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Introdugao

A alta morbimortalidade referida na doenga falciforme (DF) levou-nos a estudar o
perfil epidemiologico e respectivas intercorréncias clinicas dos pacientes atendidos
no Hemocentro Regional (HR) e Hospital de Clinicas da Universidade (HC-U), de
1998 a 2007. Estudo retrospectivo de 151 pacientes, avaliados quanto a: idade,
género, cor da pele, procedéncia, diagnostico, causa de atendimento no HR, causa e
tempo de internagdo no HC-U e a causa e a idade em caso de obito. Foi realizada
andlise estatistica descritiva simples. A média de idade foi de 17,7 anos, 52,4% eram
do género feminino, 58,2% procediam da cidade de Uberaba e em 92,2% dos
prontuarios ndo foram encontrados relatos sobre a cor da pele. A anemia falciforme
representou 82,5% dos casos. Dos 910 atendimentos no HR e 589 internagées no
HC-U, a crise dolorosa afebril foi a causa mais frequente em ambas as instituig¢oes
(61,9% e 25,3%, respectivamente). A idade média dos 11 obitos foi de 33,5 anos,
sendo apenas um em menor de 10 anos e a faléncia de multiplos orgdos a causa mais
frequente. O perfil epidemiologico mostra predominio de criangas e adultos jovens,
sexo feminino e genotipo SS. As taxas de internagdo no HC-U, de atendimento no HR
e a baixa média de idade ao obito confirmam a alta morbidade e mortalidade da DF.
Contudo, o grande nimero de criangas sem intercorréncias e/ou internagoes reflete
a eficacia das medidas preventivas propiciadas pelo diagndstico precoce implantado
nos ultimos 10 anos.

Descritores: Anemia falciforme,; Morbidade; Mortalidade

globina S (HbS).>*3 A HbS ¢ originaria prevalentemente da
Africa e foi introduzida no Brasil pela imigracio forcada de

A doenga falciforme (DF) ¢ um dos distirbios genéticos
mais frequentes no Brasil!*¥ ¢ no mundo.® Estima-se que
existam no Brasil de 25 mil a 30 mil portadores de DF e que
surjam, anualmente, 3.500 novos casos.» Em Minas Gerais,
os dados do Programa de Triagem Neonatal, implantado em
1998, mostram uma incidéncia de 72 casos em cada 100 mil
nascidos vivos (1:1.389) e um portador do trago falciforme
para cada trinta nascimentos.® A DF agrupa um conjunto de
fenotipos onde predomina a presenca do gene da hemo-

africanos. Através da miscigenagao, sua dispersdo foi favo-
recida®™ sendo o trago (heterozigose) e a doenga encon-
trados tanto em ndo brancos como em brancos. A hemoglobina
S é uma mutagdo no gene da globina beta, na qual o sexto
aminoacido da cadeia, o acido glutamico, ¢ substituido pela
valina, alterando a estrutura da molécula.>® Das formas de
DF, as mais frequentes sdo: a anemia falciforme (HbSS); a
hemoglobinopatia SC, heterozigose das hemoglobinopatias
S e C eaHbS/B-talassemia, na qual ha interagdo da HbS com
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a B-talassemia.®*7? No traco falciforme (HbAS), existe pro-
dugdo de hemoglobina A (HbA) e de HbS, caracterizando
uma condi¢do benigna.®?

As manifesta¢des da DF s3o consequéncia da presenga
da HbS, cujas moléculas, quando desoxigenadas, se orga-
nizam em feixes poliméricos, dando a hemacia uma forma
alongada e rigida conhecida por "hemacia em foice".*® Para
que ocorra a falcizacdo da hemacia € necessario que, além de
desoxigenada, a HbS esteja em concentragdo elevada no
interior do eritrocito e, ainda, que haja um retardo na circulagao
sanguinea, ja que, se a hemoglobina voltar a se oxigenar em
tempo habil, a falcizagdo se desfaz.®*5% Uma vez formada a
falcizacdo, a hemacia passa a apresentar enrijecimento,
alteragdo de proteinas da membrana e aumento da expressido
de moléculas de adesdo. Consequentemente ocorre adesdo
das hemacias ao endotélio, desencadeamento de fenomeno
inflamatorio, ativacdo da coagulagdo, hipoxia, isquemia e
infarto local, além de redugdo da sobrevida da hemacia. As
repercussOes dessas alteragdes constituem os principais
sinais e sintomas da DF: dor, anemia hemolitica e compro-
metimento progressivo de multiplos 6rgaos.*9

