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RESUMO

A Doenca Falciforme (DF) € uma enfermidade hereditaria, que se caracteriza por
uma alteracdo nas hemacias, que perdem sua forma arredondada, endurecem e
apresentam o aspecto de uma foice (origem ao termo falciforme), dificultando a
passagem do sangue pelos vasos e a oxigenacdo dos tecidos. No Brasil, a cada
ano, nascem 3.500 criangas com DF e 200.000 com traco falciforme. Entre as
doencgas falciformes, a de maior significado clinico é a anemia falciforme (AF). O
objetivo desse trabalho foi caracterizar os aspectos epidemiologicos e a distribuicdo
espacial dos casos de DF no estado do Ceara. O estudo foi ecolégico com pessoas
diagnosticadas com DF no estado do Ceara. A coleta foi realizada entre os meses
de maio até novembro de 2018 por meio dos sistemas Hemovida Web do Centro de
Hematologia e Hemoterapia do Ceara (HEMOCE), sistema HOSPUB do Hospital
Infantil Albert Sabin (HIAS) e sistema informatizado Master do Hospital Universitario
Walter Cantidio (HUWC). Os dados foram processados no software Excel e no
software Epilnfo 7.0® e para analise espacial utilizou-se o programa QGIS verséo
2.16.3. A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da
Universidade Estadual do Ceard (UECE), instituicdo proponente, e pelas referidas
instituicdbes coparticipante: HIAS (parecer n°® 2.668.033), HUWC (parecer n°
2.699.474) e HEMOCE (Carta de anuéncia), sob o parecer n° 2.551.720. Resultados:
A DF foi mais prevalente na faixa etaria maiores de 20 anos e em mulheres. A raca
parda foi a mais acometida, assim como pessoas da zona urbana e com nivel de
escolaridade fundamental incompleto. A hemoglobinopatia mais frequente foi HbSS,
e as complicacdes com maior incidéncia foram crise algica e pneumonia. Quanto as
medicacbes, as mais utilizadas foram: &acido félico e hidroxiueria. Concluséo:
Concluiu-se que o diagnéstico precoce da DF pode ndo somente reduzir as
manifestagbes clinicas, como também melhorar o resultado terapéutico e o

prognéstico dos casos, proporcionando melhor qualidade de vida aos pacientes.

Palavras-chave: Anemia Falciforme. Epidemiologia. Analise Espacial.



ABTRACT

Sickle cell disease is a hereditary disease, characterized by a change in the red
blood cells, where they lose their rounded shape, harden and take the appearance of
a sickle (which gives rise to the sickle-shaped term), making it difficult to passage of
blood through the vessels and oxygenation of tissues. In Brazil, every year, 3,500
children with sickle cell disease and 200,000 with sickle cell trait are born. Among
sickle cell diseases, the most clinically significant is Sickle Cell Anemia. The objective
of this work is to study the spatial distribution of people with sickle cell disease in the
State of Ceara, in order to understand the epidemiological profile of this population.
The study will have an analytical approach of quantitative nature, whose population
will be composed of people diagnosed with sickle cell disease. The collection was
performed between May and November 2018 through the Hemovida Web systems of
the Hematology and Hemotherapy Center of Cear4d (HEMOCE), the HOSPUB
system of the Albert Sabin Children's Hospital (HIAS) and the computerized system
Master of the University Hospital Walter Cantidio (HUWC). The data were processed
in Excel software and Epilnfo 7.0® software and for spatial analysis the QGIS version
2.16.3 program was used. The research was approved by the Research Ethics
Committee (CEP) of the State University of Ceara (UECE), the proposing institution,
and by the said institutions: HIAS (opinion no. 2,668,033), HUWC (opinion no.
2,699,474) and HEMOCE (Letter of consent), under Opinion No. 2,551,720. Results:
Sickle cell disease was more prevalent in the age group over 20 years and in
women. The brown breed was the most affected, as well as people from the urban
zone and with incomplete elementary level of education. The most frequent
hemoglobinopathy was HbSS, and the complications with the highest incidence were
seizures and pneumonia. As for the medications, the most used were: folic acid and
hydroxide. Conclusion: It was concluded that the early diagnosis of sickle cell
disease can not only reduce clinical manifestations, but also improve the therapeutic

outcome and the prognosis of the cases, providing better quality of life for patients

Keywords: Sickle Cell Anemia. Epidemiology. Spatial Analysis
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1 INTRODUCAO

A Doencas Falciforme (DF) teve origem na Africa, e chegou ao continente
americano por meio do trafico de pessoas escravizadas durante o periodo colonial.
Atualmente, metade da populacéo brasileira apresenta tracos de afro descendéncia,
o que faz da DF uma das enfermidades genéticas e hereditaria mais comum. A
Organizacdo Mundial da Saude (OMS) reconhece a DF como um grave problema de
saude publica mundial. Conforme sua estimativa, nasce no Brasil 2.500 criangas/ano
com DF, no entanto os dados do Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN)
mostram incidéncia superior, ou seja, de 3.500/ano entre os nascidos vivos (OPAS,
2017). Segundo o BRASIL (2014), a maior incidéncia no Brasil est4d na populacéo
afrodescendente.

Atualmente, a DF esta incluida nas acfes da Politica Nacional de Atencao
Integral a Saude da Populacdo Negra e tem como subsidio o regulamento do
Sistema Unico de Salde (SUS), disposto na Portaria MS/GM n° 2.048, artigos 187 e
188, de 03 de setembro de 2009, que definem as diretrizes da Politica Nacional de
Atencéo Integral as Pessoas com DF (BRASIL, 2014).

A DF é causada por uma mutacdo no gene, que produz a hemoglobina A,
originando outra, denominada hemoglobina S, mutante de heranca recessiva
(BRASIL, 2015b). Entre as DF, a de maior significado clinico € a anemia falciforme
(AF), determinada pela presenca da HbS em homozigose (HbSS), ou seja, a crianca
herda de cada um dos pais um gene para hemoglobina S. A presenca de apenas um
gene para hemoglobina S, combinado com outro gene para hemoglobina A,
configura um padrao genético AS (heterozigose) que nao produz manifestacées da
doenca; logo, é uma pessoa identificada com traco falciforme (BRASIL, 2015b).

Dentre os sinais e sintomas mais frequentes e as consequéncias
causadas por esta doenca, podemos citar a anemia, a dactilite falcémica (sindrome
mao-pé), crises dolorosas, infeccéo e febre, ictericia, crise de sequestro esplénico
(retencdo de sangue) Ulceras de pernas, priapismo (erecdo dolorosa e prolongada
do pénis), sindrome toracica aguda (STA) e acidente vascular cerebral (AVC). A
abordagem e o acompanhamento do paciente com DF devem ser multidisciplinares,
abrangendo, além do hematologista, o pediatra, cardiologista, cirurgido, ortopedista,

oftalmologista, obstetra, psiquiatra, endocrinologista, nefrologista, enfermeiro,



15

dentista, psicélogo, terapeuta ocupacional, fisioterapeuta e outros profissionais da
salde (NAOUM, 2004).

No Brasil, desde 2001, é utilizado para diagnosticar a DF a triagem
neonatal, conhecida como o teste do pezinho, exame gratuito e obrigatorio, realizado
na primeira semana de vida, entre 0 3° ao 5° dia de vida (BRASIL, 2016). No estado
do Ceara a triagem para DF s6 foi implantada em 2010, com 300 postos de coletas
distribuidos nos 184 municipios. Em 2014, foram triadas 105.670 criangas, por meio
do SUS, onde o atendimento é regulado pela Secretaria da Saude do Estado
(SESA), em parceria com o Laboratério Central de Saude Publica (LACEN) (GOMES,
2016).

faca um link Segundo Brasil (2015a), os objetivos da Linha de Cuidado da
pessoa com DF sdo contribuir para a promoc¢do de mudanca na histéria natural da
DF no Brasil, de modo a reduzir a taxa de morbiletalidade, além de promover
longevidade com qualidade as pessoas com essa doenca, promover uma linha
continua de cuidado da pessoa com DF de maneira que as unidades de Atencao
Basica de Saude estejam integradas com o0s centros de referéncia na Atencao
Especializada e inclusdo da DF nas demais redes.

Para discorrer sobre as Diretrizes Béasicas da Linha de Cuidado da
pessoa com DF, torna-se imprescindivel envolver os trés niveis de atencao a saude.
Sabe-se que a assisténcia a qualquer enfermidade cronica deve privilegiar a acao
multiprofissional e multidisciplinar, e com a DF ocorre da mesma forma. E de
fundamental importancia que todos os setores do SUS sejam orientados sobre as
informacgdes estabelecidas sobre esta doengca (GOMES, et al. 2014).

Ressalta-se a necessidade de compreender a distribuicdo dos casos de
DF ocorridos em determinados territorios, se constitui hoje um grande desafio para a
salude, estudos epidemioldgicos sobre a DF no Brasil ainda sédo reduzidos, néo
havendo até os anos 90 qualquer programa oficial de saude publica nessa
populacdo. Em muitos estados, as notificagdes ainda sao deficientes, o que impede
o conhecimento do seu perfil epidemiologico (SOARES et al., 2009).

Segundo Medronho e Werneck (2009a) expbem que estudos das
variagbes geogréficas tém obtido sucesso na identificacdo de possiveis fatores de

risco para as doencas, tanto na sua frequéncia, como na prevaléncia. Neste sentido,
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a analise espacial das doencas e demais eventos de salude é um instrumento na
gestdo em saude.

Atualmente existe uma tendéncia cada vez mais presente de utilizacao
das anadlises espaciais em saude para o estudo da distribuicdo de doencas, agravos
e demais eventos de importancia para a saude publica. Segundo Medronho (2009b),
analise espacial das doencas e demais eventos de saude também pode ser um
importante instrumento na gestdo em saude.

Uma das ferramentas do geoprocessamento é o Sistema de Informacdes
Geograficas (SIG), que mostra a possibilidade de associar informacdes de diferentes
bases de dados, contribuindo com o avanc¢o das andlises espaciais para 0s sistemas
de vigilancia a saude. A producdo de mapas permite visualizar situacdes de risco a
saude resultantes da intersecdo e complementariedade dos eventos, sendo coerente
com um conceito epidemiologico de vigilancia do espaco (LAPA, 2001).

Na Saude Coletiva, o Sistema de Informacfes Geograficas (SIG) colabora
para a analise espacial das doencas, principalmente por consentir 0 manejo de
grandes conjuntos de dados referenciados geograficamente, assim como ponderar
as relacdes entre o processo saude-doenca e o ambiente. Na Epidemiologia, pode
ser um importante instrumento para as atividades da vigilancia epidemiolégica e
para o planejamento de acdes de prevencdo e de controle (MEDRONHO,
WERNECK, PEREZ, 2009a).

Deve ser ressaltado que as técnicas de geoprocessamento e, em
especial, os SIG, podem se tornar um poderoso recurso tecnologico a servico do
planejamento, monitoramento e avaliagdo das acdes de saude no Brasil
(MEDRONHO e WERNECK, 2009b). Todavia, um dos trabalhos pioneiros que usou
o método de analise espacial foi desenvolvido por John Snow, de 1849-1854,
guando mapeou 0s Obitos causados pela célera. O médico britanico encontrou
associacdo entre a doenca, refletida num aglomerado espacial de casos e o
consumo de agua de uma bomba de abastecimento (NETO et al., 2013).

Neste sentido, essa pesquisa se justifica, pois a analise espacial com a
producdo de mapa permitird conhecer o perfil epidemiologico e a localizagédo
geografica das pessoas com DF no estado do Ceara. Com isso podera subsidiar a
gestdo na reorganizacdo dos servicos, bem como em um novo planejamento na

organizacdo da rede de atencdo integral a DF, onde intensificara em uma
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assisténcia adequada nas instituicoes estaduais de referéncia, como o0s
Hemocentros, Hospital Infantil Albert Sabin e Hospital Universitario Walter Cantidio.
Bem como, a sua aplicabilidade em outros servicos de salde e gestbes fora do

contexto de origem.

1.1 APROXIMACAO DO PESQUISADOR COM A TEMATICA

A pesquisadora iniciou seu primeiro contato com a temética apos
aprovacdo no mestrado em saude coletiva da Universidade Estadual do Ceara
(UECE) no ano de 2017. Teve oportunidade de integrar o grupo de pesquisa
“‘Doengas crbnicas em criangas e adolescentes, familia, saude coletiva e
enfermagem (DOCAFS). Diante disso, comecou sua aproximagdo com a tematica
DF.

Neste sentido, estreitou sua pesquisa sobre a DF de forma mais
detalhada, pois até entdo, seu conhecimento era incipiente. A partir de pesquisas e
leituras académicas, percebeu a deficiéncia de informacgbes sobre a DF no estado
do Ceara. Acredita-se que este trabalho pode oportunizar uma ampla discusséo que
aponte novos caminhos para melhorar o acesso no atendimento a pessoa com DF.

Assim, despertaram-se na pesquisadora alguns questionamentos sobre
como poderia estar o perfil dessa populacdo. Como atualmente trabalha no Nucleo
de Epidemiologia e tem experiéncia na area, propds fazer esta pesquisa nos 184
municipios do estado, para saber quantas pessoas existem e quantas estdo em

tratamento para a DF nas instituicoes estaduais de referéncia.

1.2 JUSTIFICATIVA E RELEVANCIA

A importancia da DF é baseada no fato de ser uma doenca cronica
considerada grave problema de Saude Publica. Conhecer sua distribuicdo no
espaco é relevante para melhoria de acesso ao atendimento nos diversos niveis de
complexidade assistenciais, seja na atencdo bdasica, secundaria e terciaria.
Tornando a DF visivel ao sistema de saude, de forma a garantir acesso com

qualidade e equidade a toda populacéo falcémica.
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Desde modo, a importancia desta pesquisa esta em conhecer a realidade
dos casos da DF no estado. Diante de algumas pesquisas foi percebido que
somente existem informagdes em instituicdes isoladas ou especificas, tornando,
assim, esse trabalho pioneiro para o estado. Nesta perspectiva, visando cooperar
para melhor assisténcia aos falcémicos, essa dissertacdo se torna relevante, na
medida em que teve como finalidade descrever o perfil epidemiolégico e a
distribuicdo espacial das pessoas com DF no estado.

