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Condicoes clinicas, nutricionais e sociais de
criancas com doenca falciforme acompanhadas
em um centro de referéncia: estudo descritivo

Clinical, nutritional and family conditions of children with
sickle cell disease followed up in a referral hematology center:
a descriptive study

Resumo

Objetivo: Descrever as caracteristicas clinicas, sociais e nutricionais de criangas com
doenca falciforme de 5-9 anos. Método: Trata-se de estudo seccional em amostra
aleatdria de 190 criangas avaliada entre 2015 e 2016, cadastradas em um hospital de
referéncia em hematologia do Rio de Janeiro, Brasil. Resultados: A maioria das criancas
estudadas possuia 0 gendtipo Hb SS (65,3%), teve seu diagndstico na triagem neonatal
(91%) e iniciou 0 acompanhamento médico antes dos seis meses de idade (91,5%).
Excesso de peso e baixa estatura foram encontrados em 14,2% e 6,2% das criangas,
respectivamente. Em relacdo as condi¢des sociais da familia, a maioria dos pais
possufam companheiros (60,5%), viviam com até meio salario minimo (55,8%) e as
mulheres deixaram seus empregos para acompanhar o tratamento da crianga
(52,4%). Conclus@o: As criancas com doenca falciforme foram diagnosticadas
precocemente, aproximadamente um sexto delas estavam em excesso de peso e 20%
declararam renda de até um quarto de salario minimo. O fortalecimento da rede de
atencdo no SUS as pessoas com DF é uma importante medida para mitigar os
problemas identificados neste estudo.

Palavras-chave: Anemia Falciforme. Hemoglobina S. Crianca. Estado Nutricional.
Fatores Socioecénomicos..

Abstract

Objective: To describe the clinical, social and nutritional characteristics of children with
sickle cell disease aged 5 to 9 years. Method: Cross-sectional study carried out in 2015-
2016 with a random sample of 190 children receiving care at a reference hematology
hospital in Rio de Janeiro, Brazil. Results: The majority of the children had the genotype
Hb SS (65.3%), were diagnosed with SCD during newborn screening (91%) and began
clinical treatment before six months of age (91.5%). Overweight and low stature were
found in 4.2% and 6.2% of the children, respectively. With respect to the household
socioeconomic conditions, most of the parents had a partner (60.5%), lived with up to
half the minimum wage (55.8%), and the women quitted their jobs to take care of their
children (52.4%). Conclusion: Children with sickle cell disease were diagnosed early;
nearly one sixth of them were overweight; and 20% of the parents had income of up
to one fourth of the minimum wage. Strengthening the health care network in SUS for
individuals with SCD is of vital importance to mitigate the problems identified in this
study.
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INTRODUCAO

Doenca falciforme (DF) refere-se a um grupo de doencas hematoldgicas caracterizadas pela presenca
de hemoglobina S (Hb S), sendo considerada um problema de salde publica no Brasil. Segundo estimativas
da triagem neonatal no Rio de Janeiro, a incidéncia de DF é de 1: 1.200 nascidos vivos.'

As pessoas com DF apresentam anemia hemolitica cronica, bem como episddios de dor decorrente do
processo de vaso-oclusdo causado pelas hemacias falciformes, que dificultam ou até impedem a circulacao
sanguinea. Estas ainda tém maior vulnerabilidade as infec¢Bes, ao sequestro esplénico, a sindrome toracica
aguda (STA), entre outros agravos a sua saude.?

O déficit de crescimento e o baixo-peso para idade em criangas com DF sdo um problema de salde
publica em paises de baixa e média renda. Os resultados de uma revisdo sistematica sobre o estado
nutricional de criangas com anemia falciforme mostraram indicadores antropométricos menores em
criancas com a doenca quando comparadas a populagdo de referéncia. Entretanto, também ha aumento
crescente, nos Ultimos anos, da prevaléncia de sobrepeso em criancas com a doenca nesta populagdo.?

As familias com criancas com DF tém seu cotidiano alterado, enfrentando diversas situa¢des ao longo
do tratamento, como maior numero de consultas médicas, complicaces da doenca e hospitalizacBes. As
mades desempenham papel importante na prestacao de cuidados: muitas delas ndo tém um emprego fora
de casa, porque precisam fornecer a seus filhos a atencdo de que necessitam, assim como permanecer em
estado de alerta.*

Além da iminéncia da questdo clinica, que afeta a vida das pessoas com DF e suas familias, as condi¢des
sociais tém sido descritas como uma preocupac¢do para o curso da doenca - a saber, baixa escolaridade,
menor renda e maior frequéncia da doenca em pessoas negras -, que apresentam piores indicadores sociais
quando comparados a populacdo em geral.”

Face ao exposto, 0 objetivo deste estudo foi descrever as caracteristicas clinicas e nutricionais de
criancas com doenca falciforme e as condi¢es sociais de suas familias.

