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RESUMO

Apesar da alta prevaléncia no pais da Anemia Drepanocitica, carecem-se de estudos a respeito desta
doenca no Huambo. Foi realizado um estudo transversal, com o objetivo de determinar as
caracteristicas clinico-epidemiolodgicas de doentes de até 5 anos com Anemia Drepanocitica, tratados
no Hospital Geral do Huambo no periodo de Janeiro a Junho de 2019. Estabeleceu-se algumas
variaveis para o cumprimento do mesmo estudo como: ldade, sexo, procedéncia, Antecedentes
familiares, estado nutricional, complicagdes da doenga e tratamento. Onde notamos um predominio de
criangas com 5 anos, predominou 0 sexo masculino e da zona suburbana, o estado nutricional que
predominou na maioria das criangas foi delgado, as complicagcbes mais frequentes foram as crises
vaso-oclusivas e o sequestro esplénico, e o tratamento que predominou foram o acido folico e
antibioticos.
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ABSTRACT

Despite the high prevalence in the country of Drepanocytic Anemia, studies on this disease in Huambo
are lacking. A cross-sectional study, in order to determine the clinical and epidemiological
characteristics of patients up to 5 years old with Drepanocytic Anemia treated at the General Hospital
of Huambo from January to June 2019. Some variables were established for the accomplishment of
the same study as: Age, gender, origin, family history, nutritional status, disease complications and
treatment. Where we noticed a predominance of 5-year-old children, predominated males and from
suburban areas, the nutritional status that predominated in most children was thin, the most frequent
complications were vaso-occlusive seizures and splenic sequestration. , and the predominant
treatment were folic acid and antibiotics.

Keywords: Children, Anemia, Complications, Siklemia.
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INTRODUCAO

A anemia falciforme (AF) é a doenca hereditaria mais comum no mundo, reconhecido pela
Organizacdo Mundial de Saude (OMS) como problema prioritario de satde publica. Mais de 70% dos
que sofrem, vivem no continente africano, onde 150.000 a 300.000 nascem a cada ano homozigotos.
Em algumas éareas da Africa Subsaariana, a percentagem de criancas nascidas com esse transtorno
pode atingir 2%. Em geral, a prevaléncia do traco falciforme varia entre 10% e 40% na Africa
Equatorial e diminuem 1% e 2% na costa norte da Africa. Esta distribuicdo é devido ao recurso. A
foice confere uma vantagem de sobrevivéncia contra a malaria, com 0 consequente aumento na
frequéncia do gene mutante em areas com alta Transmissdo deste parasita. (Fernandez, J. Pérez, A.
Fragoso, M. y Rivero, R. 2012)

A anemia falciforme é uma doenca formalmente conhecida desde 1910, data em que o quadro clinico
de um paciente de Antigua, no Caribe Insular, caracterizado por anemia acentuada e episodios
recorrentes de dor. Esta é uma doenga que se distingue pela anemia hemolitica cronica e crises
dolorosas, transmitidas por heranga recessiva, resultando em uma mutagdo pontual na cadeia  do
produto molécula de hemoglobina de oclusdo dos vasos sanguineos, com hipoxia e infarto em tecidos,
além do ciclo intravascular. (Fernandez, J. Pérez, A. Fragoso, M. y Rivero, R. 2012; Borrego, D.
Velazquez, A. Pérez, O.y Torres, J. 2015).

Neste sentido, no Huambo, Angola ndo existem dados estatisticos, nem publica¢Ges que abordem esta
importante questdo, apesar de ser uma doenca frequente no servico pediatrico do nosso hospital. Isso é
gue nos motivou a realizar este trabalho. Pelo precisa-se a interrogante, Quais sdo as principais
caracteristicas clinico-epidemioldgicas que apresentam as criancas menores de cinco anos com
diagnostico de Anemia Drepanocitica no Hospital Geral do Huambo no periodo de Janeiro a Junho de
2019?

O objetivo: Caracterizar as criangas de até cinco anos, com anemia Drepanocitica do ponto de vista
clinico — epidemioldgico atendido nos servicos de Pediatria do Hospital Geral do Huambo no periodo
de Janeiro a Junho de 2019.