Acredita-se que essa pesquisa permitiu o conhecimento das acbes em
saude e o reconhecimento da DF na Rede de Atencdo a Saude (RAS) do Sistema
Unico de Saude (SUS), bem como, favorecer conhecer os cenarios onde essas
pessoas sao atendidas no estado e o fluxo dos servigos percorrido nas instituicoes
estaduais de referéncia, como os Hemocentros, Hospital Infantil Albert Sabin (HIAS)
e Hospital Universitario Walter Cantidio (HUWC).
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2 OBJETIVOS

2.1 GERAL

Analisar os aspectos epidemioldgicos e a distribuicdo espacial dos casos

de DF no estado do Ceara.

2.2 ESPECIFICOS

Descrever o perfil epidemiolégico da DF: aspectos sdcio demogréficos e clinicos.

Caracterizar a distribuicdo espacial dos casos de DF nos municipios cearenses.
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3 REVISAO DE LITERATURA

A doenca das células falciformes é a doencga genética mais comum no
mundo, € uma doenca hematoldgica e hereditaria, que ndo tem cura e que provoca
crises agudas, restringindo a qualidade de vida das pessoas falcémicas. Foi
reconhecida como um importante problema de saude publica por agéncias
internacionais como a Organizacdo Mundial de Saude (OMS) e a Organizacdo das
Nacdes Unidas para a Educacéao, a Ciéncia e a Cultura (UNESCO) (UMVM,2011).

No Brasil, a DF, também €& considerada um grande problema de saude
publica, principalmente nas regides onde ha frequente miscigenacdo, como as
regibes Norte e Nordeste, que possuem varias etnias, dentre elas tém-se a
influéncia da etnia africana, que contribuiu para o surgimento da Anemia Falciforme
(AF) (CASTELO, 2012).

Observa-se que entre as DF, a AF é a forma mais prevalente, se
apresenta com maior gravidade clinica e hematoldgica, causada por uma mutacao
no gene da globina beta, que origina uma hemoglobina variante (HbS), onde se
caracteriza por complicacdes que podem afetar quase todos 0s 06rgaos e sistemas
do organismo. O sofrimento e 0s impactos que provocam levam a pessoa a sentir-se
prejudicada em muitos aspectos de sua vida (CASTELO, 2012). O conteudo
apresentado nos traz a histéria e origem da DF, além do seu perfil epidemiolégico e

suas manifestacdes clinicas.

3.1 CONTEXTUALIZACAO HISTORICA DA DF

A DF é uma enfermidade hereditaria causada por uma hemoglobina
mutante ligada a descendéncia de populacdes originarias principalmente da Africa
subsaariana, e também da india, da Arabia Saudita e de paises mediterraneos.
Atualmente, a DF encontra-se presente em grande parte da populacdo mundial
(BRASIL,2015a).

O primeiro relato a respeito da doenca das células falciformes foi em 1910
quando o americano, James Bryan Herrick publicou um artigo cientifico na revista

americana “Archives of Internal Medice” sobre a presencga de eritrécitos com a forma
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de foice em um paciente negro com anemia grave, ictericia e fortes dores nas
articulacbes (NAOUM, 2004).

O historico elaborado para a AF sucedia-se, com a explanagcdo do
trabalho em 1917, do hematologista Victor Emmel, que desenvolveu a técnica para
observacao “in vitro” da falcizagdo das hemacias. Bem como, em 1922 usou pela
primeira vez o termo DF — sickle cell disease por Vernon Mason, em 1947, o médico
pesquisador brasileiro e professor da Faculdade de Medicina da Bahia, Jessé
Accioly propbs a hipdtese da hereditariedade da DF. O geneticista James Van
Gundia Neel, em 1949, comprova experimentalmente a hipotese da hereditariedade
da DF (CAVALCANTI e MAIO, 2011a).

Todavia, todos os trabalhos narrados até 1949 apresentaram a doenca
das células falciformes pelas caracteristicas manifestadas do processo anémico
especifico, coligados a presenca de células falcizadas no esfregaco de sangue
periférico. Linus Pauling, em 1949, em parceria com seus colegas de laboratério
conseguiram separar por meio de eletroforese a hemogloblina anormal, que foi
denominada sickle hemoglobin (ou hemoglobina falcizante) e foi identificada com a
primeira letra da palavra sickle, onde passar a existir a HbS. (NAOUM, 2004).

O aperfeicoamento da técnica de eletroforese permitiu a identificacdo de
outras associa¢Oes de HbS com outras hemoglobinas variantes estruturais, tais: C,
D, E e outras. Essas hemoglobinas constituem um grupo denominado de DF, que
sao: AF, forma homozogotica (HbSS), S/Beta talassemia (S/BTal.), as doencgas SC,
SD, SE e outras mais raras, destacando a HbSS como de maior significado clinico
(NAOUM, 2004 e BRASIL, 2015b).

Discorre Naoum (2004) que a dispersdo do gene da HbS pode ter
ocorrido quando os ancestrais humanos teriam se deslocado do continente africano,
tanto para o Sudeste da Asia, quanto para o Norte da Australia. Admite-se que a
mutacdo que deu origem a célula falciforme tenha ocorrido na Africa, nas regibes de
Benin, Senegal, Bantu e Camardes e na Asia nas regides da Arabia e India (Figura
1).
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Figura 1 - Mapa llustrativo da movimentacdo do homem entre 60 mil e 40 mil
anos. Por volta de 60 mil anos a migrac&o se deu no sentido Asia e Australia
(setal), e ha 40 mil anos a movimentacédo ocorreu para diversas regides da

Asia (seta 1 e 2), com destaque ao Oriente Médio e Sibéria (seta 4).

Fonte: Nauom,2004

O ingresso do gene da HbS nas Ameéricas, especificamente no Brasil,
ocorreu entre os séculos XVI e XVIII originados pelo trafico de escravos africanos. A
distribuicdo heterogénea do gene na populacdo brasileira deve-se a esse fato
histérico, sobretudo aos processos de miscigenacao racial que ocorreram e ocorrem
com magnitudes variaveis nas diversas regides do pais (NAOUM, 2004).

Na introducdo da HbS no Brasil é fundamental apontar os fundamentos
que deram origem a nossa populacdo, em destaque a entrada do negro africano no
Brasil, sobrepujado na condic&do de escravo no periodo entre 1550 e 1850 (NAUOM,
2004). Eram povos de vaérias culturas, contudo as que mais colaboraram na
formacao cultural do povo brasileiro foram duas: a sudanesa e o bantu (NAUOM,
2004).

Aqueles de origem sudanesa, caracterizados pela influéncia arabe,
sobressairam na agricultura, criacdo de gado, comércio, trabalhos de arte em ferro e
bronze, e eram maometanos. Logo os de origem bantu traziam aptidées para serem

obreiros de ferro e madeira, e eram feiticistas. (NAUOM, 2004).
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Os bantus foram sempre os preferidos no Brasil, por serem menos
independentes, sujeitos a escraviddo, mais reservados, loquazes e adaptaveis a
diversas situacdes, aceitaram o cristianismo e as formas sociais que lhes foram
impostas (NAUOM, 2004).

O gene da HbS foi disseminado de forma heterogénea no Brasil ao longo
de aproximadamente, 300 anos de trafico de escravos africanos. A quantidade de
negros trazidos ao Brasil € discutivel, entretanto calcula-se que 1550 a 1850
entraram no Brasil (NAUOM, 2004).

Segundo Cavalcanti (2011b), no Brasil dos anos 1930 e 1940, a
vinculacdo da AF a raca negra foi frequentemente acrescida da visdo de que a
miscigenacdo provocava uma epidemiologia singular da doenca no pais. Tal
interpretagcdo revelou exata consonancia com a ideia, que entdo se comecava a
elaborar, de que a singularidade do Brasil exprimia-se por sua larga populacdo
miscigenada. Ademais, diferentemente do periodo atual, em que ha consenso
cientifico sobre a origem africana dessa doenca, naqueles anos nao era unanime a
crenca de que a AF ocorria apenas em individuos negros e que surgira em
populacdes africanas.

Em 1934 ocorreu a primeira publicagéo brasileira sobre AF. Foi o artigo
do médico Alvaro Serra de Castro, publicado no Jornal de Pediatria. Entre 1935 e
1940 foram quatro artigos na literatura brasileira que tratavam da AF e que
derivaram direta ou indiretamente dos achados de Alvaro Serra de Castro
(CAVALCANTI, 2011a).

A maior parte dos médicos que estudaram a AF no Brasil nos anos 1930
a 1940 observou como uma doenca importante para a saude publica do pais, tendo
em vista a extensa populacdo de negros e mesticos. No Brasil, o interesse médico
pela AF surgiu quando se modificavam as concepgdes intelectuais acerca do
conceito de raca. A miscigenacao foi vista como um fato determinante para a
compreensao da AF, em razdo de sua interferéncia na epidemiologia da doenca
(CAVALCANTI, 2011b).

Em janeiro de 1950, a AF recebeu destaque na coletanea de artigos
relacionados a hematologia publicada na revista O Hospital, sendo mencionada

como uma das doencgas mais importantes para os estudos hematoldgicos.
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Na década de 1980, iniciaram-se pesquisas sobre esse tema em
diferentes regides do pais, abrangendo do Norte ao Sudeste do pais, incluindo
estudos em trés capitais do Nordeste. A maioria desses trabalhos tem como objetivo
principal simplesmente mapear a presenca dos diversos hapl6tipos, analisando em
alguns casos sua associacdo com manifestacdes clinicas. O primeiro trabalho a ser
realizado sobre a frequéncia dos haplétipos da hemoglobina S no Brasil foi publicado
em 1992, que analisa a presenca dos diversos haplétipos na populacdo de Sé&o
Paulo (CALVO-GONZALEZ, 2014).

No Brasil, o Programa de AF foi criado depois da Marcha Zumbi dos
Palmares Contra o Racismo, pela Cidadania e a Vida, em 1995, sendo esse
acontecimento importante para a implantagdo do programa como resposta as

reinvindicagdes do movimento (BRASIL, 2008).

3.2 PERFIL DA DF NO MUNDO, BRASIL, CEARA

A DF é reconhecida pela Organizacdo Mundial da Saude (OMS) como um
grave problema de saude publica mundial, com grande impacto na morbimortalidade
da populacdo afetada. Conforme estimativa da OMS, nascem no Brasil 2.500
criancas/ano com DF. No entanto, os dados do Programa Nacional de Triagem
Neonatal (PNTN) mostram incidéncia superior, ou seja, de 3.500/ano entre os
nascidos vivos (OPAS, 2017).

Calcula-se que na populacdo mundial a prevaléncia do gene da DF seja
de 5% a 7%, o que representa de 300 a 500 mil novos casos de homozigotos ao ano,
e que cerca de 120 a 250 mil mortes em criancas decorrentes de complicacbes
desta doenca ocorram no mesmo periodo, principalmente em regibes de clima
tropical (MAXIMO, 2009 apud OLNEY, 1999).

Conforme dados da OMS, do Banco Mundial e da Ghana Sickle Cells
Foundation, estima-se que na Africa nasgam cerca de 500 mil criangas por ano com

DF. Na Tabela 1 encontram-se os dados estimados de alguns paises da Africa.
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Tabela 1 — Doenca Falciforme em alguns paises da Africa.

Pais Total Criancas Criancas

Nascimentos Com Trago % Com DF
Nigéria 5.362.500 15a28 86.000
Congo 2.715.000 15a30 43.440
Angola 722.800 11a37 21.684
Guiné 361.200 26 8.300
Burundi 294.800 26 6.486
Ghana 646.400 10a 22 6.464
Serra Leoa 240.000 27 a 30 7.920
Burkina Fasso 585.600 2a28 5.900
CONTINUA
Ruanda 360.800 20 4.693
Camardes 542.500 2a?24 4.340
Congo Brazzaville 140.800 22 2.253
Republica Centro-Africana 144.400 20a22 2.166
Costas do Marfin 600.100 11 2.040

Fonte: Banco Mundial e OMS.

Conforme Ferreira (2012), no Brasil a miscigenacdo entre 0S povos
colonizadores favoreceu a disseminacdo dos genes anormais, principalmente
agueles que originam as falcemias e as talassemias, fazendo do transtorno
falciforme a doenca hereditaria monogénica mais comum no nosso pais.

Segundo o Brasil (2013), no Brasil a maior incidéncia est4 na populacao
afrodescendente. Os dados dos programas estaduais de triagem neonatal mostram
que, no estado da Bahia, a incidéncia da DF é de 1:650, enquanto a do traco
falciforme é de 1:17, entre os nascidos vivos. No Rio de Janeiro 1:1300 para a
doenca e 1:20 de traco. Em Minas Gerais é na proporcao de 1:1400 com a doenca e
de 1:30 com trago.

No Ceara, a triagem para DF so foi implantada em 2010 e nos seus 184
municipios existem 300 postos de coletas. No ano de 2014, foram triadas 105.670
criancgas, pelo SUS (GOMES, 2014).

O perfil demografico da DF esta disperso na populacdo de forma
heterogénea, com prevaléncia mais alta nos estados com maior centralizacdo de
afrodescendentes. Os dados do Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE)

e da Secretaria de Vigilancia em Saude (SVS) essa populacdo ocupa o0s
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seguimentos sociais mais vulneraveis, onde sua taxa de letalidade infantil € 80% das
criancas nao cuidadas, que ndo alcancam cinco anos de vida e letalidade perinatal

sem cuidados de 20 a 50%.

3.3 FISIOPATOLOGIA E MANIFESTACOES DA DOENCA FALCIFORME

A DF é um termo universal, que engloba um grupo de anemias
hemoliticas hereditarias marcadas pela producdo de uma hemoglobina anormal
denominada hemoglobina. Entre as hemoglobinopatias, a AF é a doenca hereditaria
monogénica mais frequente e a mais marcante, por sua alta prevaléncia e pela
gravidade de suas manifestacdes clinicas. (SERJEANT, 2013)

A fisiopatologia da doenca esta associada a polimerizacdo da HbS, com
alteracdo da hemacia, que em conjunturas de baixa oxigenacao tecidual, causando
deformacdo hemacia, modificando-a sua estrutura em forma em foice contribuindo
para que a hemacias se enrijecidas, impedindo sua movimentacdo normal nos vasos
sanguineos. As hemacias em forma foice pedem o poder deformatorio e tendem a
ficar estagnadas na microcirculacdo, provocando anoxia relativa e a falcizacdo de
novas hemacias. Geralmente suas células tém sobrevida curta, de 16 a 20 dias,
quando comparadas aos 120 dias da célula normal (MATOS,2014; NAOUM, 2004).