A DF ¢ uma doenga inflamatdria cronica permeada de
episodios agudos,® levando a elevadas morbidade e morta-
lidade.*? As manifestagdes clinicas alteram a qualidade
de vida do portador, acarretando dificuldades no trabalho,
estudo e lazer, além de repercussdes psicologicas como a
baixa autoestima.®'?

Frente a gravidade da DF, o Ministério da Satde (MS)
tem dado importantes passos para a melhoria da qualidade
de vida e aumento da sobrevida dessa populagdo. Em 2001,
incluiu a pesquisa de hemoglobinopatias no Programa
Nacional de Triagem Neonatal (PNTN), por meio da portaria
numero 822/01.4Y Esse programa nacional foi precedido pelo
Programa de Triagem Neonatal da Secretaria de Saude do
Estado de Minas Gerias implantado em 1998.? A portaria
numero 1.391, de agosto de 2005, instituiu a Politica Nacional
de Atengdo Integral as Pessoas com DF e outras hemoglo-
binopatias, visando a organizagao da rede de assisténcia aos
portadores.'? Tais medidas visam contribuir para reducao
da morbimortalidade da DF. Contudo, poucos estudos foram
identificados em nosso meio, especialmente em Minas Gerais,
onde a implantag@o do programa de diagnéstico neonatal se
iniciou ha mais de dez anos. Portanto, o presente estudo se
propds a caracterizar epidemiologicamente os portadores de
DF atendidos no Hemocentro Regional (HR) e Hospital de
Clinicas da Universidade (HC-U), analisar as causas dos
atendimentos e/ou internagdes e as causas dos 6bitos, no
periodo de 1998 a2007.

Métodos
Trata-se de estudo de campo, retrospectivo e de delinea-

mento transversal. A amostra foi constituida pelos portadores
de DF atendidos no HR e HC-U, de 1998 a2007. A pesquisa foi

iniciada apds aprovagao do projeto de pesquisa pelo Comité
de Etica em Pesquisa da Universidade (Protocolo n® 1.060).

A coleta de dados foi realizada nos meses de junho a
outubro de 2008 por meio de consulta aos prontudrios de
portadores da DF no HR e HC-U, em duas etapas. A primeira
nos prontudrios do HR, arquivados por diagnostico, e a
segunda nos prontuarios do Servi¢o de Arquivo Médico
(Same) do HC-U, cujos numeros de registro das duas
instituigdes s30 0s mesmos.

No HR foram identificados 151 portadores de DF.
Desses, 103 eram considerados ativos, 30 inativos (cinco
anos ou mais sem atendimento no HR) e 18 constavam como
obitos. Dos dados dos 103 pacientes ativos, foram sele-
cionadas as variaveis relativas a idade (em anos completos);
género (masculino ou feminino); cor da pele (negra, parda ou
branca), procedéncia, diagnoéstico (anemia falciforme,
hemoglobinopatia SC e hemoglobina S/B-talassemia), data e
causa do atendimento no HR devido a intercorréncias (crises
dolorosas, infec¢des, febre, aumento da palidez ou da ictericia,
entre outras). Nao foram considerados os atendimentos de
acompanhamento, preparo pré-operatorio, hipertransfusdo e
quelagdo de ferro. Os prontuarios desses 103 falcémicos
ativos no HR também foram consultados no HC-U e coletados
dados referentes a data, causa e numero de dias de internago
e causa de obito.

Dentre os 30 pacientes considerados inativos, identi-
ficamos dois 6bitos ocorridos durante internagdo no HC-U.
Dentre os 18 casos de 6bitos que constavam no HR, a metade
(9) ocorreu durante internagao no HC-U.

Os dados foram submetidos a uma analise descritiva
simples (média e frequéncias absoluta e percentual).

