, sendo o Hospital Estadual Infantil Nossa 
Senhora da Glória de Vitória (HEINSG), a Unidade de Referência Estadual em Pediatria 
para realizar o atendimento de média e alta complexidade, além da urgência e emergência 
nesses pacientes. Essa foi a razão pela qual o HEINSG foi o local de escolha para a 
realização desta pesquisa.

Para a realização do diagnóstico precoce, foi instituída a Portaria no. MS-822, de 
06/06/2001 que regulamentou a triagem neonatal de várias doenças, incluindo a falciforme 
e outras hemoglobinopatias no Brasil (BRASIL, 2001). Um relatório da Comissão de 
Epidemiologia da Sociedade Brasileira de Triagem Neonatal (SBTN/2002) indicou que 
existe uma prevalência de 1 caso para cada 1329 nascidos vivos.  Mostrou ainda, que o 
tempo entre o diagnóstico e o início 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 Espírito Santo o 
serviço público de referência em triagem neonatal credenciado pelo Programa Nacional de 
Triagem Neonatal (PNTN) é a Associação de Pais e Amigos dos Excepcionais de Vitória 
(SBTN, 2003). 

O Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) é importante, pois além de 
promover o diagnóstico precoce da doença, contribui para informar e orientar os casais 
com chances de terem filhos com a doença falciforme, fazendo com que as famílias tomem 
decisões reprodutivas mais conscientes. A prática diária das famílias mostra que a noção 
de risco reprodutivo não se pauta somente nas informações recebidas nas sessões de 
aconselhamento genético, mas também na experiência prévia do cuidado à criança com a 
doença falciforme (GUEDES, 2012).

A importância do teste do pezinho está no estabelecimento do diagnóstico precoce 
e no início imediato de seguimento do paciente. O exame deve ser colhido entre o 7º e o 
30º dia de vida, nos hospitais ou nas Unidades de Saúde cadastradas, havendo atualmente 
119 postos de coleta em todo o Estado do Espírito Santo. O Laboratório da APAE de Vitória, 
baseado em parceria com a Secretaria de Estado da Saúde do Espírito Santo, analisa o 
material, sendo o resultado liberado em aproximadamente 10 dias (ESPÍRITO SANTO, 
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2013).
O HEINSG foi incorporado ao Programa de atendimento aos pacientes com 

doença falciforme, de acordo com estrutura preconizada pelo SUS, respeitando todas as 
diretrizes delineadas. Atualmente, 260 pacientes estão cadastrados no HEINSG e estão em 
acompanhamento multiprofissional, nos diferentes níveis de complexidade. 

Esse é um número expressivo de pacientes, mesmo não se conhecendo o 
número total de pacientes com a doença no Estado do Espírito Santo. A integralidade da 
assistência é aqui definida como um conjunto articulado e contínuo das ações e serviços 
preventivos e curativos, individuais e coletivos, exigidos para cada caso em todos os níveis 
de complexidade de assistência (MACHADO et. al, 2007).

O serviço de Hematologia do HEINSG é atualmente constituído hematologistas, e 
por uma equipe multidisciplinar composta por pediatras, enfermeiros, psicólogo, odontólogo, 
farmacêutico, psiquiatra, cardiologista e fisioterapeuta. O serviço foi desenhado para 
prestar atendimento ambulatorial, de urgência e emergência e de internação hospitalar em 
enfermaria, além de todo o serviço de apoio para o diagnóstico e tratamento da doença e 
suas complicações.

2 |  METODOLOGIA
Incluída uma amostra não probabilística constituída de 100 sujeitos na faixa etária de 

0 a 18 anos, acompanhados por familiares ou cuidadores, o que corresponde a 38,4% dos 
260 pacientes cadastrados no serviço. O atendimento foi realizado de modo sequencial e 
exclusivo pela pesquisadora, no ambulatório de Hematologia entre os meses de dezembro 
de 2012 a março de 2013.

Foram incluídos no estudo todos os pacientes na faixa etária 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 responsáveis, do Termo de 
Consentimento Livre e Esclarecido.

Para cumprir os objetivos propostos em relação aos dados quantitativos foram 
obtidas as informações referentes à data de nascimento; data do diagnóstico de doença 
falciforme; data de inserção do paciente no sistema de acompanhamento; cor; peso; 
altura; data do início do acompanhamento ambulatorial; data de realização dos exames 
preconizados; acesso aos protocolos de tratamento, e outros procedimentos. 