A HbS é formada por uma mutacdo no gene beta da globina, que
promove a alteracdo estrutural da hemoglobina. Essa mutacdo ocorre devido a
substituicdo de uma base nitrogenada gene BS (GTG para GAG), resultando na
substituicdo do &cido glutdmico pela valina na posicdo 6 da sequéncia de
aminoacido que compdem a cadeia B da hemoglobina. A valina € um aminoacido
com carga neutra e o acido glutamico possui carga negativa. A carga neutra da
valina favorece a polimerizacdo em condi¢des especificas (BONINI-DOMINGOS,
2013)

De acordo com o tipo de alteracdo presente na hemoglobina, pode-se
classificar em formas clinicas: homozigotica SS, que denominada AF. A
polimerizacdo da HbS representa o evento primério da fisiopatologia da doenca
resultando na alteragdo morfoldgica e fungdo do eritrécito, diminuindo, assim, a vida
e plasticidade da célula. As formas heterozigdticas, representadas pelas

associacdes de HbS com outras variantes de hemoglobina, tais como HbSC, HbSD
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e as interacdes com as talassemias, sendo as mais frequentes as do tipo alfa e beta
(BONINI-DOMINGOS, 2013; ZORZETTO,2013).

A dupla heterozigose HbSC é comum a presenca de células em
falcizagdo. Geralmente, apresentam anemia varidvel de discreta a moderada com
crise de dores intermitente, infarto 6sseos e retinopatia no adulto e a dupla HbSD, se
apresenta com anemia hemolitica com gravidade de discreta a moderada.
Ocasionando esplenomegalia, artralgia e dores abdominais (NAUOM, 2004).

Diante do exposto a clinica da DF, de maneira especial da AF é muito
variavel, pois estar sujeito, sobretudo por fatores genéticos, sociais, culturais e
ambientais. No Brasil, os pacientes com DF também padecem dessa expressiva
heterogeneidade de doencas provenientes da falcizacado (NAUOM, 2004).

As manifestacdes clinicas séo variaveis entre as pessoas com a doenca e
na mesma pessoa, ao longo da vida. O fenbmeno de afoicamento das hemacias é
responsavel por todo o quadro fisiopatologico. Logo, os sinais clinicos observados
sdo decorrentes da forma afoicada das hemécias (BRASIL, 2015b).

Segundo BRUNETTA (2010), a DF esta relacionada a varias
complicacbes agudas e cronicas. As complicacbes agudas da doenca sao
constituidas por crise algica ou vasoclusiva ou dolorosa; infeccbes ou sepse;
sequestro esplénico; sindrome toracica aguda; acidente vascular cerebral; crise
aplastica; priapismo e colecistite (LOUREIRO; ROZENFELD; PORTUGAL, 2008; AL-
GHAZALY et al.,2013).

A seguir, serdo descritas as manifestacdes clinicas mais comuns da DF:

A Crise élgica ou Crise Vasoclusiva ou Crise Dolorosa, constituem a
principal causa de morbidade e hospitalizacdo. Sdo complicagcbes mais frequentes
da DF e comumente sua primeira manifestacio. E gerada pelo dano tissular
isquémico secundario a obstrugdo do fluxo sanguineo pelas hemacias falcizadas. A
reducdo do fluxo sanguineo resulta na hipdxia regional (baixo teor de oxigénio) e na
acidose (diminuicdo do pH), que podem acentuar o processo de falcizacao,
aumentando o dano isquémico. Essas crises de dor em geral duram de quatro a seis
dias, e podem persistir por semanas (BRASIL, 2013a). Podem ser desencadeadas
por fatores genéticos, celulares ou ambientais, tais como: infec¢do, desidratacéo,

deficiéncia de vitaminas A, hipoxia, febre, acidose, hematocrito alto, gestacdo e
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exposicao ao frio extremo (BALLAS, 2012). Os mais idosos mencionam a depressao
e exaustao fisica entre os fatores precipitantes das crises.

Podem apresentar dor severa nas extremidades, no abdémen e nas
costas. Na maioria das criancas a primeira manifestacdo de dor, é a dactilite ou
sindrome mao-pé. Outras manifestacbes musculo-esqueléticas sdo simétricas ou
ndo, ou mesmo migratérias, com eventual aumento de volume, febre, eritema e calor
local. As vezes, isso torna dificil o diagndstico diferencial com osteomielite, artrite
séptica, sinovite (doenca articular caracterizada pela inflamacéo) e febre reumatica.
A dor abdominal pode simular abdémen agudo cirdrgico ou infeccioso, ou processos
ginecoldgicos. E importante lembrar que, em crian¢as, ndo é incomum que as
pneumonias, principalmente as de base, ocorram com dor abdominal (BRASIL,
2013a). Devem ser considerados como fatores de risco: febre acima de 38 °C,
desidratacdo, palidez, vomitos recorrentes, aumento de volume articular, dor
abdominal, sintomas pulmonares agudos, sintomas neuroldgicos, priapismo,
processos algicos que ndo se resolvem com analgésicos comuns. O tratamento
consiste em eliminar os fatores precipitantes, com repouso, boa hidratacdo (muitas
vezes, € necessaria hidratacdo parenteral) e analgesia adequada (BRASIL, 2013a).

As InfecgBes ou Sepse sao a principal causa da hospitalizagéo, com risco
de morbiletalidade. E comum que elas se manifestem com febre sdo pessoas com
resisténcia muito baixa as infec¢des, devem ter agilidade no atendimento. No caso
de criancas, seu agravamento pode acarretar a morte em até 12 horas (BRASIL,
2014b). A susceptibilidade a infe¢cdes deve-se a atrofia e a disfuncdo esplénica
precoce, com consequente diminuicdo da capacidade de opsonizacao de bactérias
encapsuladas, o que provavelmente guarda relagdo com baixa producdo de
anticorpos pelo baco (BRASIL, 2014b).

A Sindrome Toracica Aguda (STA) sdo complicagBes pulmonares agudas
e provocadas por fendbmenos vaso-oclusivos e infec¢gbes podendo frequentemente
ocorrer simultaneamente (BALLISTA, 2017). Porém, uma complicagdo comum com
variacdo entre 0s pacientes, constitui a maior causa de morte da DF, acometendo
2% das criangas e 5% dos adultos, e a segunda maior causa de hospitalizagdo, nos
paises desenvolvidos (NAUOM, 2004). Aproximadamente 25% dos Obitos de
pacientes com DF ocorrem devido a STA e cujas causas, na maioria das vezes, Sao

incertas, no entanto, anestesia geral, cirurgias e broncoespasmo decorrente de
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asmas sdo fatores precipitantes (PAUL et al., 2011). O tratamento da sindrome
toracica aguda inclui medidas de suporte, como transfusdo e hidratacdo, além de
monitoramento e especial atencdo aos sinais clinicos de insuficiéncia respiratoria
(SAYLORS, 2013).

A STA apresenta-se com maior frequéncia em criancas, porém nos
adultos sua evolucdo € mais grave, e € evidenciada pela mortalidade que torna-se
quatro vezes maior quando observada na infancia. Sua ocorréncia pode ser por
diversos motivos: infeccbes, tromboembolismo pulmonar, embolia gordurosa,
pneumonia e infarto pulmonar (BALLAS et al., 2012). No adulto, os sintomas mais
frequentes séo dispnéia, calafrios e dor toracica importante, sendo que 18% dessa
populacdo cursam com hipéxia (NAUOM, 2004).

O Priaprismo é considerado uma emergéncia uroldégica que consiste na
erecao peniana prolongada e dolorosa, involuntaria, ndo acompanhada de desejo ou
estimulo sexual, durando mais de 30 minutos. Acontece em decorréncia da
vasoclusao, da reducgdo de circulagdo sanguinea no pénis, deve ser tratado como
emergéncia que pode levar a impoténcia sexual permanente. Conhecido por ser um
problema comum entre pacientes do sexo masculino com DF (BRASIL, 2014a).

Cerca de 40% dos pacientes apresentam pelo menos um episédio de
priaprismo. A maior incidéncia esté por volta dos 20 anos de idade, sendo incomum
na primeira década de vida (NAUOM, 2004). O tratamento consiste de medidas
simples: aumentar a ingestdo de liquidos, receitar analgésico, masturbacéo,
estimular a micgdo e prescrever banhos mornos ou frios. Qualquer episddio que
dure mais do que trés ou quatro horas deve ser considerado uma emergéncia,
requerendo pronta intervencdo meédica, mediante aspiracdo e irrigacdo do corpo
cavernoso com agonista adrenérgico (BRASIL, 2014a).

A crise de sequestro esplénico agudo é definida pelo aumento do volume
do baco. Ocorre uma crise de falcizagcdo onde muitos glébulos ficam em forma de
foice e o baco engloba esses globulos falcizados, ou seja, sequestra grande
guantidade de sangue alterado, logo o baco aumenta de tamanho porque retira
muito sangue da circulacdo. Geralmente o sequestro esplénico é mais frequente nos
dois primeiros anos de vida, sendo caracterizado pelo aumento do baco, diminuigao
da concentracdo de hemoglobina e reticulocitose, podendo acarretar um colapso

circulatério que pode conduzir a 6bito por anemia e choque hipovolémico (BALLISTA,
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2017). Esta associada a infeccdo bacteriana ou viral e 0os pacientes apresentam
palidez, taquicardia, taquipnéia, dor e distensdo abdominal (BALLAS et al., 2012;
BALLISTA, 2017). A deteccao precoce da crise diminui o risco de morte e permite o
tratamento imediato com expansdo volémica e transfusdo de concentrado de
hemacias. A esplenectomia ou transfusdo sanguinea séo indicadas como tratamento
preventivo. Ponderando que o indice de recorréncia € alto, recomenda-se a
esplenectomia apds episodio para evitar o risco de sepse (BALLAS et al.,2012;
BALLISTA,2017).

O acidente vascular cerebral (AVC) € uma lesdo isquémica cerebral
aguda sintomatica que ocorre em 10% a 18% das pessoas com DF e, na auséncia
de tratamento, h& recorréncia do evento em dois tercos desses casos. As lesbes
cerebrais sdo progressivas e agravam as deficiéncias neuroldgicas funcionais
(BRASIL, 2014). Dependendo do local afetado, observa-se, déficit no aprendizado,
problemas motores, afasia e paralisia completa (BRASIL, 2010). A maior incidéncia
ocorre em criancas entre 2 e 9 anos, voltando a aumentar apés os 20 anos. Estudos
demonstram que em média aos 20 anos (11%) e aos 45 anos (24%) das pessoas
com DF tiveram AVC (BRASIL, 2014). No AVC hemorragico ocorre a
neovascularizagdo ou aneurismas (rupturas de pequenos vasos), mais comum em
adultos (BRASIL, 2010).

Em geral, a fisiopatologia envolve danos as paredes dos vasos por
hemacias falcizadas. Causa hiperplasia da camada intima dos vasos. Processos
trombogénicos e inflamatérios contribuem para um maior espessamento.
Eventualmente, ocorre vaso-oclusdo completa, o que resulta em isquemia e dano
neurolégico (BRASIL, 2014).

A crise aplastica, ocorrem, em geral, ap0s processos infecciosos, mesmo
agueles relativamente insignificantes. Ndo sao frequentes, porém suas crises
aplasticas severas costumam estar relacionadas com infecgéo pelo Parvovirus B19
(BRASIL, 2013). Clinicamente, manifesta sinais e sintomas de anemia aguda, febre,
fadiga, palidez, dispneia, sinais de infeccdo respiratdria alta e ou gastrointestinal.
Sado autolimitadas, no entanto, no periodo agudo pode ser indicada transfusdo de
concentrado de heméacias, apds o primeiro episédio desta infeccdo viral o paciente
fica imunizado (BALLAS et al., 2012). A principal diferenca laboratorial entre essas

crises e as de sequestro esplénico requerem atencdo. Estd na presenca de



31

reticulocitopenia na crise aplastica, e de reticulocitose na de sequestro (BRASIL,
2013). O tratamento é sintomatico e, se necessario, ha que recorrer a transfusfes de
concentrado de hemacias. A monitorizacado do estado hemodindmico possibilitara a
indicacao precisa de hemotransfuséo. Fazer o acompanhamento pelo quadro clinico
associado ao hemograma com contagem de reticulécitos. Tais crises sao

autolimitadas e tém duracéo de 7-10 dias e raramente recorrem (BRASIL, 2013).

3.4 PROGRAMA NACIONAL DE TRIAGEM NEONATAL

Para a prevencéo e controle das hemoglobinopatias foi estabelecido no
Brasil, conforme a Portaria n © 822, do Ministério da Saude, publicada em 2001, o
Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN), que busca alcancar cobertura de
100% dos recém-nascidos vivos, exercendo, desta forma, com os principios de
equidade, universalidade e integralidade que devem pautar as acfes de saude
(BALENSIEFER TK, YAMAGUCHI UM, 2018).

O PNTN é um programa de rastreamento populacional, que tem como
objetivo geral identificar distarbios e doencas no recém-nascido (RN), em tempo
adequado, para intervencao apropriada que garante tratamento e acompanhamento
continuo as pessoas com diagndstico positivo, com vistas a reduzir a
morbimortalidade e melhorar a sua qualidade de vida (BRASIL, 2016).

Destaco que o PNTN é de importancia nacional e de sucesso no Sistema
Unico de Saude (SUS), com os objetivos, diretrizes e estratégias do programa quem
estabelecem responsabilidade nas trés esferas de gestdo (Federal, Estadual e
Municipal) além dos técnicos envolvidos, na busca dos melhores indicadores do
programa e o atingimento da melhoria das condi¢cdes de saude desse grupo de
pacientes detectados no programa. E uma politica transversal que prevé acdes
compartilhadas, tanto na Atencdo Basica, como na Média e Alta complexidade
(BRASIL, 2016).