METODOS
Analise de dados

Os dados foram digitados duas vezes em uma planilha do Excel® por pessoas diferentes. Andlises
descritivas simples de frequéncias absolutas e relativas foram realizadas no software R Studio versdo 3.13
(RStudio).

O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa do HEMORIO, sob o niimero 366/14. Todos os
responsaveis pelas criancas leram e assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

RESULTADOS

A partir das respostas do questionario aplicado aos pais ou responsaveis das 190 criancas, foram
encontrados os seguintes resultados relacionados: predominio do sexo masculino (54,2%), peso adequado
a0 nascer (79,6%), gendtipo Hb SS (65,3%), diagndstico por triagem neonatal (91,0%) e inicio de seguimento
antes dos seis meses de idade (92,0%). Quanto a ocorréncia de complica¢des clinicas, 24,8% das criancas
necessitaram de atendimento hospitalar pelo menos trés vezes no ano anterior a entrevista devido a crises
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vaso-oclusivas ou infec¢des. Houve relatos de uso de terapias transfusionais por 56,1% das criancas e de
hidroxiureia por 30,2% (tabela 1).

Tabela 1. Diagndstico e caracteristicas clinicas de criangas com doenca falciforme acompanhadas no hospital estadual
de referéncia. Rio de Janeiro,RJ, Brasil, 2016.

Variaveis N (%)
Sexo 190
Masculino 54,2
Feminino 45,8
Peso ao Nascer 162
Baixo 11,7
Adequado 79,6
Macrossomia 87
Gendtipo 190
Hb SS 65,3
Hb SC 27,4
Hb SB/ Hb SD 7.3
Diagndstico da doenca 189
Pela triagem neonatal 91,0
Sintomas da doenca 7.4
Outras formas 1,6
Inicio de seguimento (idade) 188
Antes dos 6 meses 92,0
Até 2 anos 4,8
Acima dos 2 anos 3.2
Intercorréncias clinicas 190
Sim 29,5
Né&o 70,5
Hospitaliza¢Bes por crises vaso-oclusivas 187
Sim 15,3
Né&o 84,7
Sindrome toracica aguda 190
Sim 14,7
N&o 85,3
Hospitaliza¢bes por infeccBes 188
Sim 9,5
N&o 90,5
Priapismo (meninos) 100
Sim 4.8
N&o 95,2
Acidente vascular cerebral 190
Sim 2,6
Né&o 97,4
Terapias transfusionais 189
Sim 56,1
Ndo 43,9
Uso de hidroxueria 189
Sim 30,2

N&o 69,8
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Arelacdo IMC/idade entre as criancas submetidas a avaliagdo nutricional foi normal em sua maior parte
(83,5%). O percentual de criancas com sobrepeso e obesidade foi de 14,2%, e o percentual de baixa estatura
foi de 6,2% (tabela 2).

Tabela 2. Classificagdo nutricional de crian¢as com doenga falciforme acompanhadas no hospital estadual de
referéncia, Rio de Janeiro,RJ, Brasil, 2016.

Variaveis n(176) (%)

indice de massa corporal para idade (kg/m?)

Magreza 2.3
Eutrofia 83,5
Sobrepeso 14,2

Altura para idade (z score)
Adequada 93,8

Baixa estatura 6,2

A maioria dos pais ou responsaveis finalizou o ensino médio (49,2%) e morava com companheiro
(60,5%), se autodeclarou como pretos e pardos, em (43,2%) e (40,5%) dos casos, respectivamente, além de
relatar ter deixado o0 emprego para cuidar da crianga (52,4%). Cerca de 60% dos domicilios eram compostos
por até trés moradores e 64,2% das familias estudadas possuiam até dois moradores menores de 18 anos.
Com relacdo a renda domiciliar per capita, em 55,8% dos domicilios as familias viviam com até meio salario
minimo e 38,8% delas eram beneficiarias de programa de transferéncia de renda (tabela 3).

Tabela 3. Condi¢des sociais das familias de criancas com doenca falciforme acompanhadas no hospital estadual de
referéncia. Rio de Janeiro, R}, Brasil, 2016.

Variaveis n (%)
Nivel de escolaridade do responsavel pela crianca 189
Graduacgdo 6,3
Ensino médio 49,2
Ensino fundamental 42,9
Analfabetismo 1,6
Estado civil da mae/responsavel 190
Com companheiro 60,5
Sem companheiro 39,5
Cor/raga 190
Branca, Amarela e Indigena 16,3
Parda 40,5
Preto 43,2
Mde pedir demissao ou ter sido demitida do emprego devido 189
as faltas para acompanhar o tratamento da crianga*®
Sim 52,4
Nao 24,9

Nao trabalha 22,7-
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Tabela 3. Condi¢Bes sociais das familias de criangas com doenca falciforme acompanhadas no hospital estadual de
referéncia. Rio de Janeiro, RJ, Brasil, 2016. (cont.)