DESENVOLVIMENTO

A anemia drepanocitica, Anemia Falciforme ou Siklémia é uma anemia hemolitica congénita, de causa
intracorpuscular caracterizada pela presenga de hemacias em forma de foice, (falciformes) ou de meia
lua no sangue periférico, que sdo os responsaveis pelas manifestacdes clinicas e hematoldgicas da
enfermidade. E uma doenca muito frequente no mundo, com maior incidéncia no Continente Africano
(70%). O nosso pais assim como muitos outros da Africa subsaariana tem registado um elevado
namero de casos de doentes com Anemia Drepanocitica, segundo os autores (Borrego, D. Velazquez,
A. Pérez, O.y Torres, J. (2015); Rosales, A. Carrasco, L. y Lopez, R. et.al. (2001).

Algumas pessoas tém sintomas leves e outros apresentam sintomas muito graves; mas o problema
basico é o mesmo: glébulos vermelhos em forma alongada e murcha tendem a ficar presos nos vasos
sanguineos estreitos, obstruindo a corrente sanguinea, portanto, os problemas de salde que as pessoas
apresentam procedem anemia grave, complicacOes de oclusdes vasculares e bilirrubinemia cronica.

Factores socioeconémicos contribuem significativamente para a variabilidade clinica e prognostica de
pessoas com doenca falciforme, em que as condi¢cbes de moradia; a qualidade e quantidade
insuficiente de alimentos ingeridos e falta de assisténcia médica, sdo frequentemente associados a
baixa renda e baixa escolaridade. O cuidado profilatico representa a esséncia do tratamento até o
quinto ano de vida, periodo de maior ocorréncia de dbitos e complicacdes graves. Fernandez, J. Pérez,
A. Fragoso, M. y Rivero, R. (2012); Lopez, R. Verde, B. Pefia, A. Fu, L. Arambu, C. Valladares, R.
et.al. (2012) y Diaz, C. (2005).

Em geral, a prevaléncia do trago falciforme varia de 10% a 40% na Africa Equatorial e diminui para
1% e 2% na costa norte da Africa. Na Africa Central e Ocidental (15-25%), nas indias Ocidentais
Francesas (10-15%) e nas &reas Mediterraneas (1-15%) observou-se uma prevaléncia mais elevada em
areas que sao ou foram afetadas pela malaria, porque a caracteristica oferece protecdo contra a malaria
perniciosa, segundo os autores Fernandez, J. Pérez, A. Fragoso, M. y Rivero, R. (2012); Carneiro, TM.
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Camargo, CL. Dias, R. (2012) y Svarch, E. Marcheco, B. Machin, S. Menéndez, A. Nordet, I.
Arencibia, A. et.al. (2011).

A anemia falciforme foi descrita pela primeira vez em 1904, por James B. Herrick, no caso de um
estudante de medicina de uma ilha caribenha Granada, com glébulos vermelhos de morfologia
peculiar e ulceras recorrentes em seus membros inferiores. O estudo do fenotipo das células
falciformes fez com que Hahn e Gilliespieen 1927 descobrissem que a formacdo de hemécias esta
relacionada ao estado de oxigenacdo. Pauling e colaboradores Em 1949 demonstraram a existéncia de
uma hemoglobina anormal e desenvolveram o conceito de doenca molecular.

Mais tarde, as investigacfes de Igram e outros mostraram que a anomalia nas Hbs é limitada a
mudanca de um Unico aminoacido dentro de uma cadeia polipeptidica de globina (beta). ° Essa
entidade considerou a sindrome hereditaria mais frequente, descoberta ha mais de 100 anos, associada
a morbidade significativa e a diminuicdo da expectativa. Seu diagndstico precoce, por meio de
programas de triagem neonatal, inicio precoce da profilaxia contra infe¢fes, vacinacdo e educagdo aos
pais, sdo ferramentas que mostram uma diminui¢cdo na mortalidade de criancas menores de 5 anos,
segundo Loépez, R. Verde, B. Pefia, A. Fu, L. Arambu, C. Valladares, R. et.al. (2012); Rojas, S.
Lopera, J. y Yabur, M. (2013) y Benavides, JA. Garcia, HA. (2013).