O PNTN é importante, pois além de solicitar o diagndstico precoce da
doenca, contribui para informar e nortear os casais com chances de terem filhos com
a DF, fazendo com que as familias adotem decisdes reprodutivas mais conscientes.
A pratica diaria das familias mostra que a nocéo de risco reprodutivo ndo se pauta

somente nas informacdes recebidas nas sessdes de aconselhamento genético, mas
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também no conhecimento prévio do cuidado a crianca com esta doenca (GUEDES,
2012).

O diagnostico de DF é laboratorial e realizado pelo exame de eletroforese
de hemoglobina. Para o recém-nascido o diagnosticado deve ser realizado pela
triagem neonatal ou teste do pezinho, como é comumente conhecido, com o intuito
de realizar um rastreamento em busca de detectar, precocemente, doencas
metabdlicas, hematoldgicas, infecciosas, genética, entre outras (BRASIL, 2015b).

O “teste do pezinho” é colhido na primeira semana de vida pelos Servigos
de Referéncia em Triagem Neonatal do Estado, conforme definido no regulamento
do SUS pela Portaria do PNTN, GM/MS n°. 2.048 de 03 de novembro de 2009
(BRASIL, 2013). Segundo Jesus (2010), é fundamental para a identificacéo,
quantificacdo e acompanhamento dos casos, bem como para o planejamento e
organizacado da rede de atencéo integral.

O termo triagem origina-se do vocabulo francés triage, que significa
selecdo. Em saude publica, “triar’ significa identificar, em uma populacéo
assintomatica, os individuos sob risco de desenvolver determinada doenca ou
distarbio. Conforme dados PNTN, nascem 3.500 criancas por ano com DF no Brasil,
sendo a incidéncia de 1:1000 nascidos vivos (BRASIL, 2016).

A triagem neonatal compreende o rastreamento na populacdo de 0 a 28
dias de vida, recomenda-se que o periodo ideal para a coleta da primeira amostra
seja entre o 3° a 5° dia de vida do RN devido as especificidades das doencas, dito
anteriormente. Toda coleta realizada apds 28° dia de vida deve ser analisada com
observacao, considerando-se as dificuldades de acesso, questdes culturais e casos
de negligéncia (BRASIL, 2016).

A triagem é feita a partir do sangue colhido no corddo umbilical, devendo-
se lembrar que a hemoglobina do neonato possui composi¢éo diferente do adulto, a
qual se consolida apés o sexto més de vida. No neonato, existe predominio de
cadeias a e y e hemoglobina fetal, padréo que se modifica apds 0 sexto més de vida
guando passa a predominar a hemoglobina A (JUNIOR e ANDRADE, 2016).

Todos os estados Brasileiros estdo habilitados pelo Ministério da Saude
pelo PNTN para realizarem a triagem das hemoglobinas (onde se inclui a DF), nos
recém-natos. Este exame requer metodologia especifica para criancas até quatro

meses de vida. ApoOs esta idade todos podem ser diagnosticados pelos diferentes
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métodos existentes de eletroforese. O exame deve estar disponivel nas UBS para
atender a populacdo que necessite do diagnéstico da doenca ou do traco.

Em 2001, segundo a Portaria n° 822 do MS instituiu 0 PNTN com o
objetivo de ampliar a Triagem Neonatal existente (Fenilcetonuria e Hipotireoidismo
Congénito), incluindo a deteccdo precoce de outras doencas congénitas como as
doencas falciformes, outras Hemoglobinopatias e a Fibrose Cistica.

Segundo o Brasil (2001) esse programa foi implantado nas seguintes
fases, em virtude dos diferentes niveis de organizacdo das redes assistenciais

existentes, estdo subdivididas na seguinte forma: Fase | - Fenilcetondria e
Hipotireoidismo congénito; Fase Il — Fase | + Doencas Falciformes e outras
Hemoglobinopatias; Fase Il — Fase | e Il + Fibrose Cistica; Fase IV - Fase | + Il + I

+ hiperplasia Adrenal Congénita e Deficiéncia da Biotinidase.

No Estado do Ceara o PNTN teve seu inicio e implantagdo no ano de
2001 através da Portaria n°® 02 de outubro de 2001, a qual habilitava o estado na
Fase | do programa e cadastrava o HIAS com Servico de Referéncia em Triagem
Neonatal. Em 2010, o Ceara foi habilitado para fase Il a partir da Portaria n® 319, de
06 de julho de 2010, que inclui as doencas falciformes e outras hemoglobinopatias.
(LACEN, 2017)
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4 METODO

4.1 DESENHO DO ESTUDO

Trata-se de um estudo descritivo, ecolégico com abordagem quantitativa
sobre a DF no estado do Ceara. Segundo Rouquayrol (2013) estudos descritivos
tem por objetivo apresentar caracteristicas gerais de determinada doenga com
relacdo as pessoa, distribuicdo geografica e tempo de ocorréncia. Enquanto Bonita
(2010), descreve que no estudo ecoldgico suas unidades de andlise sdo grupos de
pessoas ao invés de individuos e podem ser feitos comparando-se a mesma
populacdo em diferentes lugares ao mesmo tempo.

Nesse estudo foi realizado um levantamento das caracteristicas sociais e
demogréficas, ocorréncia de morbimortalidade, a distribuicdo dessa populagédo no

espaco geografico.

4.2 LOCAL E PERIODO

Para o desenvolvimento desta pesquisa, foram selecionadas no estado do
Cear4, trés unidades de referéncia, do Sistema Unico de Salde (SUS) que atendem
pessoas com DF de todo estado: Centro de Hematologia e Hemoterapia do Cearéa
(HEMOCE - inclui a Hemorrede do Ceara), Hospital Infantil Albert Sabin (HIAS -
referéncia no atendimento de criancas e adolescentes do Ceara) e Hospital
Universitario Walter Cantidio (HUWC).

O Estado possui uma area de 148.886,3 km?, equivalente a 9,58% da
area pertencente a regiao Nordeste e 1,75% da area do Brasil. Desta forma, o Ceara
€ 0 4° maior da regido Nordeste e o 17° entre os Estados brasileiros em termos de
extensdo territorial. A regionalizacdo atual dos municipios adotada pela Secretaria
do Planejamento e Gestao (SEPLAG) é composta por 14 Regides de Planejamento.
Ressalta-se que o Ceara também possui duas Regibes Metropolitanas (Fortaleza e
Cariri) e 18 microrregifes administrativas (IPECE, 2017).

No Ceard, a triagem neonatal é desempenhada por meio do teste do
pezinho pelo Laboratério Central (LACEN), que faz parte integrante do Sistema
Nacional de Laboratorios de Saude Publica (SISLAB), sendo a unidade laboratorial

de referéncia do Estado do Ceara, com cobertura nos 184 municipios do Estado. No
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ano de 2014, foram triadas 105.670 criancas, através do SUS. O fluxo para a
triagem neonatal € gerenciado pela Secretaria da Saude do Estado (SESA) com o
LACEN, onde possuem instalacdo propria e realiza os testes das amostras, bem
como, os diagndsticos das doencas de notificacdo compulséria e outros agravos de
interesse da saude publica (GOMES, 2016).

O LACEN realiza as fases I, Il e lll, que identificam fenilcetonuria,
hipotireoidismo congénito, DF e fibrose cistica. Em 2012 foi publicada a Portaria n°
2.829, que incluiu a Fase IV no PNTN. Essa fase inclui hiperplasia adrenal congénita
e deficiéncia de biotinidase (BRASIL, 2012). No Ceara a fase IV foi habilidade em
2015 pelo MS (LACEN, 2017).

Em 2017, até outubro, 637.559 exames foram realizados, em
aproximadamente 106.259 criancas triadas e no de 2016, 481.785 testes foram
feitos em 80.297 recém-nascidos triados, aproximadamente (LACEN, 2017). (Tabela
2).

Tabela 2 - Numero de triagem Neonatal realizado no Laboratorio Central.
Ceard, 2013 a 2017.

2013 2014 2015 2016 2017
Faselell Faseslllell  FaseslIlllelv  Fasesl il ety  aseshibilelV
(Até outubro)
310.000 405.688 626.094 481.785 637.559

Fonte: LACEN/CE

Identificar e intervir precocemente doencas no periodo neonatal é vital
para dar inicio ao tratamento dos casos diagnosticados. Sabemos que todas as
pessoas com DF devem ser acompanhadas regulamente pelos os servicos de
referéncia hematoldgica de sua regido e o laboratério desempenha um importante
papel para o fortalecimento do SUS quando contribui com a prevencéo e reducéo da

morbimortalidade provocada pelas doencgas triadas.
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4.2.1 Instituicdes de referéncias a DF no SUS

4.2.1.1 Hemorrede

A Hemorrede Publica Estadual esta formada por um Hemocentro
Coordenador, com sede em Fortaleza, desde 1983, iniciou seu processo de
interiorizagdo a partir da década de 1990, quando foram inaugurados cinco
Hemocentros Regionais que estdo nas cidades de: Sobral, Crato, Iguatu, Juazeiro
do Norte e Quixada (GESPUBLICA, 2013; HEMORREDE, 2017).

Os hemocentros séo instituicbes publicas ou privadas que realizam
atividades de hematologia e hemoterapia como objetivos de fornecer sangue e seus
componentes e hemoderivados aos hospitais de rede publica preferencialmente e
diversos da rede privada quando se trata de Hemocentros privados, além do
atendimento ambulatorial das patologias relacionadas com sangue (BRASIL, 2016).

O HEMOCE tem por finalidade bésica viabilizar atendimento de
hemoterapia e hematologia a populacéo cearense e se desenvolver de acordo com
as diretrizes da Politica Nacional do Sangue. Cada hemocentro é responsavel pela
realizacdo do atendimento a doadores e pacientes em sua area de cobertura (Figura
2).
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Figura 2 - Mapa demonstrativo da distribuicdo dos hemocentros da rede

publica e hemoterapia e suas respectivas areas de abrangéncia.

HEMOCENTRO COORDENADOR

HEMOCENTROS REGIONAIS

HEMOMUCLED
o

Fonte: www.hemoce.ce.qov.br

A Hemorrede do Ceard estd estruturada e organizada para receber a
populacdo cearense em todo o territorio estadual. A estimativa da populagéo
cearense segundo IPECE estd em 9.020.460 milhdes de habitantes. A
regionalizacdo dos servicos permite o atendimento descentralizado aos 184
municipios, 327 estabelecimentos hospitalares, 156 estabelecimentos ambulatoriais,
64 Agéncias Transfusionais e 18.843 leitos, possibilitando, dessa forma, o acesso de

doadores e pacientes aos servicos da Hemorrede (Tabela 3) (GESPUBLICA, 2013;
HEMORREDE, 2017).


http://www.hemoce.ce.gov.br/
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Tabela 3 - Atendimento descentralizado da Hemorrede nos municipios, Ceara.

Municipios
Regional de Hemoterapia
Total %
Fortaleza 47 25,54
Crato 28 15,22
Iguatu 25 13,59
Quixada 25 13,59
Sobral 59 32,07
Total 184 100

Fonte: Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE)

O Hemoce de Fortaleza recebe dados referentes a DF de todos os
hemocentros do interior e consolida em um banco de dados que sera utilizado nessa
pesquisa, 0 Hemovida Web — DF.

Esse sistema de informac0es para as coagulopatias hereditarias, Sistema
HEMOVIDA Web — Coagulopatias, foi desenvolvido pela a coordenagéo da Politica
Nacional de Sangue e Hemoderivados, o Departamento de Assisténcia
Especializada do MS e o DATASUS, que permite interligar os centros que tratam
estas doencas no Brasil e tem como objetivo a manutencdo de um registro
atualizado dos pacientes.

Ressalta-se, porém, que a forma de organizacdo da Hemorrede pode
variar nos diferentes estados brasileiros, sendo que em Fortaleza, até os 18 anos de
idade incompletos, o acompanhamento ocorre no HIAS, hospital de referéncia
pediatrica e, apds essa idade, passa a ser realizado nos hemocentros, que podem

ser em Fortaleza ou no interior do estado, nos hemoces regionais.

4.2.1.2 Hospital Infantil Albert Sabin

O Hospital Infantil Albert Sabin (HIAS) é um 6rgdo da administracdo
publica estadual, subordinado a SESA, que tem como missao: “prestar assisténcia
terciaria a crianca e ao adolescente, de forma segura e humanizada, sendo
instituicdo de ensino e pesquisa.” Regido por valores como ética, humanizacéo,

compromisso, participacdo, valorizagdo profissional, eficiéncia e credibilidade, o
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Hospital tem como visdo de futuro “ser exceléncia internacional pediatrica em
assisténcia quaternaria, ensino e pesquisa, com responsabilidade sécio-ambiental’
(CEARA,2015).

Foi inaugurado em 26 de dezembro de 1952 como Hospital Infantil de
Fortaleza (HIF) com o objetivo de abrigar, em trés enfermarias, criancas doentes
provenientes principalmente do interior do Estado. Sua iniciativa foi considerada
pioneira, pois, até entdo, ndo existia no Ceara nenhuma instituicdo voltada
exclusivamente para o atendimento & crianga” (CEARA,2015).

Em 1976, foi inaugurada sua nova sede, onde se encontra até hoje (2019),
e em 17 de julho de 1977, por ocasido da visita do Dr. Sabin ao hospital, 0 Governo
Estadual decretou a mudanca de sua denominagdo para Hospital Infantil Albert
Sabin” (CEARA,2015).

No inicio de suas atividades, o Hospital oferecia apenas servicos de
pediatria geral, assisténcia materno-infantil e neurologia. Atualmente, o Albert Sabin
€ 0 Unico hospital infantil terciario do Ceara que € referéncia no atendimento a
criancas e adolescentes com doencas graves e de alta complexidade e reconhecido
como instituicdo de ensino e pesquisa. Conta com emergéncia clinica e ambulatorio
com 28 especialidades médicas (CEARA,2015).