Resultados

Quanto ao perfil epidemioldgico dos portadores de DF,
observou-se que a média de idade foi de 17,7 anos, sendo
que 60,2% tinham entre 0 a 19 anos; 52,4% eram do género
feminino; 58,2% procedentes da cidade; 82,5% eram HbSS e
em 92,2% dos prontudrios nao havia caracterizagao de cor da
pele do paciente. (Tabela 1)

Dos 103 prontuarios analisados no HR, em 35 nfo
havia relatos de intercorréncias. Nos demais (68), foram
levantadas 910 intercorréncias, média de 13,4 por doente
falciforme no periodo do estudo, variando de 1 a 97 aten-
dimentos. A causa mais frequente foi crise dolorosa afebril
(61,9 %). (Tabela 2).

No HC-U foram identificados 83 dos 103 prontuarios
de pacientes ativos do HR, somando 589 internagdes, o que
corresponde a 7,1 internagdes por doente falciforme de 1998
22007, variando de uma a 51 internagdes. O tempo de inter-
nac¢do variou deum a 51 dias, com média de 6,2 dias. A causa
mais frequente foi crise dolorosa afebril, representando 25,3%,
seguida por infec¢do das vias aéreas inferiores (12,4%).
(Tabela 3). Merece destaque o fato de que, respectivamente,
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Tabela 1. Perfil epidemioldgico dos portadores de DF atendidos no HRU-FH
e HC-UFTM no periodo de 1998 a 2007. Uberaba, 2008

Tabela 3. Causas e tempo de internag@o de portadores de DF no HC-UFTM,
em Uberaba, MG, no periodo de 1998 a 2007

Caracteristica n (%)
Faixa etaria
0 a9 anos 32 (3L,0)
10 a 19 anos 30 (29,2)
20 a 29 anos 23 (22,3)
30 a 39 anos 9 (8.8)
40 a 49 anos 8 (7,7)
50 a 59 anos 1 (L,0)
Género
Masculino 49 (47.6)
Feminino 54 (52,4)
Cor da pele
Negra 5 4.9)
Parda 2 (1,9)
Branca 1 (L,0)
Nio informada 95 (92,2)
Procedéncia
Uberaba 60 (58.,2)
Araxa 13 (12,6)
Frutal 5 (4.8)
Uberlandia 4 3.9)
Outras 21 (20,4)
Diagnostico
HbSS (AF) 85 (82.5)
HbSC 15 (14.6)
HbS/ B tal 2 (1,9)
Nio informado 1 (1,0)
Total 103 (100)

Tabela 2. Causas de atendimentos de intercorréncias a portadores de DF no
HRU-FH no periodo de 1998 a 2007. Uberaba, 2008

Causas de atendimento no HRU n (%)
Crise dolorosa afebril 563 (61,9)
Dor e/ou infecgdo em tlcera 74 (8,2)
Infecgdo das vias aéreas superiores 73 (8,0)
Disturbios gastrointestinais 35 (3.8)
Febre 24 (2,6)
Crise dolorosa febril 23 (2,5)
Priapismo 21 (2,3)
Tosse 14 (L,5)
Queda na hemoglobina 11 (1,2)
Infecgdo das vias aéreas inferiores 10 (1,1)
Infecgio do trato urinario 7 (0,8)
Aumento da ictericia (0,8)
Dispneia (0,3)
Aumento do figado 0,2)
Causa de atendimento ndo relatada 13 (1,4)
Outras causas 30 3.4)
Total 910 (100)

80% e 60% daqueles sem relato de intercorréncias no HR ou
internagdo no HC-U estavam na faixa etaria até 10 anos de
idade.