A anemia falciforme (forma homozigética) resulta da heranca de uma mutagdo nos 2 genes das cadeias
beta da hemoglobina. A combinacdo de um gene afetado e um saudavel é conhecida como traco
falciforme heterozigoto. Este gene é autossomico e sua heranga segue um padrdo mendeliano; No
entanto, o fato de o paciente heterozigoto (AS) apresentar niveis significativos de hemoglobina S
indica que o gene se comporta como codominante, Rojas, S. Lopera, J. y Yabur, M. (2013). Seu
padrdo de heranga é autossomico recessivo, e sua etiologia vem da substitui¢do do &cido glutdmico por
valina no célon do gene da globina, localizado no cromossomo (Diaz, C. 2005).

A hemoglobina S, um produto da mutacdo, € uma proteina alterada, que forma polimeros ou agregados
fibrilares quando desoxigenada, aumentando a rigidez da membrana eritrocitaria e gerando células
dimorficas chamadas células falciformes. A rigidez aspera impede o transito adequado através da
microcirculacdo, o que leva a hemdlise e ao aumento da viscosidade do sangue, o que favorece a
trombogénese e a oclusédo vascular, segundo (Diaz, C. 2005 y Pérez, N. Diez, D. y E. Castafio. 2010).

Esses glébulos vermelhos deformados (células falciformes) normalmente ndo podem passar pela
microcirculagdo do tecido, sdo hemolisados e eliminados por macréfagos do sistema mononuclear
fagocitario. Além disso, sua deformabilidade causa aumento da viscosidade do sangue, facilita
formagdo de micro trombos e ocluséo de pequenos vasos. No processo de oclusdo vascular, a adesdo
do endotélio vascular das células falciformes lesionando-o e causando desequilibrio entre
vasodilatacdo e vasoconstricdo em favor disso. Granul6citos, liberando citocinas, plaquetas de
trombospondina e reticulécitos apresentando ligantes de adesdo facilitam essa adesdo, segundo
Svarch, E. Marcheco, B. Machin, S. Menéndez, A. Nordet, I. Arencibia, A. et.al. (2011) y Lépez, K.
Ricard M.P. (2011). Os participantes do processo sdo também: citocinas inflamatorias, fatores de
coagulacdo, diminuicdo da enzima Adams com aumento de multimetros de von-Willebrand e
alteracOes reoldgicas e hemodindmicas, segundo falan os autores (Ruiz, A. Bricefio, O. Artega, M.
Plumacher, Z. Gonzales, M. 2013 y Egas, ML. Mufioz, L. Escobar, G. Bazantes, V. Egas B. 2013).

A hemoglobinopatia S pode existir em 4 formas diferentes: Heterozigota forma falciforme (HbAS).
Aparece quando a mutacao afeta apenas um dos alelos que codificam a cadeia B (BA / BS). Neste caso,
0 paciente tem de 30 a 40% de hemoglobina S e ndo apresenta manifestacGes clinicas. Forma
homozigética ou anemia falciforme (HbSS). Aparece quando a mutacdo afeta os 2 alelos do gene
correspondente a cadeia B (B S / B S). Neste caso praticamente, toda a Hb (75-95%) é Hb S, sendo o
resto (5-15%). Sintomas clinicos severos. HbS-talassemia heterozigética de dupla forma (HbS-Tal).

MATERIAL E METODO

O estudo realizado se classifica em transversal para determinar as caracteristicas clinico-
epidemioldgicas de doentes até cinco anos com Anemia Drepanocitica, tratados no Hospital Geral do
Huambo no periodo de Janeiro a Junho de 2019. O Universo foi constituido por 500 criangas até cinco
anos com anemia drepanocitica atendidas no Hospital Geral do Huambo no periodo de Janeiro a Junho
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de 2019 e a amostra foi de 95 criancas, selecionadas do universo, utilizando o método de amostragem
nado probabilistico por conveniéncia.

Os resultados inseridos em um banco de dados no Excel e apresentados como frequéncias e
percentagens das variaveis estudadas. Exploraram-se variaveis como, idade, sexo, procedéncia, estado
nutricional, antecedentes familiares, complicacdes, complementares e tratamentos. Empregaram-se
métodos de nivel tedrico (andlise- sintese; inducdo- dedugdo) e de nivel empirico como a observagéo e
revisdo documentario.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Na tabela 1 observa-se a idade e sexo dos doentes como parte dos resultados do estudo feito.