Em outubro de 2001, a portaria SAS/MS n° 428 credencia HIAS como
Servico de Referéncia Estadual em Triagem Neonatal (SRTN) ou seja, € o
responsavel no Ceara em acompanhar os pacientes diagnosticados com alguma
doenca detectada no PNTN. Ressalto que essa Instituicdo atende criangcas e

adolescentes de todo o Estado do Ceara até 18 anos.

4.2.1.3 Hospital Universitario Walter Cantidio

O Hospital Universitario Walter Cantidio da Universidade Federal do
Ceara (HUWC) € um centro de referéncia para a formacao de recursos humanos e o
desenvolvimento de pesquisas na area da saude, assim como desempenha
importante papel na assisténcia a saude do Estado do Ceara, estando integrado ao
Sistema Unico de Salde (SUS) que esta filiada & Empresa Brasileira de Servigos
Hospitalares (EBSERH).
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O HUWC se caracteriza como unidade que presta assisténcia de alta
complexidade a saude, realizando desde transplantes renal e hepatico, de forma
rotineira, até pesquisas clinicas vinculadas a diversos programas de pos-graduacgao
regionais e nacionais, além de participacdo em estudos multicéntricos em protocolos
de pesquisa clinica avancada.

O servico de Hematologia do HUWC € constituido por ambulatorios
localizado dentro do Centro de Hematologia e Hemoterapia do Ceara (Hemoce)
sendo considerado centro de referéncia da DF no estado. O HUWC tem um sistema
informatizado, chamado Master que foi usado para a coleta de dados secundario

desta pesquisa.

4.2.2 Anélise Espacial em Saude

O conceito de espaco deve incorporar ndo apenas as caracteristicas
geograficas, naturais e sociais de um lugar, mas também “a vida que os preenche e
0s anima, ou seja, a sociedade em movimento”. O estudo de aspectos relacionados
ao espaco como lugar de ocorréncia de doencas esta associado na elaboracédo de
mapas. Porém, um dos trabalhos pioneiros que usou a metodologia de analise
espacial foi desenvolvido por John Snow em Londres no ano de 1854, onde analisou
uma epidemia de colera que demonstrou uma associa¢ao espacial entre mortes a
enfermidade e o suprimento de agua (NETO et al, 2013).

Na Epidemiologia, € utilizado para identificar padrbes espaciais da
morbidade ou mortalidade e fatores associados, bem como um instrumento para
planejar agdes de prevencgdo e controle. Diversos procedimentos sdo utilizados para
executar analise espacial, bem como, as técnicas de geoprocessamento, a andlise
de dados de area, padrdes pontuais e a geoestatistica (MEDRONHO, R. A
WERNECK, G. L., 2009a).

Assim, define-se Geoprocessamento como um conjunto de técnicas de
coleta, tratamento, manipulacdo e apresentacdo de dados espaciais que podem ser
caracterizados por meio dessas técnicas computacionais necessarias para
manipular informacdes espacialmente referidas. Na Saude Coletiva sua aplicacéo
permite 0 mapeamento de doencas/agravos, avaliacdo de riscos, planejamento de

acoOes, politicas de saude e avaliacdes de redes de atencao (BRASIL, 2006).
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Para Nardi (2013) o uso do geoprocessamento refere-se a uma
ferramenta importante na identificacdo, na localizacdo e no acompanhamento de
populacdes, principalmente nas periferias dos grandes centros urbanos. Entre os
sistemas que se utilizam as técnicas de geoprocessamento salientamos o Sistema
de Informacdo Geografica (GIS), que consisti numa estrutura de processamento

eletrénico de dados que permitem a captura, armazenamento, manipulacao, analise.

4.3 POPULACAO E AMOSTRA

Para o estudo, foi considerada a populacédo de individuos com diagndstico da
DF do estado do Ceara, sendo os individuos acompanhados no HEMOCE, HIAS e
HUWC.
e Critério de Incluséo: Todos os casos com diagnostico de DF segundo
o Cddigo Internacional de Doenca Versao 11 (CID) no Cap. 03 sobre as
Doencas do Sangue e dos Orgéos Hematopoiéticos e Alguns Transtornos
Imunitarios, no grupo das Talassemias (D.56) e Transtornos Falciformes
(D.57).

e Critério de Excluséo: Registros sem da data de nascimento, data de

diagndstico e os casos duplicados.

Foram coletadas 775 fichas de casos de DF, desses, 107 estavam dentro
do critério de exclusdo, ou seja registros sem data de nascimento, data de
diagnéstico e os casos duplicados definindo a amostra da pesquisa em 668 casos
de DF. Desses 51,5% (344/668) faziam parte da Hemorrede, 36,1% (241/668) HIAS
e 12,4% (83/668) do HUWC.

Pelo tempo proposto na pesquisa nao foi possivel coletar todos os casos
registros dos HUWC. Apesar do contato com os técnicos de informatica nos
disponibilizando informagdes do Sistema Master, houve limitacdes neste sentido.
Essa coleta foi realizada uma vez por semana, no dia da consulta no ambulatorio de
hematologia. O processo de atendimento do HUWC esta separado por
especialidade, e a partir da separagdo, conseguimos coletar os casos de DF que
estavam marcados. Enquanto na Hemorrede tivemos o acesso ao formulério do

sistema Hemovida e alguns hemocentros regionais ndo enviaram em tempo habil
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informacBes necessarias para a coleta. No HIAS, além do acesso ao sistema
HosPub, também obtivermos informac6es do ambulatério de hematologia por uma
profissional de salde, enfermeira, responsavel pelo setor. Outra facilidade que
tivemos foi uma profissional de salude, médica, que atende essa populacdo
disponibilizou uma listagem dos falcémicos que utilizam para o seu controle no

atendimento.

4.4 COLETA DE DADOS

A coleta foi por meio dos formularios dos sistemas Hemovida Web — DF
do HEMOCE, sistema HOSPUB do HIAS e sistema informatizado do HUWC. Sé&o
dados secundarios armazenados nesses bancos de dados e que representam as
pessoas com DF atendidas, em 6&rgdos publicos do Ceara, em Instituicoes
referenciadas pelo governo. A coleta de dados ocorreu de maio a hovembro de 2018.

Como as instituicbes diferem em seus registros nas informacdes
coletadas dos usuarios, em alguns casos houve a necessidade de buscar dados nos
prontuarios das pessoas com DF para uniformizar o banco de dados. Nado houve
contato direto com o0s usuarios para o preenchimento do banco de dados.

Elaborou-se um instrumento de coleta de dados (ficha de investigacao
epidemiologica) pela pesquisadora com informacdes socio demografica e clinicas do
estudo com as seguintes variaveis independentes: idade, sexo, raca/cor (branca,
preta, amarela, parda ou indigena), estado civil, profissdo, escolaridade, municipio
de residéncia, endereco, zona (urbana ou rural). As variaveis dependentes foram:
diagnostico, data do diagnostico, obito, data do 6bito, dados clinicos, dados clinicos
(sinais e sintomas), transfuséo (sim ou nao), medicacdes, dentre outras.

A fim de alcancar os objetivos do trabalho, a coleta foi dividida em trés
momentos: O primeiro, no Hemoce Coordenador/Fortaleza, onde os dados foram
coletados nos formularios dos sistemas Hemovida Web — DF que abrangem
informacBes dos Hemocentros Regionais. O segundo, as informacfes soécios
demograficas no sistema HOSPUB do HIAS e outras informacfes pertinentes e
informacdes clinicas, foram complementadas em alguns prontuérios. No terceiro

momento, foi utilizado sistema informatizado do HUWC — Master que sofreu também
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complementacdo de algumas informacdes nos prontuarios. As informacdes

coletadas foram registradas no instrumento de coleta de dados (APENDICE A).

4.5 ORGANIZACAO E ANALISE DOS DADOS

De posse dos dados, procedeu-se analise com auxilio do software Excel,
processados no programa de analise estatistica Epi Info 7.0®.

Apo6s codificagdo com a utilizagdo de uma planilha, os dados foram
armazenados eletronicamente no Epilnfo, visando tratamento estatistico simples e
os resultados apresentados por meio de tabelas e graficos para melhor
compreensdo, bem como calculadas médias, mediana, frequéncias absolutas e
relativas, e proporgdes. As informagdes foram complementadas pela consulta aos
prontuarios clinicos arquivados nas instituicées envolvidas.

Inicialmente for realizada a descricdo do perfil epidemiolégico dos casos
da DF por meio de uma analise univariada, com frequéncias absolutas e relativas
das variaveis coletadas. Posteriormente foi realizada a caracterizagcao da distribuicao
espacial desses individuos, por mapas de fluxos e mapas no programa QGIS versao
2.16.3 (QGIS).

4.6 ASPECTOS ETICOS E LEGAIS

A pesquisa foi iniciada apds a aprovagdo no Comité de Etica em Pesquisa
(CEP) da UECE, instituicdo proponente com parecer de n° 2.551.720, e nas
referidas instituicdes coparticipante: HIAS (parecer n° 2.668.033), HUWC (parecer n°
2.699.474) e HEMOCE (Carta de anuéncia).

Foram respeitados todos 0s principios éticos preconizados na Resolucao
N°466/2012, do Conselho Nacional de Saude da Saude (CNS), que dispbe sobre as
normas regulamentadoras para o desenvolvimento de pesquisas envolvendo seres
humanos, assegurando confiabilidade, privacidade, anonimato e sigilo da identidade
dos participantes da pesquisa e, a0 mesmo tempo, garantindo a imparcialidade,
impessoalidade e objetividade na conducgdo do estudo e na redacdo dos relatérios

técnicos.
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5 RESULTADOS E DISCUSSAO

Dos 668 casos de DF encontrados 51,5% (344/668) eram pacientes em
atendimento na Hemorrede, sendo distribuidos nos Hemocentros: Hemoce Fortaleza
25,8% (173/668), Hemoce Crato 11,4% (76/668), Hemoce Sobral 9,7% (65/668),
Hemoce Iguatu 3% (20/668) e Hemoce Quixada 1,5% (10/668). As outras duas
instituicbes de referéncia em atendimento ao falcémicos do estudo registraram
36,0% (241/668) o HIAS e o HUWC 12,4% (83/668) (Figura 3).

Figura 3 - Proporc¢éo dos casos da Doenca Falciforme distribuidos pelas intituicdes de

referéncia estaduais. Ceara, 1964 a 2018*

Fonte: Elaborada pela autora.

*dados até 22/11/2018, sujeitos a revisao.

Quanto ao perfil sécio demografico, a maioria dos pacientes se
encontrava na faixa etaria de 20 a 59 anos, correspondendo a 51% (341/668), em
menor propor¢cdo os maiores de 60 anos 2,8% (19/668). A idade média foi de 22,8
anos. Os estudos sobre a expectativa de vida evidenciaram aumento progressivo da
doenca. No entanto, o baixo percentual em pessoas maior de 60 anos se
assemelham aos resultados encontrado no presente trabalho (Tabela 4).

Dos 668 casos, 53% (354/668) eram do sexo feminino e 47% (314/668)
do sexo masculino. Resultado semelhante foi encontrado em estudo realizado no
Hemocentro Coordenador da Bahia, no qual se registrou 48,9% (23/47) dos casos

da DF do sexo feminino e 51,1% (24/47) do sexo masculino. Segundo Ferreira (2012)
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esses achados reforcam a teoria de que o gene da DF néo esta ligado ao sexo, logo
nao € um determinante significativo de maior ou menor sobrevida.

Em relacdo a raca, 69,0% se declarou parda, preta 9,1%, branca 7%,
amarela 1%. Isso corrobora com alguns estudos que relatam maior prevaléncia da
DF est4 nas pessoas da raca negra, porém nao se pode excluir a possibilidade de
pessoas com outro tipo de cor da pele apresentarem a DF. Destaca-se que 13,8%
(92/668) ndo possuem informacéo da raca. Segundo Martins (2010), o alto grau de
miscigenacéao no Brasil dificulta a caracterizacao da raca (tabela 4).

Na tabela 4, 13/8% (92/668) ndo possuem informacéo da raca, dado este
recomendado pelo MS na elaboracdo de politicas publicas para a saude da
populacdo negra em todo o pais. Segundo o Instituto de Pesquisa e Estratégia
Econdmica do Ceara (IPECE), a Regidao Nordeste detém 38,4% de todos os
residentes do Brasil, que se declaram de cor parda e com 34,8% cor preta e que 0
Ceard ocupou o 8° lugar na proporcdo de residentes que se declararam nessa
categoria, parda (CEARA, 2012).

Em relacdo a escolaridade, 41,2% (275/668) nao tinham registros. Logo
nao evidenciou resultados passiveis de analise. Dos poucos registros obtidos sobre
a escolaridade notou-se frequéncia maior no ensino fundamental incompleto,
correspondendo a 18,9% (126/668). Todavia, a literatura refere-se a dificuldade
encontrada pelas pessoas com DF em concluir os estudos por causa da doenca,
pois ela leva a internacfes frequentes ou incapacidades de ir a escola nas crises
algicas. Também apontam que 80% a 85% das pessoas com DF sdo de baixa
escolaridade e que este fator reflete em desemprego na fase adulta ou baixa
remuneracao (SILVA, 2013; FRANCA,2015).
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Tabela 4 — Distribui¢cdo das caracteristicas socio demogréaficas dos casos da

Doenca Falciforme. Cear4, 1964 a 2018*

VARIAVEIS N %
Sexo
Feminino 354 53,0
Masculino 314 47,0
Raca/cor 0,0
Parda 461 69,0
Preta 61 9,1
Branca 47 7,0
Amarela 7 1,0
Ignorado/branco 92 13,8
Faixa Etaria 0,0
1-9anos 168 25,1
10 - 19 anos 140 21,0
20 -59 anos 341 51,0
2 60 anos 19 2,8
Escolaridade 0,0
N&o estudou 37 55
Alfabetizado 32 4,8
Fundamental completo 26 3,9
Fundamental incompleto 126 18,9
Médio completo 83 12,4
Médio incompleto 69 10,3
Superior completo 6 0,9
Superior incompleto 14 2,1
Ignorado/branco 275 41,2
Localidade
Zona Urbana 465 69,6
Zona Rural 203 30,4

Fonte: Elaborada pela autora.

*dados até 22/11/2018, sujeitos a revisao.