Dos 11 6bitos dos DF ocorridos durante internagoes
no HC-U, a média de idade foi de 33,5 anos, no género
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Média de Variagdo do

Causa internagio HC -UFTM n (%) diasde  tempo de
internagdo internagdo
Crise dolorosa afebril 149  (25,3) 3,7 lall
Infecgdo vias aéreas inferiores 73 (12,4) 8,6 2a27
Crise dolorosa febril 67 (11,4) 6,1 2al6
Infecgdo das vias aéreas superiores 60 (10,2) 5,7 lal4
Infecgdo do trato urinario 28 (4.7 6,3 2al2
Febre 23 (39 51 229
Distarbios gastrointestinais 21 (3.6) 53 2a23
Tratamentos cirargicos 21 (3.6) 7.4 4als
Colecistectomia 10 (1,7) 8.4 4als
Esplenectomia 10 (L,7) 6,7 5al4
Apendicectomia 1 0,2) 5,0 5
Sequestro esplénico 19 @3.2) 6,0 3all
Complicagdes hepaticas 19 @3.2) 3,9 2a10
Complicagdes cerebrais 12 (2,0 10,4 2a42
Acidente vascular cerebral 7 (1,1) 11,1 2a42
Sindrome cerebelar 1 0,2) 8,0 8
Meningite 1 0,2) 23,0 23
Crise convulsiva 3 (0,5) 5.3 3a8
Outras infecgdes 10 (L,7) 7.8 2a24
Colelitiase 9 (1,5) 5,6 2a22
Causas obstétricas/ ginecologicas 8 (1,4 10,8 3a2s
Priapismo (1,2) 3,1 2all
Complicagdes osteoarticulares 7 (1,1) 20,3 3a51
Qutras causas * 56 (9.5 8.4 1a35s
Total 589 (100) 6,2 lasl

*Qutras causas: dactilite, sindrome toracica aguda, infec¢do em ulcera, insuficiéncia
Cardiaca congestiva descompensada, complicagdes cirtirgicas, sepse, sindrome
ictérica, desidratagio, procedimento cirtrgico ndo realizado, distarbio da
coagulagido, sindrome aplasica, reagio transfusional, intoxica¢io por hidroxiureia,
trauma, dengue, realizagdo de exames e quelag@o de ferro

masculino de 33,7 anos, no feminino de 46,5 anos se
considerarmos adultos, e somente uma crianga do género
feminino, variando entre 6 ¢ 50 anos e a causa mortis em
seis pacientes (54,5%) foi faléncia de multiplos orgdos e
sistemas. (Quadrol).

Discussao

O predominio de pacientes na faixa etaria de 0 a 29 anos
(82,5%) e o pequeno contingente de maiores de 40 anos
(8,7%), apesar da inexisténcia de estudos sobre expectativa
de vida em nosso meio, sugere que o doente falciforme no
Brasil falece precocemente. Por outro lado, a maior prevaléncia
de menores de 10 anos (31%) e apenas um 6bito nessa faixa
etaria pode ser reflexo do diagnostico neonatal e subse-
quentes medidas preventivas proporcionadas a essas
criangas, com reflexos positivos sobre a morbimortalidade e
o aumento da expectativa de vida."¥ Em estudo de coorte
jamaicano,'? a sobrevida mediana foi de 53 anos para os
homens e 58,5 para as mulheres com anemia falciforme (AF).
Um estudo norte-americano!'® comparou a sobrevida de
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Quadro 1. Causas de morte, segundo a declaragiio de obito, em portadores de DF no HC-UFTM, em

Uberaba, MG, no periodo de 1998 a 2007

A crise dolorosa ¢ uma das
manifestagdes mais caracteristicas

da DF.?%® No presente estudo, a

Ano Idade Causa da morte DeV1do/Acor.no DeV1do/Acor.no
consequéncia de consequéncia de

2001 34 Choque cardiogénico Insuficiéncia cardiaca Colecistite aguda litidsica
congestiva

2002 6 Acidente vascular encefalico ~ Anemia falciforme

2003 34 Faléncia de multiplos 6rgdos ~ Hepatopatia
descompensada

2003 46 Faléncia de multiplos 6rgdos  Sepse Pneumonia

2003 33 Insuficiéncia respiratoria aguda Pneumonia Anemia falciforme

2005 47  Faléncia de multiplos 6rgdos  Encefalopatia anoxica Acidente vascular cerebral

2005 23 Choque séptico Colecistite complicada Hemoglobinopatia SC

2006 50  Faléncia de multiplos 6rgdos  Sepse Necrose epidérmica toxica

2006 23 Choque séptico Sepse Colecistite aguda

2007 30  Faléncia de multiplos 6rgdos  Coagulagdo intravascular Anemia falciforme
disseminada