Variaveis n (%)
Recebe Bolsa-familia 188
Sim 38,8
N&o 61,2
Sexo do chefe do domicilio 190
Masculino 58,9
Feminino 41,1
Ocupacado do chefe do domicilio 186
Empregado 758
Desempregado 134
Aposentado/ beneficios sociais 10,8
Situagdo do domicilio 190
Préprio 69,5
Ndo proprio 30,5
NuUmero de pessoas na familia 190
Até 3 63,2
Mais que 4 36,8
Ndmero de moradores menores de 18 anos 190
Até 2 64,2
Mais que 3 35,8
Renda domiciliar per capita 190
Até ¥ do salario minimo 20,0
Y até <% salario minimo 35,8
De %2 até <1 salédrio minimo 26,3
>1 saldrio minimo 17,9
DISCUSSAO

Dentre as caracteristicas mais importantes observadas nas criangas com DF, era ter o gendtipo Hb SS,
descrito como de maior gravidade clinica, propensdo a ocorréncia de complica¢8es clinicas e ter nascidas
com o peso adequado. Merece destaque a constata¢cdo de que a maioria foi diagnosticada pela triagem
neonatal, evidenciando um inicio precoce do acompanhamento da salde das criangas, antes dos seis meses
de idade.

Em 2001, apds a implementag¢do da Portaria n° 8.229, um estudo de triagem para hemoglobinopatias
em 99.260 recém-nascidos no Rio de Janeiro relatou que 94.513 criangas (95,2%) apresentavam padrdo
normal de hemoglobina.” O diagndstico precoce é muito importante na DF, pois, junto com o autocuidado e
as medidas de prevencdo realizadas, resulta em melhor qualidade de vida e diminui¢cdo da mortalidade
infantil.

Embora as criancas deste estudo tenham nascido apds o estabelecimento do Programa Nacional de
Triagem Neonatal, 10% dos diagnosticos de DF foram baseados nos sintomas da doenca ou outras formas.
O diagndstico no Brasil, por meio do Sistema Unico de Saude (SUS) em 2013, cobriu 83,1% das criancas.?
Entretanto, continua sendo um desafio absorver precocemente no sistema de saldde as criancas com
diagndstico no teste de triagem neonatal.
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A garantia do diagndstico precoce da DF é uma das diretrizes da Politica Nacional de Atencdo as
Pessoas com Doenca Falciforme e de outras Hemoglobinopatias (Portaria GM/MS n° 1.391, de 16 de agosto
de 2005)," que tem como objetivo reduzir a morbidade e mortalidade de criancas com doenca falciforme.

As intercorréncias clinicas relatadas que acometeram as criancas estudadas foram sindrome toracica
aguda, hospitaliza¢des por vaso-oclusdo e/ou infeccBes e a necessidade de se submeter a terapias
transfusionais. A ocorréncia de STA e de internacBes por mais de trés vezes esta relacionada com maior
gravidade da DF, sendo uma das principais causas de morte em criangas com a doenca.” Nossos resultados
reforcam a necessidade de promover cuidados preventivos para minimizar as manifestacdes clinicas na
doenca falciforme nas visitas de rotina aos centros de salde.

Em pesquisa brasileira realizada em 2008/2009, representativa da populagdo geral de criancas de cinco
a nove anos, a prevaléncia de sobrepeso foi cerca de trés vezes e meia mais alta do que a encontrada no
presente estudo.’® O aumento da prevaléncia de sobrepeso e obesidade tem sido uma preocupacdo na
saude publica em todo o mundo.™

Em 2013, Chawla e colaboradores encontram 22,4% de criancas e adolescentes com DF com
sobrepeso e obesidade e baixas prevaléncias de magreza no grupo estudado.’” Maiores prevaléncias de
sobrepeso e obesidade em criangas com DF também foram encontradas no presente estudo.

Em nosso estudo, a frequéncia de sobrepeso em criancas com doenca falciforme foi de 14,2%,
proporcées maiores do que as encontradas em outros estudos com pessoas com doenca falciforme.”'*Em
Sdo Paulo, um estudo com crian¢as com DF em acompanhamento de rotina na Universidade Federal de Sao
Paulo foi encontrado 9,2% de prevaléncia de sobrepeso.'® Mudangas no perfil nutricional de criancas com
DF no Brasil parecem estar de acordo com o processo de transicdo nutricional do pafs.’® No entanto, o
excesso de peso é uma nova preocupac¢do em criancas com doenca falciforme, pois 0 aumento da massa
corporal requer maior perfusdo sanguinea e sobrecarga aos Orgdos anteriormente comprometidos pela
doenca.