Tabela 1: ldade e sexo dos doentes com anemia drepanocitica no Hospital Geral do Huambo no
periodo de Janeiro a Junho de 2019.

Grupos ldade Masculino | % Femenino | % Total %

<de 1 ano 1 19 2 4,6 3 3,15
1ano 7 13,4 5 11,6 12 12,6
2 anos 7 13,4 8 18,6 15 15,7
3 anos 13 25 12 27,9 25 26,3
4 anos 8 15,3 3 6,9 11 11,5
5 anos 16 30,7 13 30,2 29 30,5
Total 52 100 43 100 95 100

Fonte: Processos Clinicos

Ao estudar a idade, observamos que o grupo de idade mais afetado em ambos 0s sexos € o de 5 anos,
com 29 doentes afetados (30,5%), seguido do grupo de 3 anos com 25 doentes afetados (26,3%). E o
menos afetado foi o de menores de 1 ano, com apenas 3 doentes afetados (3,15%). O sexo que
predominou foi 0 masculino com um nimero de 52 doentes.

Estes resultados com respeito a idade devem-se ao facto de que os Sinais e Sintomas da Doenca
comegam a se manifestar em criangas maiores, pois € a partir dos 6 meses de idade que o organismo
comega a produzir a sua propria Hemoglobina, dando lugar &s manifestacGes clinicas em criangas com
Siklémia. Svarch (1986-2008)!2 na sua investigacdo concluiu que houve predominio de Criancas
maiores, apesar de que o seu estudo tenha sido feito em todas as idades pediatricas. O que coincide
com 0s nossos resultados. Quanto ao sexo ndo houve concordia, pois, na presente investigacdo
predominou o sexo masculino, e no estudo feito por Svarch (1986-2008) ndo houve diferengas quanto
ao sexo. No baixo na tabela 2 observa-se a procedéncia dos doentes.
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Tabela 2: Procedéncia dos doentes com anemia drepanocitica no Hospital Geral do Huambo no
periodo de Janeiro a Junho de 2019.

Procedencia Masculino | % Femenino | % Total %

Urbana 14 26,9 17 39,5 31 32,6
Suburbana 26 50 21 48,8 47 49,4
Rural 12 23 5 11,6 17 17,8
Total 52 100 43 100 95 100

Fonte: Processos Clinicos.

Ao estudar a procedéncia observou-se predominio de criangas provenientes de zona Suburbana para
ambos 0s sexo0s, com um numero de 47 doentes (49,4 %). E o menos afetado foi o de criancas
provenientes da zona rural. Isso deve-se ao facto de que maior parte da populacdo que adere ao H.G.H
vem de zonas suburbanas, outra razdo seria o dificil acesso aos medicamentos de controle, devido a
pobreza. Acreditamos que a populagdo vinda da zona rural teve a menor percentagem devido a dificil
acessibilidade ao Hospital Geral do Huambo. Por outra, a baixa cultura sanitaria pode ser indicada
como um facto importante para que a populacdo tenha pouca aderéncia aos servi¢os de Pediatria do
H.G.H. No baixo observa-se na tabela 3.

Tabela 3: Estado nutricional dos doentes com anemia Drepanocitica no Hospital Geral do Huambo no
periodo de Janeiro a Junho de 2019.

Estado nutricional [\ %
Desnutrido 11 11,5
Delgado 58 61
Normopeso 26 27,3
Total 95 100

Fonte: Processos Clinicos.

Ao estudar o estado nutricional, observou-se predominio de criancas Delgadas, com um nimero de 58
criancas, equivalente a 61%. Seguido do grupo de criangas com normopeso (27,3%). E 0s menores
foram o Sobrepeso e Obesos (0%). Quanto ao predominio de criancas delgadas, deve-se a afetacdo da
doenca sobre o desenvolvimento normal da crianca, 0 que faz com que maior parte das criangas com
Siklémia sejam delgadas com baixa estatura. Por outra as criangas drepanociticas carecem de uma
atencdo especial, e para isso precisa-se de boas condicGes financeiras, e a populacdo que estudamos é
maioritariamente vinda de zona suburbana e com baixas condigdes econdmicas. Além disso sdo
familias classificadas como grandes, e muitos dos doentes tém antecedentes familiares de Siklémia
positivos. Tudo isso impossibilita a atencdo especial que o drepanocitico requer, e leva certamente a
um estado de défice nutricional.