Para a avaliação do estado nutricional foi utilizado o Z-score do IMC, obtido a partir 
dos da relação entre o peso dividido pela altura ao quadrado e os insultos nutricionais 
agudos ou crônicos foram obtidos pela relação de Z-score de estatura para idade, sendo 
ambos os índices 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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versão 17.0. Para a estatística descritiva os dados foram apresentados através de 
proporções, médias, medianas, desvios-padrão e percentual. Para medir as associações 
entre as variáveis, adotou-se nível de significância de 5%, a um intervalo de confiança de 
95%.

3 |  PROTOCOLO DE ACOMPANHAMENTO
As pessoas com doença falciforme devem ser acompanhadas regularmente pelos 

serviços de referência em hematologia de sua região ou cidade. O intuito é de fornecimento 
de informação sobre a doença para os pais ou responsáveis, além da prevenção e 
tratamento das possíveis complicações. 

Uma vez diagnosticado com a doença falciforme, o paciente deverá iniciar 
acompanhamento em serviço de referência. A rotina estabelece os exames laboratoriais 
periódicos, consultas com hematologista, exames de imagem, imunização, avaliação 
oftalmológica, odontológica e cardiológica.

Como a gravidade clínica é variável faz-se necessário o acompanhamento integral 
dos pacientes objetivando tanto a prevenção como tratamento das complicações. Seguindo 
as diretrizes estabelecidas, o serviço de Hematologia do Hospital Infantil tem seu protocolo 
próprio onde são previstos a regularidade das consultas, exames a serem solicitados 
regularmente e condutas específicas relacionadas às complicações agudas e crônicas.

A utilização da hidroxiuréia, uma droga indutora da produção de hemoglobina fetal, 
constitui o avanço mais importante como aliada no tratamento desses pacientes, tendo 
impacto na melhora da qualidade de vida dos pacientes, reduzindo o número de crises 
vaso-oclusivas, número de hospitalizações, tempo de internação, ocorrência de síndrome 
torácica aguda e, possivelmente de eventos neurológicos agudos (STEINBERG, 2012; 
CANÇADO et al, 2009; BRUNETTA et al, 2010).

O ácido fólico é importante na formação das hemácias e há muitos anos faz parte do 
protocolo de tratamento da doença falciforme. Estudos revelam a existência de baixos níveis 
de ácido fólico em pacientes com anemia falciforme e a suplementação dessa vitamina 
pode reverter o atraso no desenvolvimento e reduzir o risco de doença cardiovascular e 
de acidente vascular cerebral (AL-YASSIN;OSEI;REES, 2012). Apesar desses benefícios, 
não existe uma política clara para a distribuição gratuita desse medicamento, para essa 
população.

A utilização regular de antibiótico profilático e vacinação contra Streptococcus 
pneumoniae, Neisseria meningitidis e Haemophilus influenzae B, constituem medidas 
importantes para minimizar as infecções e diminuir a mortalidade (BRUNETTA et al, 2010).

A ultrassonografia com doppler transcraniano, é um exame de imagem, que tem 
a capacidade de prever o risco de desenvolvimento de acidente vascular encefálico. 
A velocidade de fluxo sanguíneo nas grandes artérias cerebrais pode ser facilmente 
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avaliada por esse exame. O aumento da velocidade de fluxo significa estenose, redução, 
oclusão ou suboclusão. A litíase biliar é a complicação digestiva mais comum da anemia 
falciforme. O aumento da concentração de bilirrubinato decorrente da hemólise crônica 
resulta em precipitação e formação de cálculos na vesícula. O diagnóstico é feito através 
de ultrassonografia abdominal que deve ser realizada como rotina anual em indivíduos 
assintomáticos ou diante dos sintomas específicos, em especial a dor abdominal (GUMIERO 
et al.,2007). 

Dentre as alterações oculares presentes nos pacientes com doença falciforme, 
a retina e a mácula parecem ser os locais de maior suscetibilidade à oclusão vascular. 
Os pacientes se mantêm assintomáticos até estágios avançados, por isso a identificação 
precoce de retinopatia é de suma importância, uma vez que as lesões decorrentes da 
oclusão vascular podem ocasionar cegueira (SANTOS et al, 2012). Assim, são definidas 
nas políticas públicas, avaliações periódicas com oftalmologista a partir dos 10 anos de 
idade (BRASIL, 2012).