O percentual de baixa estatura em criancas com doenca falciforme no presente estudo foi semelhante
a prevaléncia encontrada no Ultimo inquérito nacional de 2008/2009, ou seja, 6,8%.'% Na revisdo de Jesus e
colaboradores (2018),> observam-se nos estudos mais antigos maiores percentuais de baixo-peso em
criancas com doenga falciforme, e especialmente em pafses em desenvolvimento e até mesmo no Brasil, as
prevaléncias foram maiores.

O aumento da taxa metabdlica basal e a presenca de anemia foram descritos como fatores
importantes nos déficits de altura e peso em pessoas com doenca falciforme, mas ¢é dificil determinar a
magnitude da contribui¢do de fatores intrinsecos. O inicio precoce do acompanhamento de criancas com
DF em unidades de referéncia, com oferta de recursos terapéuticos como a hidroxiureia' e
hemotransfusdes, pode ser importante aliado na melhoria do estado nutricional. Criangas com estado
nutricional adequado apresentam melhor progndstico da doenca e menores chances de hospitalizagdes e
infeccBes recorrentes.'®

Na populag¢do do presente estudo, o uso de hidroxiureia (HU) para diminuir as complica¢@es da DF foi
relatado em 30% das crian¢as. No Brasil, o Protocolo Clinico e as Diretrizes Terapéuticas para Doenca
Falciforme'” preconizam a idade minima de trés anos para uso desse medicamento. O debate sobre o uso
da HU esta centrado na toxicidade do medicamento e na decisdo dos pais ou responsaveis em permitir ou
ndo o uso do medicamento, pois hd maior necessidade de acompanhamentos e consultas laboratorias.’
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Os fatores socioecondmicos interferem no cuidado de salde e no progndstico das doencas. Entre as
varidveis usadas para descrever as caracteristicas das familias, constatou-se que a maioria das familias vivia
com até meio saldrio minimo per capita, e a maioria dos pais ou responsaveis legais concluiu o ensino
fundamental. Em estudo que investigou a causa das mortes de 193 criancas com DF, a baixa renda familiar
esteve presente em 90% das mortes.'®

Pouco mais da metade das mdes das criangas relataram ter que deixar seus empregos. Isso é agravado
pelo fato de que aproximadamente 40% das mulheres relataram ndo ter companheiro, o que, em maior ou
menor escala, pode afetar a dinamica dessas familias. Cuidar de criancas com doenca falciforme afeta a vida
de suas familias. Sua situacdo socioeconémica pode ser agravada pelo fato de os pais ou responsaveis terem
gue deixar 0 emprego por causa das frequentes intercorréncias e hospitalizagdes.

O presente estudo apresenta como ponto forte ter sido realizado com uma amostra aleatoéria,
permitindo uma inferéncia para a populacao de estudo residente na regido metropolitana do Rio de Janeiro,
além do baixo percentual de perdas. A limita¢ao foi ter sido realizado apenas com criangas acompanhadas
no sistema unico de saude (SUS), pois para o desenho deste estudo ndo foram consideradas crian¢as
atendidas na rede privada.

CONCLUSAO

Apesar do diagndstico e acompanhamento precoce das criancas com DF, verificou-se que elas
permanecem em vulnerabilidade clinica com o avanco da idade, pois apresentam intercorréncias clinicas
graves. O percentual de criancas como excesso de peso é preocupante, pois estado nutricional ndo
adequado para mais ou para menos impacta severamente no curso da doenca. A¢8es de cuidado as criangas
gue vivem com DF devem ser pensadas em uma perspectiva de linha de cuidado integral, englobando tanto
a assisténcia especializada, quanto o acompanhamento de salde, visando a qualidade de vida dessas
criancas, com vistas ao crescimento e desenvolvimento de todo o seu potencial.

Faz-se necessario destacar que os achados referentes ao acompanhamento dos filhos pelas mdes
indicavam a renuncia ao mercado de trabalho, sendo parte de sua vida devotada ao cuidado dessas criangas.
Assim, esses aspectos ndo podem ser invisibilizados no cuidado desse grupo.

O fortalecimento da rede de atenc¢do as pessoas com DF no SUS é uma importante medida para mitigar
os problemas identificados neste estudo. A atencdo basica tem importante papel de promogdo da salde
integral, o que implicaria um cuidado que ndo é voltado somente para as manifesta¢des clinicas da doenca,
mas tem foco na pessoa, em seu contexto de vida.

As iniquidades sociais vivenciadas por esse grupo amplificam o sofrimento decorrente da doenca.
Assim, destaca-se o papel das redes de apoio social e institucional, como é o caso das associa¢Bes de
pessoas com DF, assim como das articulacBes intersetoriais para a promocdo da educacdo, assisténcia social,
emprego, renda e qualidade de vida dessas familias.
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