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Resumo

A alta prevaléncia da doenca falciforme compde um dos maiores problemas de satide publica do Brasil. Nesse sentido, é imprescindivel a obtencao do
diagnéstico precoce para evitar o aparecimento de outras doencas e infec¢ées mais graves que podem debilitar ainda mais a satide do paciente. Foi
realizada uma revisdo sistematica da literatura baseada em estudos primdrios a partir de pesquisas de artigos com base no banco de dados da SciELO,
PubMed e Google Académico. A doenca falciforme pode apresentar diversas manifestagoes clinicas nos érgaos. O pulmao é um dos 6rgaos mais afetados
pela anemia, causando principalmente a sindrome tordcica aguda (STA). A patologia também esta associada a anormalidades renais, a retinopatia e ao
priapismo. Considera-se de maiorimportancia realizar exames periddicos, pois a doenga pode se apresentar assintomatica e suas complicagées também
podem permanecer até em estagios avancados.
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Abstract

The high prevalence of sickle cell anemia disease makes up a major public health problems in Brazil, aiming this subject is essential to getting early
diagnosis to prevent the onset of other diseases and more severe infections that can further weaken the health of the patient. A systematic review of
the literature based on primary studies was conducted from research articles based on the SciELO database, PubMed and Google Scholar. Sickle cell
anemia disease may have different clinical manifestations in organs. The lung is one of the organs most affected by anemia, causing mainly Acute Chest
Syndrome (ACS). This pathology is also associated with renal abnormalities, retinopathy and priapism. It is considered of most importance to do periodic
exams because the disease may present asymptomatic and complications attributed these can also remain in advanced stages.
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INTRODUCAO

Um dos maiores problemas de satide publica no Brasil é
a prevaléncia da anemia falciforme, uma hemoglobinopatia
hereditaria que estd relacionada a uma alteracao da globina
beta da hemoglobina. Essa alteracdo se da pela troca da
hemoglobina A (HbA) por uma hemoglobina mutante, a
hemoglobina S (HbS), porém sé héa ocorréncia da anemia
falciforme se houver a homozigose (SS) com o paciente, ou
seja, se ele recebeu o gene da hemoglobina S de ambos os
pais. No entanto, se ele receber a hemoglobina S de um dos
pais e do outro a hemoglobina A, ele é portador do traco fal-
ciforme, ndo apresentando sintomas, e s6 possui importancia
clinica em caso de aconselhamento genético e casos como a
gravidez. No estado gestacional é requerida maior atencao,
pois nesse periodo acontecem maiores complicagdes clinicas
associadas a doenca.”

Um estudo realizado em 2013 com criancgas e adoles-
centes mostrou que a doenca falciforme esta associada a
limitacdes nos aspectos sociais, emocionais e escolares,
apresentando reducdo em todos eles em comparacao a
outros da mesma idade.*® Outro estudo também indica
que pelo menos 50% dessas criancas e adolescentes
demonstram problemas psiquiatricos, como depressao,
autoestima baixa e ansiedade, que podem se agravar com
o passar da idade,” além de apresentarem hipertensao,®
lesGes pulmonares,®” retinopatia,® dentre outras com-
plicagdes. Outro estudo realizado em 1998 aponta, com
base em evidéncias cientificas, que a anemia falciforme
pode provocar doencas cardiacas.® Nos demais, indicam
também o surgimento de priapismo."™ No que concerne
ao tratamento, novos métodos tém sido pesquisados,”
além de outros ja utilizados.™ Com relacdo aos novos
métodos, vém sendo estudadas moléculas que reduzem
a polimerizacdo das hemacias.>'

O diagndstico da doenca falciforme é realizado a partir
do método de eletroforese da hemoglobina, da focalizacao
isoelétrica ou cromatografia liquida de alta performance
(HPLC)." O diagndstico prematuro da patologia evita
complicagées futuras e fornece melhores oportunidades de
tratamento para o portador."® A doenca pode apresentar
variados graus de gravidade em consequéncia de combi-
nacao entre a hemoglobina S com outras hemoglobinas
anormais (ex.: gene da hemoglobina C).®

O objetivo deste trabalho foi avaliar a importancia do
diagndstico precoce na anemia falciforme para evitar o
agravamento da doenca e o surgimento de complicacbes
associadas, além de apresentar tratamentos clinicos e alter-
nativos para controle ou cura da doenca através da revisao
sistematica da literatura. Por esta razéo, foram analisados e
selecionados artigos que comprovam a eficacia do diagnos-
tico precoce em portadores da anemia falciforme, também
relatando novos métodos terapéuticos.