A relação entre anemia falciforme e a perda auditiva é documentada. A lesão na 
cóclea, porção do ouvido interno responsável pela audição, ocorre devido à falcização 
das hemácias, que interrompe o suprimento sanguíneo nessa região. A deficiência auditiva 
em crianças e adolescentes muitas vezes é despercebida ou subdiagnosticada, o que 
dificulta a intervenção especializada de maneira precoce. Neste sentido, é importante 
o acompanhamento especializado regular com audiometria periódica, além de políticas 
públicas que apoiem a reabilitação dos indivíduos falcêmicos com surdez neurossensorial 
(SILVA; NOVA; LUCENA, 2012). 

4 |  RESULTADOS
Foram eleitos para o estudo 100 pacientes e, devido a este número, os resultados 

serão apresentados em percentual ou em números 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 doença 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 avaliação do estado nutricional de acordo com o Índice 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 diferença estatisticamente 
significante (p=0,002) de acordo com a distribuição por faixa etária, conforme tabela 2.
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Variável Frequência

Gênero
Masculino
Feminino

52
48

Tipo de hemoglobina
HbSS
HbSC
βTalassemia

78
18
04

Cor
Branca
Preta
Parda

22
18
60

Tabela 1 – Perfil epidemiológico dos pacientes com doença falciforme em seguimento no ambulatório 
de hematologia do Hospital Estadual Infantil Nossa Senhora da Glória (n=100).

Fonte: Elaborado pela autora.

Avaliação nutricional
Idade (anos)

Total
< 5anos 5–10 anos >10 anos

Magreza acentuada 3 0 1 4
Magreza 0 0 2 2
Eutrofia 14 22 32 68
Risco de sobrepeso 6 0 0 6
Sobrepeso 0 8 3 11
Obesidade 3 5 0 8
Obesidade grave 0 1 0 1
Total 26 36 38 100

P=0,002.

Tabela 2 – Avaliação nutricional de acordo com índice de Peso por Estatura em pacientes com doença 
falciforme, em seguimento em ambulatório público de referência em Hematologia.

Fonte: Elaborado pela autora.

A estatura que pode representar insulto nutricional crônico estava alterada em 19% 
dos avaliados. O peso avaliado em menores de 10 anos indicou que 4% apresentaram 
peso elevado. A relação 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 distribuídos em 30 municípios do Espírito Santo, 4 da Bahia e 
1 de Minas Gerais. Do Espírito Santo, os municípios de maior representatividade foram os 
municípios de Serra (19 pacientes), Cariacica (11 pacientes), Vitória (10 pacientes) e Vila 
Velha (10 pacientes)..

Quanto à situação econômica das famílias entrevistadas, a renda média mensal 
foi de 1,6±1,2 salário mínimo, variando de 0,5 a 10 salários. Em 54% das famílias houve 
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relato de ganho de até um salário mínimo mensal, na faixa entre 1,5 e 2 salários (31%) 
e 15% ganhavam entre 2,5 e 10 salários mínimos. A renda familiar, em 56% dos casos, 
foi representada principalmente pelos benefícios sociais como bolsa família (37%), 
aposentadoria (15%) e 2% relatam renda por meio do Programa bolsa escola (Tabela 4).

Avaliação nutricional
Idade (anos)

Total p
< 5anos 5 – 10 

anos >10 anos

Índice de Estatura/Idade
Muito baixa estatura 1 5 4 10 0,142
Baixa estatura 0 3 6 9
Estatura adequada 25 28 28 81
Total 26 36 38 100

Índice peso/Idade
Muito baixo peso 0 1 - 1 0,660
Peso adequado 24 33 - 57
Peso elevado 2 2 - 4
Total 26 36 - 62

Índice Peso/Estatura
Magreza acentuada 2 - - 2 -
Eutrofia 15 - - 15
Risco de sobrepeso 6 - - 6
Sobrepeso 3 - - 3
Total 26 26

Tabela 3 – Avaliação nutricional pelo índice de Estatura por idade em pacientes com doença falciforme, 
em seguimento em ambulatório público de referência em Hematologia.

Fonte: Elaborado pela autora.