A Tabela 5, revela que a hemoglobinopatia SS (HbSS), também

conhecida como AF, é o tipo de DF mais prevalente no estudo, caracterizando

69,9% (467/668) dos casos, e a hemoglobinopatia B talassemia (Hb_BETA) vem em

seguida, com 14,1% (94/668). Tendo em vista a prevaléncia das hemoglobinopatias

neste estudo, os resultados corroboram com a literatura quando descreve que HbS
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como a hemoglobina variante mais comum e mais grave da DF na populagéo
brasileira (FREITAS; IVO; FIGUEIREDO, 2016).

Em relacdo a HbSS apresentada no paragrafo anterior estudos recentes
tém demonstrado que pacientes com DF realizam transfusdo de hemacias
regularmente, com objetivo de melhorar o fluxo clinico da doenca e a qualidade de
vida. Neste estudo a tabela 5, com 53,5% (358/668) dos casos com DF realizaram
transfusdes. Deste total, 35,4% (127/358) informaram ser transfundidos até 10 vezes.
Vizzoni (2017) ressalta que as transfusdes sédo importantes para o tratamento de
pacientes com DF, porém podem ocasionam riscos imunolégicos, como

aloimunizacao que, geralmente, acometem pacientes politransfundidos.

Tabela 5 — Distribuicéo dos tipos de hemoglobinopatias, ocorréncia de

transfusdo sanguinea nos casos da Doenca Falciforme. Ceara, 1964 a 2018*.

VARIAVEIS N° (668) %
Tipo de Hemoglobinopatia
HbSS 467 69,9
Hb_BETA 94 14,1
HbSC 69 10,3
HbCC 10 1,5
Hb_ ALFA 11 1,6
HbSD 4 0,6
HbSD 1 0,1
HbSE 0 0,0
Outros hemoglobinopatias 12 1,9
Transfusdes
SIM 358 53,5
NAO 310 46,5
N° Transfusdes
1 a 10 vezes 127 35,4
11 a 20 vezes 26 7,2
>20 vezes 9 2,5
Sem informacao 196 54,7

Fonte: Elaborada pela autora.

*dados até 22/11/2018, sujeitos a revisao.

Cabe ressaltar que foi bastante comum a ocorréncia e recorréncia de
diversas complicaces em uma mesma pessoas ao longo do seu acompanhamento.
Segundo Santos et al (2014) ao longo das evolugdes clinicas, a predominancia esta

nas crises algicas (74,1%) e a pneumonia (46,6%).
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Dentre as diversas complica¢cdes clinicas destaca-se a crise algica com
54,9% (367/668). Destacamos como a segunda complicacdo mais frequente a
pneumonia com 17,1% (114/668), onde se sabe que o pulmao constitui um dos
principais alvos de complicacdo aguda e crbnica, por ser um 0Orgao propicio a
falcizacdo devido as suas peculiaridades anatémicas (GUALANDRO, 2007) (Tabela
6).

Diante do exposto, 0s resultados desse estudo em relagdo a
complicagbes clinicas se assemelham com outras pesquisas, quando destacam a
crise algica como a maior prevaléncia, devido ao dano tissular isquémico secundario
a obstrucdo do fluxo sanguineo pelas hemacias falcizadas. E de fundamental
importancia buscar conhecer e compreender esse processo pelo qual esse paciente
estd sendo conduzido a conviver, partindo, assim, do principio que € uma doenca
cronica permeada por crises algicas.

Serjeant (2013) diz que a causa mais frequente de hospitalizacao
segundo as complica¢Bes pulmonares aguda na DF sdo as denominadas sindromes
toracicas agudas (STA). Saliento que a maioria dos desfechos fatais sado precedidos
por episédios agudos onde STA, considerada dessa forma por ter inicio subito e com
rapida progressao.

Outras complicacBes também se destacaram, entre: ferritina alta 16,8%
(112/668), sequestro esplénico 10,8 (72/668), litiase biliar 7,9% (53/668), AVC 4,0%
(27/668) entre outros (Tabela 6).

Dentre as manifestacdes clinicas a ictericia e a febre foram os sinais mais
evidentes, 11,1% (74/668) e 10% (67/668) respectivamente. A ictericia pode estar
conexa com a menor sobrevida das hemacias e deste modo, com a anemia
hemoliticas. Enquanto a febre segundo achado clinico mais incidente, pode ser uma
manifestacdo derivada da crise algica. Acontece comumente em consequéncia da
isquemia tecidual e liberacdo de pir6genos enddgenos; secundaria as crises de
anemia hemolitica ou como sinal de infecgdo (MARTINS, 2010).

O sequestro esplénico é complicacdo grave da DF, com uma diminuicao
rapida e progressiva da hemoglobina pode evoluir ao choque hipovolémico fatal se
nao tratado rapidamente. A esplenectomia é indicada ap6s duas crises de sequestro

e/ou apés um primeiro episédio grave (MARTINS, 2010). Identificamos uma
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frequéncia de 10,8% (72/668) no aparecimento da complicacdo clinica: sequestro
esplénico, onde desde 1,6% (11/668) apresentaram esplenomegalia.

Devido as inumeras complicacbes as quais as pessoas com DF estdo
suscetiveis, necessitam-se fazer uso de medicacBes que auxiliam na prevencao e
tratamento. Destacamos no presente estudo a alta prevaléncia de uso do acido
félico, com 89,1% (595/668), seguido pela hidroxiureia com 46,1% (308/668) (Tabela
6).

Conforme autores, o &cido folico é importante na formacéo das hemacias.
Ha muitos anos faz parte do protocolo de tratamento da DF, tornando-se de uso
continuo. Estudos revelam a existéncia de baixos niveis de acido félico em pacientes
com AF. Diante disso, os resultados estdo semelhantes a literatura, sendo a
medicacdo mais usada no estudo.

A hidroxiureia foi 0 segundo medicamento mais frequente nos resultados,
reduzindo significamente as complicacdes devido ao aumento da sintese da
hemoglobina fetal (HbF), reduzindo também as crises dolorosas, hospitalizacdes e
regressao dos danos em 0Orgao ou tecidos, aumentando a sobrevida dos pacientes
(ROMAN e BUENO, 2018).

As pessoas que usam o hidroxiureia tém, aproximadamente, metade das
crises apresentadas antes do uso da droga (BRASIL, 2014a). Segundo a Portaria
conjunta n°.05 de 19 de fevereiro de 2018, que aprova o protocolo clinico e diretrizes
terapéuticas da DF existem critérios de inclusdo para seu uso, que deverdo serem
contemplados: 1) Eletroforese de Hb compativel ao diagnéstico da DF; 2) Idade igual
ou maior que dois anos; 3) ReavaliagBes periodicas; 4) Beta-HCG sérico negativo
para mulheres de idade reprodutivas; 5) Ter apresentado pelo menos uma ou mais
das complicacdes clinicas.

Outra medicacdo de suma importancia ao tratamento dos pacientes
falcémicos é a profilaxia com penicilina recomendada em criangcas com anemia
falciforme menores de 5 anos de idade, que pode prevenir até 80% dos episodios de
septicemia. O impacto da profilaxia € enorme e deve ser iniciado aos 3 meses de

idade para todas as criangas com doencas falciformes. (ANVISA, 2001)
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Tabela 6 — Distribui¢cdo da ocorréncia da manifestacdo clinica, complicacéo e

uso de medicamento nos casos da Doenca Falciforme. Cear4a, 1964 & 2018*

VARIAVEIS (N° 668) %
Manifestacgao clinica
Crise Algica 367 54,9
Febre 67 10,0
Dor Abdominal 37 55
Artralgia 33 4,9
Edema 30 4.5
AVC 27 4,0
Cefaleia 25 3,7
Complicacao
Pneumonia 114 17,1
Ferritina alta 112 16,8
Ictericia 74 11,1
Sequestro Esplénico 72 10,8
Litiase Biliar 53 7,9
Hepaticas 37 5,5
Priapismo 14 2,1
Vaso Ocluséo 10 15
Ulcera 1,3
Dor Lombar 0,6
Necrose 4 0,6
Uso de Medicamento
Acido Falico 595 89,1
Hidroxiureia 308 46,1
Dipirona 104 15,6
Benzetacil 58 8,7
Pen_Oral 47 7,0
Ferro 43 6,4
Paracetamol 40 6,0
Exjade 8 1,2
AAS 7 1,0
Pen_Cristalina 6 0,9
Ibuprofeno 4 0,6
Noripurum 2 0,3
Furosemida 2 0,3
Anlodipino 1 0,1
Buscopan 1 0,1
Citoneurim 1 0,1

Fonte: Elaborada pela autora.

*dados até 22/11/2018, sujeitos a revisao.
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O mapa da distribuicdo espacial dos casos identificados de DF no estado
(figura 4) apresenta os 184 municipios. Desses, 121 (65,7,3%) possuem pacientes
com essa doenca. Destacamos na capital do Ceara, Fortaleza 208 dos casos de DF
e 0s 10 municipios de maior representatividade foram Maracanau (20 pacientes),
Caucaia (19 pacientes), Crato (16 pacientes), Juazeiro do Norte e Sobral (15
pacientes), Canindé (12 pacientes), Barbalha (11 pacientes) e Iguatu (10 pacientes),
Acarau e Brejo Santo (9 pacientes). Existem trés pacientes em tratamento da DF
gue sdo procedentes dos estados de Pernambuco (2 casos) e Piaui (1 caso)

respectivamente.

Figura 4 - Distribuicdo Espacial dos Casos da Doenca Falciforme no Ceara,
1964 a 2018*.
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Fonte: Elaborada pela autora.
*dados até 22/11/2018, sujeitos a revisao.
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Em Fortaleza existem trés instituicbes de referéncias para o atendimento
aos falcémicos, distribuidas entre o Hemoce Coordenador Fortaleza, HIAS e HUWC,
onde destaca-se com maior representatividade 74,4% (497/668), seguido das outras
instituicbes que atendem outros municipios. Temos os Hemocentros referentes aos
municipios de Crato 11,4% (76/668), Sobral 9,7% (65/668), Iguatu 3,0% (20/668) e
Quixada 1,5% (10/668) (Tabela 7).

Tabela 7 - Municipios em atendimento dos casos da Doenca Falciforme no
Ceara, 1964 a 2018*.

Municipios N° %
Fortaleza 497 74,4
Crato 76 11,4
Sobral 65 9,7
Iguatu 20 3,0
Quixada 10 1,5
Total Geral 668 100

Fonte: Elaborada pela autora.

*dados até 22/11/2018, sujeitos a revisao.

Dos 668 casos de DF o Hemoce possuia prevaléncia de 51,5% (344/668),
onde atende somente adultos e nos Hemocentros Regionais sua demanda abrange
todas as idades. Em segundo lugar, temos o HIAS 36,1% (241/668), como
instituicdo de referéncia no atendimento as criancas e adolescentes com DF e outras
especialidades, e em terceiro lugar, temos o HUWC com 12,4% (83/668) dos
atendimentos falcémicos no ambulatério de hematologia (Tabela 8).

Justifica-se que o HEMOCE tenha mais de 50% por causa da sua
distribuicdo da HEMORREDE difundida no Ceara entre os HEMOCES que sao:

- Hemoce de Crato, que abrange as Células Regionais de Saude (CRES):
192-Brejo Santo, 202-Crato e 212-Juazeiro do Norte;

- Hemoce de Juazeiro, que possui o0 hemonucleo de Juazeiro do Norte
esta sob Geréncia do Hemocentro Regional de Crato;

- Hemoce de Iguatu abrange as CRES: 172 - Ic6 e 182-Iguatu ;

- Hemoce de Sobral abrange as CRES: 112 Sobral, 122 Acarau e 132

Tiangua
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- Hemoce de Quixada abrange as CRES: 82 Quixada, 9% Russas, 102

Limoeiro do Norte

- Hemoce Coordenador — Fortaleza que abrange as demais CRES,
totalizando 22° CRES.

Tabela 8 - Apresentacdo das unidades de referéncia no atendimento da Doenca
Falciforme: HEMOCE, HIAS e HUWC segundo ano. Ceard, 1964 a 2018*.

1964-1980 | 1981-1990 | 1991-2000 | 2001-2005 | 2006-2010 | 2011-2015 | 2016-2018* | Total

Unidades | N° % | N° % Ne 9% | N° % Ne 9% | N° % | N° % Ne %
Hemoce | 10 83,3 |32 76,2 |116 78,9 |28 32,2 | 56 49,1| 79 425|233 28,8 |344 51,5
HIAS 0 0 0 0 17 11647 54 |38 333| 95 51,1|44 55 (241 36,1
HUWC 2 16,7 |10 238 |14 95|12 138 | 20 175| 12 65|13 16,3 |83 124
Total 12 100 |42 100 |147 100 | 87 100 |114 100 |[186 100 | 80 100 |668 100

Fonte: Elaborada pela autora.

*dados até 22/11/2018, sujeitos a revisao.

Destaca-se que na figura 5, a distribuicAo dos casos na faixa de etaria

dividida entre menores que 18 e maiores ou igual a 18 anos corrobora com o

preconizado nas instituicbes. O HIAS apresentou 100% de atendimentos em

menores de 18 anos,

instituicAo que atua diretamente no tratamento de

criangas/adolescentes com DF. No Hemoce Coordenador — Fortaleza também tem

100% de atendimento nos maiores ou iguais a 18 anos. Enquanto isso as outras

instituicbes possuem atendimento em todas as faixas de

apresentam com mais de 50% em atendimentos aos maiores de 18 anos.

idade. Contudo,
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Figura 5 - Proporcéo dos casos da Doenca Falciforme segundo Hospitais por
faixa etaria (<18 anos ou 218 anos). Ceara, 1964 a 2018*.
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Fonte: Elaborada pela autora.
*dados até 22/11/2018, sujeitos a revisao.

Destaca-se aumento de 31,5% equivalente, a 58 dos 184 municipios do
estado, apds a portaria n® MS-822/2001, que instituiu a obrigatoriedade da pesquisa
da DF no teste do pezinho. A partir disso houve uma notificagcdo maior nos casos de
DF. Atualmente todos os 184 municipios do Ceara realizam o teste do pezinho
(Figura 6).