METODOLOGIA

Foi realizada uma revisao sistematica da literatura baseada
em estudos primarios com base no banco de dados da SciELO
(https://scielo.org/en/), da PubMed (https://www.ncbi.nlm.
nih.gov/pubmed/) e do Google Académico (https://scholar.
google.com.br/) mediante pesquisa direta realizada na lin-
guagem inglesa e portuguesa, por meio do termo “Anemia
Falciforme”, e por consulta no DeCS (http://decs.bvs.br/)
através da utilizacdo das mesmas palavras, resultando dessa
busca o termo“Anemia Sickle Cell”, posteriormente utilizado
como estratégia de pesquisa no banco de dados da PubMed,
conforme dados apresentados naTabela 1. Foram utilizados
38 trabalhos, todos tendo sido incluidos por apresentarem
argumentos que sao relevantes ao nosso tema, como é
mostrado na Figura 1.

Os artigos selecionados foram publicados no periodo de
1998 a2019. Os critérios de exclusao utilizados foram artigos
que nao apresentaram especificamente os tratamentos e os
diagndsticos para o controle da patologia. Os critérios de
inclusdo se basearam nos artigos que demonstraram preci-
samente solucdes e pesquisas para o aumento da qualidade
e expectativa de vida dos portadores.

Trabalhos selecionados para a revisao sistematica.

Banco de dados de busca N. de relatos identificados
Google Académico 8

PubMed N

Scielo 18

QOutras fontes 1

Total 38
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Fluxograma dos trabalhos selecionados.

RESULTADOS/DISCUSSAO

Segundo Martins et al., 1998, uma das complicacées
estd envolvida com alteragdes fisicas no fluxo sanguineo
que decorre a partir da rigidez das hemdcias, processo
que pode levar a obstrucao, a isquemia e a dano organico
irreversivel ao coracéo.

O pulméao é um dos 6rgdos mais afetados pela doenca
podendo causar morbimortalidade, principalmente devido a
sua vulnerabilidade aos eventos vasos-oclusivos provocados

pela anemia falciforme.” Suas complicagdes mais comuns
abrangem sindrome toracica aguda (STA), hipertensao pulmo-
nar,asma e casos infecciosos, como por exemplo a pneumonia,
sobretudo em criancas, apresentando uma alta prevaléncia
de mortalidade." O método da espirometria é adequado
para as adversidades pulmonares por possuir baixo custo e
ser de facil acesso.1”

No caso da STA, essa se torna ainda mais grave durante
agravidez, provocando sintomas clinicos como dor toracica,
tosse, febre e hiperventilagdo. Essa sindrome gera uma lesdo
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pulmonar provocada sobretudo por infeccao, embolia gordu-
rosa e sequestro de células falciformes nos vasos pulmonares,
levando ao infarto pulmonar.”’ De acordo com Hsien et al,,
2012,% a doenca falciforme também esta relacionada com
as anormalidades renais, pois estima-se que 1/3 dos jovens
portam a nefropatia. A incapacidade de concentragao uri-
naria, defeito na acidificacao urinaria, excrecao de potassio
e disturbios glomerulares, como proteinuria e hiperfiltracdo
glomerular, também estao dentre as anormalidades renais
provocadas, levando a um aumento da pressao arterial gra-
dualmente com a idade do individuo.

Além destas complicacbes citadas, a regiao ocular é
também bastante afetada pela anemia falciforme, levando
a alteragdes na retina.® No demais, podem ocorrer outros
sintomas como atraso no crescimento, frequentes crises
dolorosas e maior suscetibilidade a acidentes cerebrais.”)
Uma alteracdo muito comum que envolve os homens é o
priapismo, que é um estado de ere¢ao peniana prolongada
e dolorosa que pode persistir por até mais de quatro horas
sem estar associada a estimulos sexuais."?

Todas as complicagdes citadas podem ser controladas a
partir de um diagnostico precoce para reduzir significativa-
mente a morbimortalidade da doenca.’® E imprescindivel
que o diagndstico seja realizado na triagem neonatal, para,
desta forma, identificar terapéutica adequada para precaver
implicagbes e 6bito."” Para tal triagem, o teste mais adequado
é 0 do pezinho, auxiliando na detec¢ao precoce dessa hemo-
globinopatia, e deste modo, viabilizando acompanhamento
aos pacientes antes que estes apresentem sintomas severos
e, consequentemente, prevenindo implicagdes futuras.'®
Porém, o estagio tardio da doenca, ou seja, na adolescéncia
ou nafase adulta,? acarreta um problema maior para a satide
do paciente, e o diagnostico mais eficiente nestes casos é
a técnica de eletroforese de hemoglobina.’>?" Quando o
individuo é portador do traco falcémico ou da anemia, é
recomenddvel que este realize o mapeamento genético
para o acompanhamento clinico, principalmente em casos
de gravidez."®

Na infancia as implicagées consequentes da doenca
apresentam-se ainda mais complicadas, pois esta é uma
fase que condiz com o mais importante periodo do desen-
volvimento humano.” A doenca falciforme constitui um
grande problema de satide publica no Brasil e a enfermidade
é mais predominante na populacdo negra e parda, porém,
atualmente essa anemia pode atingir também individuos
caucasianos devido a miscigenacao.??