A distribuição per capita de acordo com o padrão do IBGE revelou que 43% dos 
entrevistados apresentavam renda per capita mensal de até ¼ do salário mínimo; 39% 
entre ¼ e ½ salário mínimo; 13% entre ½ e 1 salário mínimo e somente 5% com renda per 
capita acima de 1 salário mínimo, que no momento é de R$ 678,00 (Tabela 4).

De acordo com os dados relacionados à escolaridade, 16% dos pacientes se 
encontravam na educação infantil; 65% cursando o ensino fundamental e 1% com ensino 
médio incompleto. Os 18% restantes eram lactentes e estavam fora da faixa etária 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 às complicações relacionadas à doença falciforme, 
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caracterizada por internações recorrentes devido às crises álgicas, enquanto que em 10,3% 
não se observou relação direta com a doença. 

Quanto à escolaridade da mãe, 20% concluíram o ensino médio e 3% com formação 
superior. Enquanto no grupo de pai, 8% concluíram ensino médio e 17% com ensino 
superior completo, conforme evidenciado na tabela 4. 

Em relação ao recebimento de benefícios 44% afirmaram não receber nenhum tipo 
de benefício do governo. Por outro lado, 37% responderam que recebem “Bolsa Família”, 
como benefício principal (tabela 4).

Em relação aos arranjos familiares, a média de pessoas convivendo na mesma 
habitação foi de 4,7±2,6. Os pacientes avaliados convivem exclusivamente com a mãe 
(33%); com a mãe e o pai (47%); com os avós (5%); com a mãe e os avós (15%) e avós e 
tios (1%).

Quanto ao atendimento nos serviços 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% após 6 meses de idade conforme tabela 5.

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

Dos pacientes com idade adequada para a realização do exame, segundo a 
Portaria SESA-035-R/2012 (2 anos de vida), 73% já haviam sido submetidos ao Doppler 
Transcraniano. Dos 38 pacientes com indicação de avaliação oftalmológica 79% já 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 avaliação odontológica 39% dos pacientes informaram 
ter recebido avaliação ou realizado algum procedimento odontológico. Os atendimentos 
foram realizados nas Unidades Básicas de Saúde (15%); em serviços particulares (19%) e 
em outros serviços (5%). Nenhum paciente entrevistado recebeu atendimento odontológico 
no HEINSG, pela ausência do profissional e equipamentos para esse tipo de atendimento 
(Tabela 5).
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Variável                                                                                            N
Renda per capta*

Até 1/4 salário mínimo 43

> 1/4 < 1/2 salário mínimo 39

> 1/2 < 1 salário mínimo 13

> 1 salário mínimo 5

Escolaridade da mãe

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

Benefícios Governamentais

Bolsa família 37

INSS 15

Bolsa escola 2

Bolsa família e INSS 2

Não recebe 44

Principais cuidadores

Mãe 33

Mãe e pai 47

Avós 5

Mãe e avós 14

Avós e tios 1

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

Fonte: Elaborado pela autora.

* Modelo IBGE.

Na investigação sobre o tratamento farmacológico todos os familiares afirmaram 
usar ácido fólico 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 
profilática e 28% estavam em uso de Hidroxiuréia (Tabela 5). 

Quando questionados em relação ao uso e indicação da Hidroxiuréia, foi observado 
que a medicação foi indicada em pacientes com crise álgica de repetição (78%), devido a 
acidente vascular encefálico (7%) e em 15% devido à infecção de repetição, crise álgica 
associada à infecção de repetição, sequestro esplênico e necrose asséptica de cabeça de 
fêmur.  

Variável Frequência
Primeira consulta com Hematologista
< 3 meses de idade 45%
Entre 3 e 6 meses de idade 14%
Após 6 meses de idade 41%
Realização teste do pezinho

Entre 2º e 8º dia de vida 72%
Entre 9º e 30º dia de vida 14%
> 30º dia de vida 2%
Não foram submetidos ao teste 12%
Realização de exames (conforme indicação do protocolo)
Doppler trancraniano 73%
Avaliação oftalmológica (fundo de olho) 79%
Exames laboratoriais 100%
Exames de imagens 100%
Aconselhamento genético 97%
Avaliação ondontológica 39%
Medicamentos
Uso de Hidroxiuréia 28%
Uso de Ácido Fólico 100%
Uso de analgésicos 100%
Dificuldade no acesso ao medicamento
Analgésicos 4%
Penicilina Benzatina 2%
Ácido Fólico 23%

Tabela 5 – Caracterização clínica de 100 pacientes com doença falciforme no ambulatório de 
Hematologia do Hospital Infantil Nossa Senhora da Glória. 