Observa-se que antes da portaria n° 822/2001, 34% (63/184) dos
municipios com DF realizavam o teste do pezinho e depois da mesma houve um
aumento para 59,2% (109/184) dos municipios que iniciaram o referido teste (Figura
6).

Diante do exposto, ressalta-se a importancia da PNTN que tem como
objetivo promover o diagnéstico de patologias congénitas de crian¢as nascidas vivas,
proporcionando tratamento oportuno, evitando mortalidade e reduzindo morbidade
provocadas pelas doengas triadas, tornando assim um cendrio positivo para o
estado (BRASIL, 2016).
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Figura 6 - Distribuicdo espacial dos casos de doenca falciforme segundo implantagcdo do Programa Nacional de Triagem
Neonatal (PNTN), antes e depois da portaria de 2001.
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Fonte: Elaborada pela autora.

*dados até 22/11/2018, sujeitos a revisao.
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A figura 7 mostra a distribuicdo dos casos da DF segundo ano e unidade
de atendimento. A analise foi realizada a cada cinco anos apdés ser instituida a
portaria 2001 PNTN. A partir disso, entre os 668 casos de DF do estudo
encontraram-se 30% (201/668) casos falcémicos entre os anos 1694 até 2000,
enguanto a partir de 2001 até 2018 houve aumento para 69,9% (467/668) dos casos
falcémicos (Figura 7).

Com a implantacdo da portaria do PNTN em 2001, politica publica de
saude brasileira instituida no SUS, houve aumento significativo nos dados,
principalmente para o HIAS, instituicdo de referéncia infantil no estado. Estudos
relatam que antes do PNTN 20% das criangas com AF ndo chegaram a cinco anos
de idade (Figura 7).
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Figura 7 - Distribuicdo dos casos da Doenca Falciforme segundo ano e
instituicdes: Hemoce, HIAS e HUWC antes e depois do PNTN. Cear4, 1964 a

2018*.
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Fonte: Elaborada pela autora.
*dados até 22/11/2018, sujeitos a revisao.

Em se tratando de ac¢des da area da saude, a intersetorialidade, proposta
pelo SUS contempla a avaliacdo e a inspecdo de area de abrangéncia de uma
determinada regido. Neste sentido, o uso do geoprocessamento para conhecer,
acompanhar, monitorar, identificar a area urbana tem sido notavel em alguns
estudos. Ainda neste contexto, discutir sobre a distancia territorial na adesao ao
tratamento de alguma doenca pode ser um diferencial (NARDI, 2013).

No entanto, houve necessidade nesse estudo de apresentar o fluxo
percorrido no atendimento ambulatorial dos casos da DF no estado. Em relagédo a
distribuicdo desses casos foi dada énfase para aqueles que estdo no Hemoce
Coordenador — Fortaleza. Percebe-se existirem casos provenientes de outros
municipios de residéncia, que, pela distancia e/ou distribuigdo territorial deveriam,
estar sendo atendidos em algum hemoce regional proximo a sua é&rea de
abrangéncia (Figura 8).

No que se refere as criancas falcémicos assistidas pelo HIAS foi

identificado também que, em relacdo a sua distribuicdo, algumas criancas
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procedentes de outros municipios fazem o fluxo para Fortaleza. Ao invés disso,
poderiam estar sendo acompanhados e atendidos no Hemoce Regional. Cabe aqui,
uma discussdo mais abrangente sobre a redefinicdo da distribuicdo da rede de
assisténcia de saude aos falcémicos dentro da sua area de abrangéncia (Figura 9).

Diante de tal realidade, o impacto comprovado da atencdo em unidade de
salude mais proxima ao local de moradia, assegura um vinculo maior entre o usuario
e a equipe de saude, promovendo uma abordagem mais integral e reduzindo, assim,
a morbiletalidade e aumentando a expectativa de vida para as pessoas com DF
(BRASIL, 2015a).

Figura 8 - Distribuicdo de casos da Doenca Falciforme atendidos no Hemoce

Coordenador - Fortaleza, fora da sua macrorregido de residéncia. Ceara, 1964 a
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Fonte: Elaborada pela autora.
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Figura 9 - Distribuicdo de casos da Doenca Falciforme atendidos no HIAS, fora

da sua macrorregido de residéncia. Ceard, 1964 a 2018*.
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Fonte: Elaborada pela autora.
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Figura 10 - Distribuicdo de casos da Doencga Falciforme atendidos nos

Hemocentros Regionais, dentro da sua macrorregido de residéncia. Ceara,
1964 a 2018*

] Hemoce Fortaleza
[C] Hemoce Sobral
B Hemoce Quixada
[ Hemoce Iguaty
B Hemoce Crato

Fonte: Elaborada pela autora

*dados até 22/11/2018, sujeitos a revisao

Observa-se, na figura 10, o fluxo referente a alguns municipios dos
Hemocentros regionais se encontrarem conforme as delimitacdes da sua area de
abrangéncia. Contudo, compreender 0s aspectos na organizacao do territério faz-se
essencial para promover a equidade em saude (DUARTE, 2015).

A descentralizacdo dos servicos de hematologia é uma sugestao feita

com a finalidade de aliviar a demanda do Hemoce Coordenador — Fortaleza. Dessa
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forma, tornaria minimos os deslocamentos desnecessarios, o tempo e 0s gastos
com o servico e desgaste dos usuarios. A descentralizacdo possibilita melhoria do
acesso e acompanhamento com especialistas, podendo melhorar a qualidade de
vida dos pacientes (FRANCA, 2015).

Diante de tal realidade, refor¢co ao servi¢co a busca pela maior proximidade
com atencao basica em relagcéo a crianca falcémica. Conforme Gomes et al (2014),
para cuidar da pessoa com DF é imprescindivel o envolvimento dos diversos niveis

de atencao a saude.
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8 CONCLUSAO

O uso do geoprocessamento constitui-se uma importante ferramenta para
identificacdo e localizacdo dos casos da DF, bem como estabelecer o perfil
epidemiolégico da doenca, peca fundamental na preparacdo de estratégias em
saude, com a finalidade de aperfeicoar a qualidade no atendimento clinico e
terapéutico.

Concluiu-se que o diagnéstico precoce da DF pode ndo somente reduzir
as manifestacdes clinicas, como também melhorar o resultado terapéutico e o
prognéstico dos casos, proporcionando melhor qualidade de vida aos pacientes.

O uso da Hidroxiuréia tem impacto positivo na sobrevida das pessoas
com DF, com a reducéo da frequéncia das crises, necessitando menos internagdes
e, assim, melhorando a qualidade de vida do paciente.

A partir da criagdo da portaria n°® MS-822/2001, com a obrigatoriedade do
PNTN, houve melhoria na notificacdo dos casos da DF.

Em relacdo aos servicos de hematologia nos municipios foi observado
gue muitos atendimentos em criancas séo realizados no hospital infantil que estéo
fora da sua area de abrangéncia, que deveriam estar sendo acompanhadas e
assistidas em algum Hemoce regional, assim evitaria um deslocamento
desnecessario. Concluiu-se haver alta demanda de criancas com DF assistidas no
hospital infantil Albert Sabin procedentes de outros municipios, que deveriam ser
acompanhadas pelo hemoce regional na sua area de abrangéncia, evitando, assim,
o deslocamento desnecessario do paciente.

Recomenda-se aos gestores municipais e estaduais a utlizacdo do
georeferenciamento como estratégia de identificacdo das areas sendo uma
importante ferramenta para subsidiar acées de vigilancia epidemioldgica, permitindo
aos profissionais de saude escolher intervengbes especificas de acordo com a
necessidade da populacéao.

As discussdes apresentadas na presente dissertacdo contribuirdo para
melhoria no cuidado as pessoas com DF, principalmente no fluxo de atendimento,
tratamento e acompanhamento. Recomenda-se reavaliagdo da rede de assisténcia

de saude aos falcémicos dentro da sua area de abrangéncia.
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E importante ressaltar que a falta de informacdo de algumas variaveis do
estudo pode ter limitado a real situacdo da DF. Dessa forma, recomenda-se melhoria
no preenchimento das fichas de atendimento na unidade de referéncia, sendo estas
um importante instrumento na formulacdo, implementacao e avaliacdo de politicas
publicas voltadas para a saude da populacéao.

Diante dessa realidade sugere-se que mais estudos nesta tematica sejam
desenvolvidos com o intuido de melhorar as agbes de politicas publicas em saude,
bem como ac¢des de vigilancia em saude.

Enfim, considera-se que o conhecimento epidemiolégico atualizado e
técnicas de geoprocessamento sao essenciais para uma tomada de deciséo
fundamentada. E imprescindivel que sejam desenvolvidas novas pesquisas sobre a
DF visando contribuir com programas de saude voltados aos pacientes falcémicos,
bem como, compreender a conduta adequada para o atendimento dessa populacao,

promovendo melhor qualidade de vida.
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APENDICE A - Lista de variaveis

V1. Idade:

V2. Sexo (1.Masculino / 2. Feminino)

V3. Cor (1. Branca, 2. Preta, 3. Parda, 4. Amarela, 5. Indigena)
V4. Escolaridade

N&o estudo

Fundamental incompleto

Fundamental completo

Médio completo

Médio incompleto

Superior completo

N o ok~ wbd R

Superior incompleto
V5. Residéncia / procedéncia (1. Fortaleza / 2. Interior / 3. Outro)
V6. Endereco: ne: Bairro:
V7. Ocupacéo:
V8. Recebe beneficio? (1. Sim / 2. N&o)
V9. Qual beneficio?
V10. Localidade (1. Zona Rural / 2. Zona urbana)
V11. Tipo de DF
1. HbSS
HbSC
HbSD
HbSE
Sbeta talassemia

Salfa talassemia

N o 0 A~ WD

Outros



V11.
V12.
V13.
V14.
V15.
V16.
V17.
V18.
V19.
V20.
V21.
V22.
V23.
V24.

Tempo de diagnostico

Data 12 consulta

Acompanhamento na instituicdo (1. Sim / 2. Nao)
Tempo de acompanhamento

Data da internacao

Local de internacéo

Medicacédo no tratamento (1. Sim / 2. N&o)
Qual medicamento

Citar complicacfes apresentadas

N° de complicacbes

Transfundido (1. Sim / 2. N&o)

Quantas vez

Obito (1. Sim / 2. N&o)

Data do oObito
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ANEXO A - Termo de consentimento livre e esclarecido

Prezado(a) Participante da pesquisa, Vocé esta sendo convidado(a) a autorizar a
busca de dados no seu prontuario ou no do seu filho para a pesquisa
“DISTRIBUICAO ESPACIAL E O PERFIL EPIDEMIOLOGICO DA DOENCAS
FALCIFORME NO ESTADO DO CEARA’, que tem como objetivos Analisar a
distribuicdo espacial dos casos de Doenca Falciforme no Estado do Ceara e
Descrever o perfil epidemiolégico e a distribuicdo espacial da populacdo com
Doenca Falciforme. Para isso iremos coletar dados no seu prontuario referente a
local de moradia, idade, sexo, dentre outras variaveis. Esta pesquisa ndo apresenta
riSCo previsto para vocé e nem para o corpo e mente seu filho (a), por se tratar de
uma pesquisa em banco de dados secundéario e quando necessario em prontudrio
onde a pesquisadora tera o cuidado de cumprir as questdes éticas, especificadas na
Resolucédo 466/12 do Conselho Nacional de Saude (CNS) que trata de pesquisa em
seres humanos: Nao revelar o nome, a imagem e informacgdes dos participantes e/ou
de seu representante legal que possam trazer prejuizo para vocé e sua familia. Os
beneficios esperados nesta pesquisa por meio das informacdes poderdo servir para
conhecer a distribuicdo dessa populagdo no espaco geografico e como esti
organizada a linha de cuidado para atencéo integral da Doenca Falciforme, com isso
fortalecera as politicas publicas no planejamento e novas medidas de atencdo a
saude. E ainda, proporcionar o conhecimento sobre essa populagdo do estudo, bem
como, incentivar ou estimular a equipe da saude a prestar um atendimento melhor e
mais rapido, respeitando as diferencas de cada participante. O seu nhome e o de seu
ou sua filha(o) ndo aparecera em nenhum lugar quando os resultados forem
apresentados. Todas as informacdes que a pesquisadora conseguir no prontuario
(dados pessoais, exames laboratoriais, de imagem, avaliacdes fisicas e mentais, etc)
ficardo em segredo e serdo utilizadas somente para esta pesquisa. Se tiver mais
alguma duavida de como sera realizada essa pesquisa, VOCé pode procurar a
qualquer momento a pesquisadora responsavel: Macedbnia Pinto dos Santos no
telefone para contato: (85) 9.9999-4496 ou (85) 9.8748.0784. Se vocé desejar obter
outras informacdes sobre os seus direitos e 0s aspectos éticos envolvidos na

pesquisa podera consultar os seguintes Comités de Etica em Pesquisa:
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- Universidade Estadual do Ceard (CEP/UECE), fone: 3101 9890 (Av. Dr. Silas
Munguba, 1700, Campus do Itaperi, Fortaleza-CE; Email: cep@uece.br; Horario:
Segunda-Sexta de 13h-17h).

- Hospital Infantil Albert Sabin (CEP/HIAS) pelo telefone 31014212 no horario de
segunda a quinta 07:00 as 12:00h e 13:00 as 17:00h e na sexta 07:00 as 12:00 e
13:00 as 16:00. Rua Tertuliano Sales 544. Bairro Vila Unido.

- Centro de Hematologia e Hemoterapia do Ceard (CEP/HEMOCE) pelo telefone
(85)3101-2273 no horério de segunda a sexta 8:00 as 12:00h e 13:00 as 17:00h no
endereco: Av. José Bastos n° 3390 - Rodolfo Tedfilo, CEP:60.431-086.

- Hospital Universitario Walter Cantidio da Universidade Federal do Ceara
(CEP/HUWC-UFC), no telefone (85)3366-8613 e fax (85)3281-4961 no horéario de
segunda a sexta 8:00 as 12:00h e 13:00 as 17:00h; E-mail: cephuwc@huwc.ufc.br
no endereco: Rua Capitdo Francisco Pedro, n°® 1290, Bairro: Rodolfo Teofilo, CEP:
60.430-370.

