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Estimativa brasileira para individuos heterozigotos para Hb anormais

' HbAS HbAC Hb beta-talassemia
Populagio geral

Afro-descendentes

gene HbS + gene outra Hb anormal

doenca falciforme
{anemia falciforme (HbSS); Sbeta-talassemia; hemoglobinopatia SC (HbSC)}

estima-se o nascimento de 700 a 1000 novos casos anuais de doencas
falciformes no Brasil

~
Nos ultimos 25 anos, a morbidade e mortalidade na doenca falciforme diminuiram

significativamente devido:

» diagnostico precoce pela triagem neonatal;

» diminuicao dos casos de sepsis apos a introducao, aos trés meses, da profilaxia com
penicilina;

» educacao continuada dos familiares e da comunidade;

» aconselhamento genético;

> Intervencao clinica agressiva para o seu tratamento adequado, evitando ou reduzindo

as complicacoes dessa doenca cronica hereditaria.

A maioria dos dados do CHSP sao superponiveis aos da literatura (tabela 2).

TABELA 2:

CHSP Literatura
Anemia falciforme mais comum que HbSC e HbSbeta

Tipo de anemia

alta morbidade e reducao na capacidade de trabalho e expectativa de vida

problema de saude publica em nosso pais

Objetivo

Considerando-se a alta prevaléncia da doenca falciforme no Brasil e sua
Importancia em termos de saude publica, objetivamos conhecer a realidade de
um grupo de pacientes acompanhados em servico privado.

Casuistica e Métodos

Levantamento de prontuarios medicos de pacientes matriculados no Centro de
Hematologia de Sao Paulo.

Litiase biliar 43% pacientes, todos acima |70% pacientes maiores de 4
de 4 anos de vida anos chegam a desenvolver
calculo biliar secundario a
hemdlise crénica
AVC a) 13,6% dos casos a) 5-17% dos pacientes
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IJ/ INALAYA ] rvo Uvu 1Jv dAlivyo, IJ/ IMIvIiivivo UL 1V AliVvyo

regime de hipertransfusao;

d) todos em regime de
hipertransfusao e quelacao de
ferro.

Aloimunizacao incidéncia de 15,9% Cooperative Study of Sickle

Cell Disease = 18,6%

priapismo e sindrome raro
toracica aguda

a) 16% casos;

) menores de 8 anos;
) todos HbSS;
) nenhum obito.
a) utilizada por 16% dos Também indica para crises de
pacientes; repeticao, com melhora dos
b) indicacao em crises vaso- |casos
oclusivas repetidas;
c) melhora na qualidade de
vida pelo menor niumero de
complicagoes.

Obito (sepsis) 6,8%

Sequestro esplénico Incidéncia maior de pacientes
com sequestro.
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hidroxiuréia

Nossa baixa incidéncia de obitos (6,8%), todos por complicacoes infecciosas, esta de acordo com
os relatos dos estudos mais atuais, gracas a uma abordagem terapéutica que associa boa

iInformacgao, profilaxia com penicilina iniciada nos primeiros meses de vida, vacinacao correta,

Resultados

% As caracteristicas dos 44 casos relatados podem ser observadas nos graficos e \
tabela abaixo.

Distribuicao quanto a idade

Distribuicao quanto ao sexo (varia entre 3 e 42 anos)

Masculino Feminino 02 a5anos 11 meses Bm6ai11 anos e 11 meses

012 -17 anos e 11 meses B> 18 anos

17% %

Distribuicdo das intercorréncias Distribuicao quanto ao Status Atual

INCIDENCIA DE COMPLICACOES DA DOENCA FALCIFORME

O vivos H obitos (por sepsis)

9%

LITIASE BILIAR SEQUESTRO AvC MIOCARDIOPATIA  SINDROME TORACICA PRIAPISMO

principalmente para germes encapsulados, e seguimento ambulatorial rigoroso, fazendo com que
0S nossos resultados sejam semelhantes aos observados nos principais centros medicos

universitarios do mundo.

- Y,
Conclusao
As intercorréncias e complicacoes encontradas nos pacientes em seguimento no CHSP sao as
mesmas descritas em literatura. O acesso a profilaxia medicamentosa e vacinas, ao tratamento
transfusional e de quelacao de ferro e os controles realizados nao estao prejudicados por nao
pertencerem a servicos publicos de referéncia. O seguimento constante com o mesmo médico
permite que as intercorréncias sejam tratadas sempre o0 mais precoce possivel, resultando em
mortalidade baixa (6,8%).
-
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Distribuicao quanto a patologia de base

m HbSS HbSC HbSbeta talassemia

Caracteristicas no CHSP
Todos foram vacinados contra pneumococo,
hepatite B e haemophilus influenzae b
Todos fizeram profilaxia com penicilina benzatina
ou penicilina potassica oral até pelo menos 6 anos
de idade.
Atualmente 1 paciente de 19 anos mantém
profilaxia por amigdalites de repeticdo
pneumonia, abscesso dentario, sepsis,
osteomielite, febre de origem indeterminada,
celulite e sinusite.

Dados clinicos
Profilaxia contra infecgdes

Infeccbes com necessidade de internagao

Hidroxiuréia 7 pacientes em uso por crises vasoclusivas de
repeticao, incluindo-se aqui o caso de STA

todos com resposta adequada

1 gestacao a termo em paciente de 26 anos com
HbSC

7 pacientes com anticorpos irregulares, sendo

2 casos com 2 anticorpos irregulares

1 caso com 5 anticorpos irregulares
anti-C, anti-e, anti-D, anti-Di®, anti-K, anti-Le?, anti
S, anti-Jk®, anti-Fy?, anti-E

Gestacgao
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