Fonte: Elaborado pela autora.

Na avaliação do acesso aos medicamentos básicos indicados no protocolo de 
seguimento dos pacientes com anemia falciforme, 23% dos entrevistados relataram alguma 
dificuldade na obtenção do medicamento e o mesmo percentual informou a necessidade 
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de compra do ácido fólico (Tabela 6). Em relação à aquisição de analgésicos 4% afirmaram 
alguma dificuldade no fornecimento da medicação nas Unidades Básicas de Saúde. Por 
outro lado, em relação ao acesso à penicilina benzatina apenas 2% dos entrevistados 
afirmaram alguma dificuldade na aquisição da medicação nas Unidades Básicas de Saúde 
e 3 fizeram compra da medicação. 

5 |  CONSIDERAÇÕES FINAIS 
O presente estudo teve como objetivo analisar a efetividade de um serviço de 

referência estadual no atendimento a crianças e adolescentes com doença falciforme, de 
acordo com as definições contidas na legislação federal e estadual. Seguindo essa premissa, 
buscou-se avaliar os procedimentos relacionados ao atendimento médico especializado e 
multiprofissional, as medidas de prevenção e de tratamento das complicações empregados 
no serviço. 

Os dados epidemiológicos referentes ao gênero, caracterização do tipo de 
hemoglobina estão de acordo com a literatura (RODRIGUES et al, 2011) (SOUZA, et al, 
2011) (FELIX; SOUZA; RIBEIRO, 2010) . 

Com relação à etnia, os resultados encontrados não correspondem ao que é 
encontrado na literatura, uma vez que tem sido relatado predomínio de negros seguidos de 
pardos (FELIX; SOUZA; RIBEIRO, 2010). Enquanto a nossa amostra, em 60% dos casos 
foi constituída por pardos. Essa diferença pode ser explicada pela miscigenação observada 
no Brasil, como também pelas características específicas dos povos que colonizaram o 
Espírito Santo, em especial, os europeus (SANTOS, 2005). 

Anemia falciforme tem manifestações multissistêmicas e está associada com 
morbidade e mortalidade elevada (ANIMASAHUN et al. 2011) e a desnutrição contribui para 
a ocorrência de riscos adicionais. É paradigma de que crianças e adolescentes com anemia 
falciforme tendem a evoluir com prejuizo no crescimento físico com as diferentes formas de 
magreza e baixa estatura (ANIMASAHUN et al. 2011; COX et al. 2011; NIKHAR, 2012), em 
decorrência dos efeitos nutricionais, metabólicos e baixos níveis de hemoglobina (CHAWLA, 
et al. 2013), mas os reais motivos do baixo crescimento ainda são mal compreendidos (Al-
SAQLADI et al. 2010). Apesar disso, o aumento das necessidades de calorias, proteínas e 
carências em zinco, ácido fólico 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 vêm apresentando 
comportamento semelhante à população geral em relação ao excesso de peso, foi 
confirmado em nosso estudo, uma vez que 26% dos pacientes preencheram os critérios 
estabelecidos pela Organização Mundial da Saúde. Por outro lado, a baixa estatura que 
reflete a possibilidade de insulto nutricional crônico foi observada em quase 20% dos 
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avaliados. Isso indica que embora os pacientes apresentem um percentual importante de 
insulto nutricional crônico o risco de sobrepeso já ultrapassa a condição de desnutrição.

Esta pesquisa revelou que 29% das crianças e adolescentes apresentavam 
defasagem escolar para a série, e que quando questionados a grande maioria (89,6%) 
atribuíram a faltas escolares associadas às complicações das doenças. Cabe aqui, uma 
discussão mais abrangente sobre os reais motivos das perdas escolares, porque mais do 
que déficit intelectual pertinente à própria doença há indícios de que as perdas escolares 
são decorrentes das faltas excessivas que, de acordo com cada caso, poderiam ter sido 
abonadas. A literatura sugere que crianças com doença falciforme apresentam problemas 
de ajustamento escolar. Estudos sobre a competência acadêmica de crianças com doença 
falciforme citam a presença de déficit cognitivo e intelectual (SANTOS, MIYAZAKI, 1999). 