O Comité de Etica em Pesquisa (CEP) é formado por um grupo de profissionais de
diversas areas, cuja funcéo é avaliar as pesquisas com seres humanos, elaborar um
documento de aprovacéo, liberando o inicio da pesquisa. O CEP foi criado para
defender os interesses dos participantes da pesquisa e também, dos pesquisadores.
Caso vocé necessite tirar dividas sobre a pesquisa, vocé poderéa falar com um dos
profissionais que fazem parte do CEP, pois eles Ihe ajudardo a decidir o que é
melhor para vocé e seu filho(a). Lembramos que a sua participacdo e a de seu
filho(a) nessa pesquisa, sera plenamente voluntaria e consciente, ndo havendo
qualquer forma de pagamento ou compensacédo material. Vocés teréo a liberdade
de ndo participar, e de desistir, em qualquer momento, mesmo apoés ter assinado
esse Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE), sem nenhum prejuizo
para o tratamento de seu e de sua crianga. Se o(a) Sr.(a) estiver realmente de
acordo em participar dessa pesquisa, deve preencher e assinar o Termo de
Consentimento Pés-Esclarecido que se segue, e ao final, receber uma via deste

Termo, porque a outra ficara com o pesquisador.

CONSENTIMENTO POS ESCLARECIDO
Pelo presente instrumento que atende as exigéncias legais da resolucdo 466/12

CNS, eu, (nome completo ou inicias do nome),



mailto:cep@uece.br
mailto:cephuwc@huwc.ufc.br
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telefone () , declara que, apos ter lido minuciosamente

este documento (TCLE), tive a oportunidade de fazer perguntas ao pesquisador e
esclarecer duvidas de como sera feita a pesquisa e, ndo restando quaisquer davidas
a respeito do que foi lido e explicado, firmo meu CONSENTIMENTO LIVRE E
ESCLARECIDO em participar voluntariamente desta pesquisa. E, por estar de

acordo, assino o presente termo.

Fortaleza-Ce, de de

Assinatura do participante ou Representante Legal

Impresséo dactiloscopica

Assinatura do pesquisador.



ANEXO B — Parecer UECE

;¥

UNIVERSIDADE ESTADUAL DO Plataformo
CEARA - UECE )@'OI'

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP
DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: DISTRIBUIGAD ESPACIAL E O PERFIL EPIDEMIOLOGICO DA DOENGA
FALCIFORME NO ESTADO DO CEARA

Pesquisador: MACEDONIA PINTO DOS SANTOS
Area Tematica,

Versao: 1

CAAE: 83414018 3. 0000, 568

Institvigdo Propanente: Cantro de Clanas da Sauds
Patrocinador Principal: Financiamanto Prigeo

DADGCS DO PARECER

Numero do Parecer: 2 528 633

Apresentagdo do Projeto:

Trata-se de um estude sabee & doanca falciforme, gue 4 uma enfermidade hereddana, gue afeta
pencpalmants 8 popuiacaa negra. No Brast, s cada ano. nascem 3.500 cnancas com doonga falciorma o
200,000 com trago lalciforme. Enlre as doengas falciformes, a de maior significado clineco @ & Anamea
Falcifome, gue se Caracteriza por wma altoragdo nas homicias. Gquo pardam sua forma armdoadads
endurecam & apreseatam o aspecto de uma folce (0 que da angam A0 terma Talciorme ) Eficultando »
passagem do sangue pelos vases @ 2 oxQenacao dos lacidos. O objative desae rabalne & descrever o
pertil epdemoiogion & a MSInbuCdo aspacial fas passaas Com doungs Wicilceme no Coara. O ostudo era
uma abordagem analibca  guantitativo

A DODUIACA0 SAA COMPOSIA par passoss com doenga falcdarme, Amosira estimada sara da 800
parhispanias A colels sed através ros dados do wistema Hemovida 'Web - DF (HWOF) do HEMOCE @ em
prantusaos oy pecientes com doenga faloforme no Hospital Intantil Albert Sabn @ no Hospial Universilane
Walter Cantido. O presento trabalho respetarnd o5 principios &1icos contidos na Resclugho N468/2012, do
Consaihe Nacional de Saode & em segukla apds aproviegaa no Cominh oe Elich e Pesgquiss da UECE, a
coketa de dados sora inloada.

Endereto. Ay Shes Murgute 1700

Bakire: lacen CEP 7w

ur e Nuncigle: FORTALEZA

Telefone: (s 55015800 Fan; A0 4506 Emal cop @ voue i
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UNIVERSIDADE ESTADUAL DO Plotaforma
CEARA - UECE asil
Comnuacdas g0 Parecot 2520 633

Outros Oficio_Encaminhamento.pdf 06/02/2018 |MACEDONIA PINTO| Aceito
174132 |DOS SANTOS

Cutros Carta_de_anuencia_ HUWC paf 05/02/2018 |MACEDONIA PINTO| Aceilo
11.10:58 | DOS SANTOS

Outros Carta_anuencia HIAS pdf 05/02/2018 |MACEDONIA PINTO| Aceno
11.10:06 |DOS SANTOS

Outros Carta_de_anuencia_HEMOCE.pdf 05/02/2018 |MACEDONIA PINTO| Aceito
—= 1109.07 |DOS SANTOS

Falna de Rosto Folha_de_rosto_UECE.PDF 05/02/2018 |MACEDONIA PINTO| Aceito
11.08:00 |DOS SANTOS

Situagio do Parecor:
Aprovado

Necessita Aprecia¢do da CONEP:

Nao

FORTALEZA, 06 de Marco de 2018

Enderego’  Av. Sdas Munguna 1700

Balrro:  laper)
UF: CE

Telefone: (55)3101-9890

Fax:

Assinado por:
ISAAC NETO GOES DA SILVA
(Coordenador)

CEP: £0.714-8903

Munsciplo: FORTALEZA

(B5)3101-9908

E-mail: copi@uece.be

Fagew 04 e 14
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ANEXO C - PARECER HIAS

—— - - 1

HOSPITAL INFANTIL ALBERT W‘ .
SABIN - CE '
T B RECER CONSUBSTANGTASE 6O CERIT T BRI LT
Elsborado pela Instituigho Coparticipants
DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

THulo da Mqulu'DISTRIBUW*O ESPACIAL E O PERFIL EPIDEMIOLOGICC DA DOENGA
FALCIFORME NO ESTADC DO CEARA

Pooqulndgr: MACEDONIA PINTO DOS SANTOCS -

- Area Tomitica:

Versio: 2 .

CAAE: 83414018.3.2001.5042

Instituigho Proponante: Hospital Infantil Alsert Sabin - CE
Patrocinador Principal: Finandamanta Pripeio

DADOS DO PARECER
Nimero do Parecer; 2649378

Apresentagdo do Projeto:

A doanga falciforme 4 uma enfermidade hecadtara, qucm pdncb-lmcu a populacda negra. No Brasl,8
cada ana, nascem 3.500 criarigas com doenca falciforme & 200.000 com trago faiclforme. Entra as deencas
falclicrmes, & de maior significado ¢inico 4 8 Anemia Falclorme, que se caracleriza por uma altaragho nas
nemdclas, que perdem sua forma aredondaca, endurecem & Spresantam o upocto-&o uma foloa (o qdo da
arigam ac termo faicilorms), dificuitando 8 passagem do 5angue pelos vascs o o cxigenaclo dos lecidos. O
abjetho dessa trabaiho & descravar o parfll apidemioidgice @ a distrbuiio espacis| des.

PESSORS dom doarga faiclforme no Ceard. O estudo tard ums abordagem ondkicb. guantitativo, terd come
popuingio pessoas com doenga falcforme. A coleta serd atraves nos cados 0o sisterna Hemovida ‘Wab -DF
{HWDF) do HEMOCE, & em prontuarios dos pacientes com doenga falciforma no Hospital Infantii Albert
Sabin & no Hospltal Universitdrio Walter Cantidia, O presents trabalho respeltard cs principlos éticos
cantidos na Resaluglo N*486812012, do Conselho Nacions! de Sadce @ am seguida apds aprovaglo no
Comith de

Btica am Peaquisa.da UECE, a coleta de dados sord lnlchda.Sorl‘ consideradsa a populacdo de indivicuos
com clagnéstico de doenga faiciforme do estado do Ceard,senca os individuos maiores de 18 anoe que
#stBo sendo acompanhadas no HEMOCE e os menores de 18 ancd no HIAS. A colats serd atraves dos
dados do sistema informatizado Hemovkde Web — OF (HWDF) do HEMOCE a par meio da andlise dos
prantudrios dos paclentes diagnosticades com doenga falciforme da HIAS

[ e« T—

. Endeceges ﬂuTMMS“

Balmer Via LnWo CEP1 20.410-750
UF. CE Nunieiplo; FORTALEZA
"r-mu-: (35531014212 Fax: (3601014212 E-emall:  cop@ilesion gov.bv
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HOSPITAL INFANTIL ALBERT
SABIN - CE ;

Continungio co Parcer; 2,549 375

Situagdo do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciagio da CONEP:
Nao

FORTALEZA, 10 de Maio de 2018

Aldoias WOiion L lsus
Assinado por:
ALDAIZA MARCOS RIBEIRO
(Coordenador)
Enderego: E:r.-mamo Sales, su_ " i
Bairro: Via Unido CEP: §0.410-790
UF: CE Municiplo: FORTALEZA
Telefone: (85)3101-4212 Fax: (85)3101-4212 !M: _W..eo.ow.bt
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ANEXO D - PARECER HUWC

UFC - HOSPITAL
UNIVERSITARIO WALTER _ “GREradl o
CANTIDIO DA UNIVERSIDADE
PPARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

Etaborado pela Instituigo Coparticipants

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: DlSTRIBUICAO ESPACIAL E O PERFIL EPIDEMIOLOGICO DA DOENCA
FALCIFORME NO ESTADO DO CEARA

Pasquisador: MACEDONIA PINTO DOS SANTOS

Area Tematica:

Versdo: 1

CAAE: 83414013.3.3004.5045

Instituigao Proponante: Universidaoes Federd do C2araHOSPITAL UNIVERSITARIO WALTER

Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER
Numero do Parecsr. 2.693.472

Apresentag3o do Projeto:

Trata-se 02 UMa projeto de dissanacdo curso 02 MESHTano Ac30EMICO em s300e Coletva 0a Universidade
Estaoud do Ceara (UECE) orlentado pela Prof.® Dr® livana Lima Vieste Gomes. O odjethvo desse trabaiho &
gdescrever 0 pell epidemiciogico & 3 distnDulgao espacial das pessoas com doenga fadfome no Caard. O
E500 153 UM3 3DOFTAgEm anaiico, QuUantitativo, tr3 COMD POPUACA0 PasS0as Com Joanca fakiforme. A
AMOSr3 S6UMad3 523 02 500 partcipantes & 3 coleta de daco utliizara os sistamas Hemovida Web -

doenga falciforme (DF) 0o HEMOCE, sistema HOSPUB 0o Hospital Infant! Aert Sabin (HIAS) & sistema
Informatizaco 0o Hospital Universitano Walter Canticlo (HUWC); tambem podera ser utilzado 06 prontuarnos
0os pacientes dlagnosticados com doenca falcforme das Instituigies envoivicas neste astudo: HEMOCE,
HIAS e HUWC.

A anaiise oS 03008 Proceder-s8-3 com Auxiio 00 SOMWaNE EXcal, qUe S&ra PDCS55300 NO Programa de
anallse estatistica o Spi Info 2/ou SPSS vers3o 200 & 3 pesquisadons 2scoMers 0 tesie eslalistico que s&
enquaara meihor No estudo.

Objstivo da Pesquisa:

Objetvo Gra - Andlisar 3 disinbuca0 espacial 00 C3s08 0 d0anga faiciforme no Estado 0o Ceara
Chietives ES0ECTICos: JEECTaver 0 parml epidemioiogco & 3 distnbulg3o S5pacia 43 PoPUIAgA0 CoM do2Nca
fAlIforME; SSUMAr 3 prevadnca 0os C3506 08 00ENGa TACTONME & SU3s CaraCiernsticas

Enderegr:.  flus Captia Frencisce Peda i 1200

Bairre: Rodte Tl CEF. & a3

UF: CE Municiplo. FORTALEZA

Telefone  [a5paie a3 Fax, (BS0s1a0 E-mall. coptuwehiome e is

PAgve ot 2 0
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ANEXO E — CARTA DE ANUENCIA - HEMOCE

) CHWEMNG w
¥ ) . ’
“E E | - FSTADO 0 ARA
! . » * ‘e
—— —— TR A0 vt omo :

Carta de Anuéncia

“Detlorn ter 8do e contordar tom a resdracho da pesquisa intitulada:  “DISTRIBUICAD
ESPACIAL E O PERFIL EPSDEMIOLOGICO DA DDENCA FALCIFORME NO ESTADO DO CEARA® »
ser realizacda pelala) Maceddnia Pinto dos Samtas, S0l arlentagido o Praf Dra llvana Lima
Gomes ¢ apos 0 parecer e1co emitido pelo Comitd de Ftica em Pesquisa com Seres Humanos
da HEMOCE. canbecer & cumonr as Resolugdes Fticas Brasileiras. em ospecial a Resalucha CNS
A66/12. [sta msttuagdo esta cente de suas co-responsabilidades como awttucsa o
PRITICOMNTE A0 presente projetn oo pesguess @ te seu COmpromisso no resguardo da seguranca
¢ Domeastar dos sLpEdtos e pestuiss nela eecrutados, dispando de infra-estruturn necessana
[ara a garantia de 1l seguranca e bem-estar” ’

Fartalern: 03 Qj 29,3

/;Obu‘cvﬂc dxu e QM\\’\

Assinatura @ carimbo do responsavel muuw
Oz, Lucang W' 3 Boros Carpe
Dweizes Gera - Hemoce
R 518

Emaminmn 1om Somsssmrimngan o= Pasrieams a1 01 Caars - Aaesaiig ne AV | D« oWV Feni g
Fastabrayiy
CEF G0l e B0k VAE 1IN 0100 300 # A0, JRN| A551 20T erans Sememn e 1w b