2007 43 Faléncia de multiplos 6rgdos  Anemia falciforme

crise dolorosa, febril ou afebril, foi a
causa mais frequente de atendimento
no HR (64,4%) e de internagao
(36,7%). A dor é resultado da obstru-
¢do da microcirculagao causada pelo
afoicamento das hemacias ¢ a febre
pode ser uma manifestacdo secun-
daria ao episodio doloroso, prova-
velmente como resultado da isque-
mia tecidual e liberagao de pirdgenos
endogenos, nem sempre traduzindo
presenga de infec¢do.®>%!” Segun-
do Serjeant, a severidade da dor ¢
bastante variada, desde episodios

pacientes diagnosticados apos 3 meses de idade e acom-
panhados por 9,4 anos, cuja taxa de mortalidade foi de 8%, e
aqueles diagnosticados no periodo neonatal, de apenas 1,8%,
evidenciando a importéncia da triagem neonatal.

A maior prevaléncia do género feminino (52,4%) reflete
o perfil da populagdo brasileira, com discreto predominio das
mulheres (50,8%).(1Y

O quase inexistente registro da cor dos pacientes do
HR revela a despreocupagdo do corpo clinico com um
aspecto epidemiologico importantissimo por se tratar de
uma doenca herdada da populagdo melanodérmica. Con-
tudo, em estudo desenvolvido em nosso meio, Cunha
(comunicagdo pessoal) demonstrou que 45,9% dos porta-
dores do trago falciforme se caracterizam como brancos,
33,9% morenos e apenas 21,0% como negros, apesar de
89,0% referirem descendéncia negroide. Tem sido demons-
trado que o alto grau de miscigenacao no Brasil dificulta a
caracterizacao do perfil racial.'®

O registro de 41,7% de doentes com anemia falciforme
de outras cidades reforga as caracteristicas como cidade polo
de, no minimo, 22 municipios da regido. Quanto ao tipo
diagnosticado, o predominio da AF (82,5%) esta de acordo
com estudos outros nacionais.®!”

Quanto as intercorréncias, deve-se ressaltar que o HR
¢ a primeira institui¢do a qual os pacientes com anemia
falciforme recorrem, e apenas as mais graves demandam
encaminhamento para internagao no HC-U. Nossos achados
de que, respectivamente, 80% e 60% daqueles sem relato de
intercorréncias no HR ou internagdo no HC-U estavam na
faixa etaria até 10 anos de idade pode ser reflexo do diagndstico
precoce ¢ medidas preventivas do servigo, tais como edu-
cagdo continuada ao paciente e familia, vacinas adicionais as
habitualmente utilizadas no Programa Nacional de Imunizagao,
antibioticoterapia profilatica e acompanhamento ambulatorial
regular.!®
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moderados e transitorios (5 a 10 min),
até aqueles que duram horas ou dias,
necessitando de internagdo hospitalar.® O tempo de inter-
nagao por crise dolorosa variou de um a 16 dias, média de 3,7
e 6,1 dias para crises afebris e febris, respectivamente. Em
criangas menores de 5 anos, a dactilite — crise dolorosa em
maos e pés decorrente de processo inflamatorio iniciado por
necrose da medula 6ssea nas porgdes distais dos membros —
pode ser a primeira manifestagdo da doenga.®*!” No presente
estudo, a dactilite foi causa de seis internagdes, com média
de 5,8 dias de permanéncia hospitalar.

A maior suscetibilidade a infec¢des dos portadores de
DF tem como principais causas a disfun¢do esplénica —
resultado da autoesplenectomia decorrente dos infartos
esplénicos recorrentes, propiciados pela circulagio peculiar
do 6rgao, que favorece o processo de falcizagdo local — e a
hipdxia tecidual facilitando o desenvolvimento do foco infec-
cioso.>%%18 Consequentemente, as complicagoes infecciosas
sdo frequentes, graves ¢ constituem causa importante de
mortalidade, principalmente em criangas.*”'® No nosso
estudo, 31% das internagdes foram por infec¢des, com média
de dez dias de permanéncia hospitalar. Meningite foi a causa
de internagdo com a maior média de permanéncia hospitalar
(23 dias).