Pesquisas indicam a existência de déficit cognitivo e diminuição da extensão de 
memória, em crianças com doença falciforme e parece existir uma associação 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 não é 
clara e pode envolver componentes centrais e periféricas de processamento auditivo, mas 
os efeitos da doença  parecem variar na dependência do nível de risco socioambiental da 
criança. (SCHATZ; ROBERTS, 2005).

As faltas às aulas estão associadas a dificuldades de aprendizagem e repetência 
escolar e essa preocupação deve ser considerada e valorizada na evolução escolar de 
pacientes com anemia falciforme. Nesse sentido o Ministério da Saúde, através da Agência 
Nacional de Vigilância Sanitária, produziu diversos manuais, dentre eles um Guia sobre 
Doença Falciforme para os Professores (ANVISA, 2003).

A escola é um espaço de grande importância para o desenvolvimento intelectual 
e social das crianças. É imperativo, portanto, a existência de diálogo entre saúde e 
educação, através da divulgação do conhecimento e treinamento dos professores, o que 
pode minimizar a defasagem escolar das crianças e adolescentes com anemia falciforme. 

Para estudantes internados ou em atendimento ambulatorial, as Secretarias 
de Educação e de Saúde devem oferecer alternativas para que os doentes continuem 
estudando até se tornarem aptos para retornarem à escola. A classe hospitalar é uma 
modalidade de atendimento pedagógico e deve favorecer o desenvolvimento de atividades 
pedagógicas, mas, para tanto deve ter mobiliário adequado, instalações sanitárias próprias, 
completas, suficientes e adaptadas, além de espaço ao ar livre para atividades físicas e 
ludopedagógicas (CNE/CEB, 2001; SESAB; SEC, 2008: CNE/CEB, 2009).

A pesquisa constatou baixa escolaridade da mãe e do pai, além de renda per capita 
familiar muito reduzida, indicando situação de pobreza. Essa condição também pode 
interferir para o insucesso escolar, além de interferir diretamente na saúde de crianças 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 mãe e a avó juntamente com a mãe, também se mostrou de grande 
importância. O padrão familiar aqui observado, não representa uma característica exclusiva 
de familiares de pacientes com anemia falciforme, mas indica um padrão muito diferente 
daquele observado no inicio desse século, que era hierarquizado na figura masculina 
e como detentor do poder, em especial o econômico. Mudanças sociais, políticas e 
econômicas tiveram grande influência nos arranjos familiares observados na atualidade 
em que a estrutura familiar tradicional constituída por pai, mãe e filhos, não é mais a única 
forma de relacionamento familiar (HINTZ, 2001).

O quantitativo de lares chefiados por mulheres está aumentando rapidamente no 
Brasil, indicando que as mulheres vêm ocupando uma posição social cada vez maior 
no contexto atual das famílias brasileiras, como chefe e provedoras do sustento da 
família e esses novos arranjos familiares, embora comuns, contrariam os preceitos do 
patriarcado e contestam modelos tradicionais. As constituições familiares tradicionais 
foram gradativamente sendo substituídas por famílias monoparentais, com predominância 
das mulheres como chefes de casa. O envelhecimento da população com aumento da 
expectativa de vida também justifica a participação dos avós como provedores (PERUCCHI; 
BEIRÃ, 2007).

Esta pesquisa mostrou que a maioria dos recém-nascidos realizou o teste do pezinho, 
entre o 2º e o 8º dia de vida (72%). É inquestionável que a precocidade do diagnóstico e 
tratamento favorece a tomada de medidas preventivas que podem interferir positivamente 
na evolução da doença (FELIX; SOUZA; RIBEIRO, 2010). 

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

Recomenda-se que os pacientes devem iniciar o acompanhamento com hematologista 
antes dos três meses de idade, momento em que deve ser prescrita a Penicilina Benzatina 
profilática, ácido fólico e realização de imunizações 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 três meses de idade. É 
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 atribuído à dificuldade que as famílias têm para conseguir marcar a 
primeira consulta no ambulatório de hematologia do HEINSG, e isto se deve, em parte, ao 
número reduzido de hematologistas que atendem no ambulatório considerado serviço de 
referência para atendimento a esses pacientes.