O tratamento indicado proveniente do diagnéstico
neonatal é a indicacdo de penicilina profilatica, utilizada
para combater infec¢des e recomendada para criancas até
cinco anos de idade.?” Muitos estudos tém observado a
terapia a base do hidroxiureia®?* como a mais adequada, ja
que ela diminui as crises dolorosas e o sequestro esplénico,
aumenta a concentracdo de hemoglobina por ter afinidade
com o oxigénio e leva a reducdo das transfusdes sanguineas
e das hospitalizagdes decorrentes da doenca,?" porém este
medicamento reduz o numero de leucécitos na circulacao
do individuo.?” Ha outros modos terapéuticos que também
podem ser utilizados para o controle da anemia, inclusive
vém sendo pesquisados os beneficios da suplementacao
com Vitamina D na doenca.®

Segundo a literatura, determinadas moléculas estao
sendo estudadas e tém apresentado alta potencialidade
de modificacdo quimica da hemoglobina, o que reduziria
o processo de polimerizagdo."'>' Através das pesquisas
também tem sido avaliado que os antioxidantes auxiliam no
tratamento da patologia,?® e o uso de magnésio por meio
da via intravenosa auxilia no controle das crises dolorosas
agudas, podendo reduzir o periodo de internacao."” O zinco"™
e o 6xido nitrico também tém mostrado grande potencial
para colaborar com o tratamento.®”

Além destas terapias, uma nova pesquisa tem mostrado
a benevoléncia da transfusdo de hemdcias rejuvenesci-
das®?®?, apresentando resultados mais satisfatérios do que
a transfusao sanguinea convencional.®® Porém outro estudo
tem apresentado as desvantagens com relacdo a transfu-
sao, como por exemplo a associagdo com reacgao tardia e a
sobrecarga de ferro.®" Outra revisao literaria tem mostrado
altas propriedades medicinais de Cajanus cajan (espécie de
feijdo) que possui compostos que ajudam a inibir o processo
de falcizacao dos eritrécitos, consequentemente evitando a
hemdlise destes.®?

Houve um relato de caso indicando um novo tratamento
alternativo de acupuntura a laser para o controle de dores agu-
das e, neste caso, foi observada uma significativa diminuicdo
dos sintomas iniciais através da utilizacao dessa terapéutica,
concluindo, desta forma, que este processo reduziria o uso
de medicamentos analgésicos e, por conseguinte, os efeitos
adversos provocados por eles.®¥ Foram avaliadas novas tera-
pias que abrangem inducao de hemoglobina fetal, inibicdo
do estresse oxidativo, dentre outras que estao relacionadas
com a patologia.*” No demais, é também fundamental o auto-
cuidado do paciente mantendo, por exemplo, alimentagao
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adequada e cuidando do bem-estar para prevenir agravos
da doenga com uma equipe de satde especializada.®>3¢

Estudos também relatam que a presenca de infeccao
urindria é a mais comum em gestantes portadoras de anemia
falciforme, sendo seguida pela pneumonia.®” Desta forma,
durante o periodo gestacional é ainda mais imprescindivel
que a gestante mantenha seus exames atualizados, tanto
pela propria saude, ja que a anemia provoca mais compli-
cacbdes durante esse periodo, quanto pelo feto, ja que ele
podera portar a anemia ou o traco falciforme que é ainda
mais comum.©®

CONCLUSAO

Em virtude do que foi mencionado, considera-se de maior
importancia realizar exames periédicos, como por exemplo
atualizacdo do hemograma, pois durante a infancia aanemia
pode se manter assintomatica e as complicagées imputadas
destatambém podem permanecer até atingir estagios avan-
cados." Estudos mostram que a taxa de mortalidade em
criangas vem reduzindo gradualmente ao longo dos anos,
enquanto a taxa dos adultos tem aumentado. Esse aspecto
comparava que o diagndstico ainda neonatal ou durante
a infancia possibilitava maiores alternativas terapéuticas,
enquanto no caso de diagnostico tardio as op¢oes de trata-
mento ficam mais delimitadas devido ao estagio avancado
da doenca."®' O tratamento definitivo para a doenca, que
é o transplante de medula éssea, ainda é pouco utilizado e
possui diversos riscos a saude do paciente, tornando assim
ainda mais necessario o desenvolvimento de novas pesquisas
para o controle, diagndstico e tratamento da patologia,™”
possibilitando desta forma maior sobrevida aos afetados,
visto que estes possuem baixa expectativa de vida, que é
de aproximadamente 30 a 40 anos.”
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