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Perfil dos pacientes pediatricos portadores de doenca falciforme internados
no Hospital da Crianca das Obras Sociais Irma Dulce em Salvador (BA)

Profile of pediatric patients with sickle cell disease admitted to Children's Hospital of the Irma Dulce
Social Works in Salvador (BA)

Ariadne Carvalho Godinho', Ivana Paula Ribeiro Leite’

Descritores: Resumo

Epidemiologia, Objetivos: Tragar o perfil dos pacientes com doenga falciforme (DF) internados no Hospital da Crianga das Obras Sociais
Anemia Falciforme, Irm3 Dulce (HC-OSID) em Salvador/BA. Métodos: Consiste em um estudo descritivo por meio da anélise dos dados de
Hematologia, internamentos registrados no livro da Residéncia Médica em Hematologia Pediatrica e no Sistema de Informag&o Hospitalar
Pediatria do HC-OSID, no periodo de margo de 2018 a marco de 2019. Resultados: A principal causa de internamento é por crise
vaso oclusiva (59,5%) e a faixa etaria mais afetada é de 1 a 5 anos (30%). Pacientes oriundos da capital baiana somam
65%. O tempo médio de internamento é de seis dias. A maioria dos pacientes ainda ndo usa hidroxiureia e 6% nao fazem
acompanhamento ambulatorial regular. Conclus6es: Conhecer o perfil dos pacientes com DF atendidos no HC-OSID pode
servir como base para a melhoria dos cuidados especificos que esse publico necessita e para a elaboragdo de medidas de
deteccdo precoce da doenga e de implementagdo de centros de referéncia no interior do estado.

Headings: Abstract

Epidemiology, Objectives: To describe the profile of patients with sickle cell disease admitted to the Childrens Hospital of the Irma Dulce
Anemia, Social Works in Salvador city, Brazil. Methods: Descriptive study through the analysis of hospitalization data registered
Sickle Cell, in the book of Medical Residence in Pediatric Hematology and in the Hospital Information System, from March 2018 to
Hematology, March 2019. Results: The main one cause of hospitalization is due to occlusive vessel crisis (59.5%) and the age group
Pediatrics. most affected is from 01 to 05 years (30%). Patients from Salvador city, capital of Bahia state, account for 65%. The
average hospital stay is six days. Most patients still do not use hydroxyurea and 6% do not undergo regular outpatient
follow-up. Conclusions: Knowing the profile of patients with sickle cell disease can serve as a basis for improving the
specific care that this public needs and for the development of actions for the early detection of the disease and the
implementation of reference centers in the interior of the state of Bahia.
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A doenca falciforme (DF) é uma das enfermidades mais
comuns no mundo. Trata-se de um conjunto de patologias
hematoldgicas crbnicas e hereditarias que tem em comum
a presenca da hemoglobina S (HbS) nas hemacias. A HbS,
guando desoxigenada e em alta concentracao, apresenta uma
mudanca em sua conformacdo e assume a forma de foice,
gerando o fendmeno vaso oclusivo, que causa dor aguda e
cronica, principal caracteristica clinica da DF e principal motivo
de internamento’.

O gene da hemoglobina S é de alta frequéncia no Brasil,
sendo mais comum nas regides Sudeste e Nordeste. Estima-
-se que trés mil criangas por ano nascem com essa doenga no
pais?, com tendéncia a atingir parcela cada vez mais significa-
tiva da populac¢do devido ao alto grau de miscigena¢do3. Por
esse motivo, a doenca falciforme pode ser considerada um
problema de saude publica no pais.

Trata-se de uma enfermidade hereditaria de curso
cronico, que causa um grande impacto em toda familia e, por
isso, todos os aspectos que a envolvem precisam ser bem
conhecidos pelos servigos de saude®. Uma doenca crénica é
fonte de estressores permanente, podendo gerar dificulda-
des no relacionamento familiar, na interacdo com colegas,
no rendimento académico e no desenvolvimento de uma
autoimagem positiva®.

O presente estudo tem o objetivo principal de tragar
o perfil das internagdes de pacientes com DF no Hospital da
Crianca das Obras Sociais Irm3 Dulce (HC-OSID) em Salvador/
BA, para que os resultados possam servir como base para a
melhoria dos cuidados especificos que esse publico necessita e
para a elaboragdao de medidas de detec¢do precoce da doenca
e de implementacéo de centros de referéncia no interior do
estado.

O estudo é descritivo e foi realizado por meio da andlise
dos dados de internamentos de pacientes com DF registrados
no livro de anotagdes da Residéncia Médica em Hematologia
Pediatrica e no Sistema de Informagao de Prontuarios do
HC-OSID. O recorte temporal foi de margo de 2018 a margo
de 2019, ndo havendo separagdo quanto aos genotipos es-
pecificos das hemoglobinopatias. As informag&es priorizadas
foram sexo, faixa etdria, motivo e tempo de internamento,
acompanhamento ambulatorial, local de residéncia dos pa-
cientes, utilizacdo de hidroxiureia.