No HR, pelo menos noventa dos atendimentos esti-
veram relacionados a infecgdes. Em nosso estudo, choque
séptico foi causa de dois (18,2%) entre os 11 obitos e outros
dois (18,2%) estiveram relacionados a sepse, perfazendo um
total de 36,4% de obitos relacionados a infec¢do. Similares
ao estudo sobre o obito de 52 criangas, infecgdo foi a causa
mortis em 19 casos (36,5%) e sequestro esplénico em 17.¢%
Em outro, de 78 criangas com DF que faleceram, infecgao foi
a causa de 6bito de 30 (38,5%) e o sequestro esplénico de 13
(16,6%).@Y

O sequestro esplénico é complicagdo grave da DF, com
queda rapida e progressiva da hemoglobina e, ndo raramente,
evoluindo ao choque hipovolémico fatal se ndo tratado
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rapidamente.®"#22 A esplenectomia ¢ indicada apds duas
crises de sequestro e/ou apds um primeiro episddio
grave.>7?? Identificamos 19 internagdes por sequestro em
13 pacientes, com média de 6,0 dias de internagao, dos quais
dez foram submetidos a esplenectomia, entre os 8 meses ¢
27 anos de idade (média 5,9 anos). Apesar da gravidade ¢
alta mortalidade referidas, ndo identificamos nenhum 6bito
por sequestro e¢/ou esplenectomia. O paciente esplenecto-
mizado aos 27 anos era portador de hemoglobinopatia SC, e
os outros nove, de AF.

Os portadores de DF sdo propensos ao desenvolvi-
mento de calculos biliares.*”* Em uma ampla revisdo da
literatura sobre colelitiase na DF,®¥ quatro dos sete autores
referidos indicaram a colecistectomia no paciente com
colelitiase assintomatica para prevenir possiveis compli-
cagdes como coledocolitiase, pancreatite, perfuracdo da
vesicula, peritonite biliar e sepse. Os outros trés indicaram o
procedimento apenas nos sintomaticos. No nosso estudo,
trés dos oObitos foram relacionados a complicacdes de
colecistites e ocorreram nove internagdes por colelitiase,
numero que pode estar subestimado pela sua sintomatologia
variavel. Dores abdominais podem ser imputadas a vaso-
oclusao, colecistite ou outras manifestagdes, e sintomas como
nauseas e vomitos podem ser relacionados a outros distur-
bios gastrointestinais.”?® Nos dez anos foram identificadas
dez colecistectomias nos falcémicos do HC-UF, com média
de 8,4 dias de interna¢do e nenhum o6bito relacionado ao
procedimento. Dois outros estudos observaram até 25% de
Obitos em pacientes apos colecistectomias.®*2%

O acidente vascular cerebral (AVC) ¢ uma das mais
graves complicagdes da DF.?? Em estudo de revisao sobre
complicacdes do sistema nervoso central,®> a AF ¢ apontada
como a causa mais comum de AVC na infancia, com incidéncia
de 5% a 10% até os 17 anos de idade. Um estudo brasileiro
encontrou causas cerebrais em 9% dos Obitos.?® No nosso
estudo encontramos sete internagdes por AVC, com tempo
de permanéncia hospitalar variando de 2 a 42 dias, com o
registro de dois obitos (18,18%).

Necrose de cabega de fémur, artrite séptica, osteomielite
¢ infarto 6sseo foram as complicagdes osteoarticulares
encontradas em nossos pacientes. Somaram sete internagdes
e corresponderam a segunda causa de internagdo com maior
tempo de permanéncia hospitalar, com média de 20,3 dias,
variando entre trés e 51 dias. Essas complicagdes sdo resul-
tantes da vaso-oclusdo e progressiva degeneragao dos vasos
sanguineos 0sseos, sendo que a osteonecrose da cabeca
femoral incide em 10% a 30% da populacao falcémica.”