O aconselhamento genético tem por objetivo orientar os pacientes sobre a tomada 
de decisões em relação à reprodutividade. Os indivíduos são conscientizados do problema, 
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sem serem privados de seu direito de decisão reprodutiva. Os pais de uma criança 
com a doença falciforme têm dificuldade para entender como o filho herdou a doença 
(GUIMARÃES; COELHO, 2010).

O aconselhamento genético é importante porque o nascimento de uma criança 
com deficiência confronta toda a expectativa dos pais, e a família é acometida por uma 
situação inesperada. Os planos de futuro para essa criança são abdicados, e a experiência 
de parentalidade deve ser ressignificada. A família passa por um processo de superação 
e aceitação da deficiência e institua um ambiente familiar propício para a inclusão dessa 
criança (SILVA; DESSEN, 2001). Mesmo depois do impacto inicial, a presença de uma 
criança com alguma deficiência 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 família, seus valores e papéis. A flexibilidade com 
que a família irá lidar com a situação depende das experiências prévias, aprendizado, 
reorganização de valores, personalidade dos seus membros e objetivos da família 
(AMIRALIAN,1986).

Em relação a exames laboratoriais 73% relataram inexistência de dificuldades 
durante o seguimento ambulatorial. Esse é um indicativo de cumprimento adequado da 
política pública estadual. Para o Doppler transcraniano, esse índice é superior ao relatado 
por Eckrich et al. (2013) que na avaliação de 338 crianças, esse exame foi realizado em 
68,5% da amostra avaliada.

A assistência odontológica, os cuidados de fonoaudiologia e otorrinolaringologia 
foram fragilidades do serviço, tendo em vista que dos 39% dos pacientes submetidos ao 
tratamento odontológico, tiveram que recorrer a outros serviços.

Evidenciou-se também que existiu uma compreensão sobre a necessidade do uso 
de ácido fólico, tendo em vista, que mesmo tendo que fazer a compra da medicação, 100% 
fizeram uso regular desse medicamento. Ainda em relação ao ácido fólico, a Secretaria da 
Saúde deveria fornecer a medicação em gotas, para facilitar o uso em crianças. 

A hidroxiuréia, por ser medicação de uso crônico, para aqueles que preencheram 
os critérios de uso, deveria ser disponibilizada para o HEINSG. Considerando a situação 
de baixos salários observada na maioria da clientela usuária do serviço, a aquisição da 
medicação vinculada ao momento da consulta ambulatorial contribuiria para a redução dos 
custos com transporte e reduziria a necessidade de falta ao trabalho dos responsáveis.

Ao analisar a efetividade do serviço de referência no atendimento integral do 
paciente com doença falciforme, sobre o prisma da capacidade de atingir resultados com 
um trabalho de qualidade, foi observado que o serviço logrou êxito em muitos quesitos. 

Os resultados apontaram também que o HEINSG cumpriu, em sua maioria as 
exigências estabelecidas pela recente Portaria Estadual SESA-035-R, de 27/02/2012 que 
assegura o atendimento integral ao paciente com doença falciforme. Vale ressaltar que 
o instrumento de avaliação construído foi de extrema importância para aquisição desses 
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resultados. 
Observou-se que apesar de resultados satisfatórios em muitos aspectos, a 

assistência de forma integrada aos pacientes com doença falciforme ainda é um alvo a 
ser perseguido. Os passos na produção de toda linha do cuidado devem ser realizados 
por muitos atores, e ainda há pontos que precisam ser melhorados como, por exemplo, 
realização de audiometria, avaliação e acompanhamento odontológicos sistemáticos e 
rotina de avaliação nutricional. 

No que tange à avaliação nutricional a pesquisa revelou um intrigante resultado 
em relação ao excesso de peso (26%). A estatura que pode representar insulto nutricional 
crônico 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 desnutrição. 

A pesquisa conseguiu detectar pontos deficientes e pontos satisfatórios em um 
serviço de referência estadual. Espera-se que por intermédio desses dados sejam 
providenciadas as melhorias necessárias e maximizados os resultados já positivos.

Acredita-se que esta pesquisa pode oportunizar uma ampla discussão que 
aponte novos caminhos para melhorar o acesso ao atendimento global, multidisciplinar 
e de qualidade nos diversos níveis de complexidade e da forma como o paciente e seus 
familiares possam ampliar os conhecimentos sobre os seus direitos sociais e o curso da 
doença, facilitando a maior adesão ao tratamento e evitando as complicações. 
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