O total de internamentos no periodo estudado foi de
90, sendo 52% de pacientes do sexo feminino. A faixa etaria de
maior frequéncia foi entre 1 e 5 anos (30%), seguida pela faixa
de 5a10anos (28%), conforme Figura 1. Resultado semelhante
quanto a faixa etaria das internagGes pediatricas por DF foi
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Figura 1. Porcentagem dos pacientes por faixa etaria.

encontrado em um estudo® realizado no Espirito Santo, em
2016. Dos pacientes pesquisados, 17% apresentaram média
de trés reinternagées no periodo de um ano. O periodo médio
de internamento foi de seis dias, com permanéncia minima
de trés e maxima de 16 dias.

As causas de internac¢Ges foram crise vaso oclusiva
(59,5%), sindrome toracica aguda (19,5%), febre sem foco
definido (11%), sequestro esplénico (8%) e pds-operatério
de colecistectomia (2%). As crises algicas ocasionadas pela
obstrucdo da microcirculagdo corpdrea sdo um dos prin-
cipais sintomas da doenca falciforme, sendo responsavel
pela maioria das internagGes e atendimentos emergen-
ciais’. Dentre o grupo estudado, apenas 18% faziam uso
da medicac¢do hidroxiureia na dose média de 18.6mg/kg.
Em outro estudo, realizado também na cidade de Salvador,
contatou-se que apenas 31% dos pacientes com DF faziam
uso deste medicamento®. A hidroxiureia é um medicamento
proprio para DF, que tem como uma das formas de agdo
o aumento da hemoglobina fetal e, consequentemente,
diminuicdo dos eventos agudos da doencga. Dessa forma,
é desejavel que esse medicamento seja prescrito para um
maior niumero de portadores de DF. Contudo, para que
isso ocorra, é necessario o acompanhamento regular do
paciente com um hematologista.

A Unica opcdo curativa para a DF até o momento é o
transplante de células-tronco hematopoéticas aparentado,
indicado a criangas que tenham doador compativel na familia’
e que apresentam casos graves como, por exemplo, ocorréncia
de acidente vascular cerebral. Entretanto, o crizanlizumabe,
uma medicacdo que atua na subrregulacdo da P-selectina em
células endoteliais e plaquetas, pode contribuir para as inte-
ragdes célula-célula que estdo envolvidas na patogénese da
vaso-oclusdo®, prometendo minimizar crises de dor falciforme
e, assim, melhorar a qualidade de vida dos pacientes com DF.
No entanto, ndo se verificou no estudo nenhum paciente que
faz uso desse medicamento.



Em relagdo ao acompanhamento de pacientes com DF,
23% fazem no HEMOBA, como se observa na Figura 2. O que
chama atengdo é que 6% dos pacientes ndo fazem acompa-
nhamento regular, muito provavelmente pela distancia do seu
municipio domiciliar da capital baiana, haja vista que poucas
cidades do interior do estado possuem assisténcia especiali-
zada em hematologia pediatrica.

Figura 2. Unidades de Saude onde os pacientes fazem acompanhamento
ambulatorial.

Do grupo estudado, 65% sdo oriundos de Salvador, con-
forme ilustrado na Figura 3. Mesmo sendo minoria, pacientes
do interior do estado somam uma quantidade significativa e,
por isso, acaba gerando o debate sobre a descentralizag¢do do
atendimento especializado em hematologia pediatrica. Neste
contexto, o atendimento especializado em DF deve ser ofer-
tado também em outras regiGes do estado, visando uma me-
Ihor assisténcia aos pacientes, tendo em vista os transtornos
(logisticos e financeiros, dentre outros) das familias em viajar
grandes distancias para receber o atendimento adequado.

Figura 3. Regides da Bahia de onde os pacientes eram oriundos.

As politicas publicas em saude precisam caminhar para
uma assisténcia universal que inclui, dentre outras coisas,
uma maior adesdo ao tratamento. As demandas assistenciais
referentes as marcacGes de consultas especializadas, realizagdo

de exames de alto custo, internagGes hospitalares e cirurgias
eletivas ainda n3o estdo estruturadas/reguladas na rede de
atencdo a saude, o que afeta significativamente a atencdo
integral a esses pacientes®.

A abordagem adequada ao paciente com doenga fal-
ciforme depende da atuagdo de equipe multiprofissional, da
participa¢do da familia e da comunidade, visando sempre a
integralidade das a¢Oes de saude para uma assisténcia qua-
lificada®. Assim, fica clara a necessidade do paciente com DF
ser atendido por uma equipe de profissionais especializados
na cidade ou regido em que reside, até mesmo para uma
assisténcia mais adequada.

O perfil de pacientes pediatricos internados por do-
enca falciforme apresentado neste estudo tem potencial de
auxiliar na elaboracdo de medidas de atenc¢do a saude para
os portadores da doencga. A principal causa de internamento
é por crise vaso oclusiva, sendo que poucos pacientes fazem
uso de hidroxiureia, um medicamento préprio que diminui os
eventos agudos da DF. Hd um numero significativo de pacien-
tes oriundos do interior da Bahia. Logo, o acompanhamento
regular deles com hematologistas pediatricos na cidade ou
regido onde residem deve ser priorizado, visando um atendi-
mento mais adequado e integrado. Para isso, é fundamental a
implementacdo de centros de referéncia também no interior
do estado para o diagndstico precoce, a reducdo da morbidade,
das internagdes e dos custos associados ao acompanhamento
clinico e, principalmente, a melhoria na sobrevida e na qua-
lidade de vida das criancas com DF, em especial as menores
de cinco anos.
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