O priapismo ¢ uma ere¢do peniana prolongada e dolo-
rosa nao acompanhada de estimulo sexual.®”® Acomete de
20% a 38% dos falcémicos e ¢ responsavel por alto indice
de impoténcia (> 50%), mesmo quando tratados.®** Episo-
dios de priapismo foram responsaveis por 21 atendimentos
no HR e sete internagdes no HC-U, com permanéncia média
de 5,1 dias.

Ulceras de membros inferiores sdo frequentes em
adultos com DF, incidéncia média de 25% e podem ser espon-
taneas ou resultado de traumatismo.*>**? A recorréncia é de
25% a 50% apoés tratamento clinico e frequentemente
cronificam.”’ Dor ou infec¢o na tlcera foi a segunda causa
de intercorréncia no HR (8,2%). Vale ressaltar que 81,1%
desses atendimentos foram referentes a apenas uma paciente.
Infec¢do na ulcera foi causa de seis internagdes com média
de 9,3 dias de permanéncia hospitalar.

Em estudo sobre duragido de interna¢des por DF,® a
mediana de tempo de permanéncia hospitalar foi de 5,0 dias
na Bahia e no Rio de Janeiro ¢ 4,0 dias em Sdo Paulo.
Encontramos uma média de 6,2 dias, fato este justificado por
um eficiente servigo de pronto atendimento no HR, no qual o
paciente ¢ medicado e observado por até 12 horas, sendo
que as internagdes ocorrem apenas nas intercorréncias
graves.

Em estudo sobre a mortalidade por AF no Brasil, 75%
dos 6bitos ocorreram até 27,8 anos.’” Em outro estudo
brasileiro, a mediana da idade dos casos que evoluiram para
0 obito foi de 26,5 anos na Bahia, 31,5 anos no Rio de Janeiro
e 30,0 anos em Sao Paulo.® No presente estudo, a média de
idade ao obito foi de 33,5 anos se considerarmos apenas
adultos; no género feminino foi superior (46,5 anos) e a maioria
em decorréncia de eventos agudos, achados similares aos
descritos na literatura, que mostram uma tendéncia de sobre-
vida maior no género feminino.?

Conclusoes

Em sintese, a crise dolorosa foi causa mais frequente
de atendimento no HRU e de interna¢ao no HC-U. O perfil
epidemiologico mostra predominio de criangas e adultos
jovens, do sexo feminino e genotipo SS. As altas taxas de
atendimento no HR e de internagdo do HC-U, indice de 11,82%
de 6bitos em 10 anos, além da baixa média de idade ao dbito,
confirmam a alta morbidade e mortalidade da DF. Entretanto,
o grande numero de criangas de até 10 anos de idade sem
relatos de intercorréncias ou internagdes ¢ a ocorréncia de
apenas um Obito nessa faixa etaria refletem a eficacia das
medidas preventivas propiciadas pelo diagnostico precoce
da doenga falciforme.

Abstract

The high morbidity-mortality rates in sickle cell disease (SCD) led
us to study the epidemiological profile and respective clinical
complications of patients seen at a Regional Blood Center (HR) and
a University Clinical Hospital (HC-U) between 1998 and 2007. In
a retrospective study, 151 patients were evaluated regarding age,
gender; skin color, origin, diagnosis, reason of visit to HR or reason
and length of stay in the HC-U, and cause and age in cases of death.
Simple descriptive statistical analysis was performed. The mean
age was 17.7 years, 52.4% of the patients were female, 58.2% were
from the city and no information regarding skin color was available
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in 92.2% of the records. Sickle cell anemia was present in 82.5% of
cases. The most frequent reason for the 910 visits to HR and 589
hospitalizations in HC-U were afebrile pain episodes (61.9% and
25.3%, respectively). The mean age of the 11 patients who died was
33.5 years with one patient being younger than 10 years old, and
multiple organ failure was the most frequent cause. The
epidemiological profile shows a predominance of children and young
adults, women, and the SS genotype. The rates of hospitalization in

HC-U and of visits to HR and the low mean age at death confirm the
high morbidity and mortality related to SCD. However, a large
number of children do not present with complications or require
hospitalization which reflects the efficacy of preventive measures
provided by the early diagnosis implemented over the last 10 years.

Keywords: Anemia, sickle cell; Morbidity, Mortality
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