Dra Denia Borrego ( 2015) na sua investigacdo sobre “Caracterizacdo clinico-epidemioldgica de
Criangas com Siklémia” observou predominio de criancgas delgadas, o que coincide com os N0SSOS
resultados. Os resultados observam-se na tabela 4.
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Tabela 4: Antecedentes familiares de Siklémia dos doentes com anemia drepanocitica no Hospital
Geral do Huambo no periodo de Janeiro a Junho de 2019.

Antecedentes Masculino | % Femenino | % Total %
Presente 43 82,6 32 74,4 75 78,9
Ausente 9 17,3 11 25,5 20 21
Total 52 100 43 100 95 100

Fonte: Processos Clinicos.

Ao estudar os antecedentes familiares, observou-se predominio do grupo de pessoas que tém
antecedentes familiares de Siklémia em ambos os sexos (78,9%). Acreditamos que a maioria dos
doentes com antecedentes familiares positivos da doenca sejam filhos de pais doentes, ou tenham
irmaos doentes. Por outra os doentes que ndo referiram antecedentes acreditamos que sejam filhos de
pais portadores da doenca, ou seja, aqueles tém a doenga, mas ndo padecem da mesma. Na tabela 5
observa-se os resultados das complicacoes.

Tabela 5: ComplicacGes dos doentes com anemia Drepanocitica ho Hospital Geral do Huambo no
periodo de Janeiro a Junho de 2019.

Complicagdes Masculino % Femenino | % Total | %
Crises Vasooclusivas 21 40,3 16 37,2 37 38,9
Priapismo 4 7.6 - - 4 4.2
ECV 8 15,3 4 9,3 12 12,6
Sindrome toracico agudo 6 11,4 5 11,5 11 11,5
Oftalmoldgica 3 57 2 4.6 5 5,2
Secuestro Esplénico 10 19,2 16 37,2 26 27,3
Total 52 100 43 100 95 100

Fonte: Processos Clinicos.

Ao avaliar as complicacdes predominaram as Crises vaso-oclusivas, com um ndmero de 37 criancas,
equivalente a 38,9% dos casos. Seguido do Sequestro Esplénico com um nimero de 26 doentes,
equivalente a 27,3% dos casos. As complicacdes que menos predominaram foram as Complicagdes
oftalmoldgicas (5,2%). Néo se observaram complica¢des Cardioldgicas (0%).

As crises Vaso-oclusivas se destacam devido as dores, que sdo sintomas insuportaveis que levam todo
e qualquer paciente (Siklémico) a buscar ajuda médica. Além disso a nossa provincia alberga muitos
fatores desencadeantes das crises. Quanto ao Sequestro Esplénico acreditamos que seja devido ao
aumento de volume do abdémen e a dor abdominal causada pelo sequestro esplénico, além de outros
sintomas que podem acompanhar o sequestro esplénico como palidez cutdneo-mucosa, astenia,
prostracdo e anorexia; 0 que chega a ser preocupante para os pais, e 0s leva a procurar auxilio médico
com mais frequéncia. De forma geral a Dra Denia Borrego( 2015) e outras literaturas estudadas
demostram em suas investigacGes predominio das crises vaso oclusivas, 0 que coincide com 0s N0SS0S
resultados. No baixo observa-se 0s exames complementares dos doentes.
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Tabela 6: Exames complementares dos doentes com anemia Drepanocitica no Hospital Geral do
Huambo no periodo de Janeiro a Junho de 2019.

Exames Positivos Negativos %

Electroforese de Hemoglobina 95 - 100
Lamina periférica 95 - 100
Teste de Pé-zinho - 2 2,1

Fonte: Processos Clinicos.

Ao estudar os exames complementares, observamos que 100% dos doentes realizou a Electroforese de
Hemoglobina e a Lamina periférica, todos com resultados positivos. Apenas 2,1% realizou o teste de
pé-zinho, mas com resultados negativos. Esses resultados ocorreram deste modo porque dos exames
estudados apenas a Electroforese de Hemoglobina e a Lamina periférica estdo disponiveis no H.G.H.
As literaturas consultadas coincidem com os nossos resultados. Na tabela 7 observa-se os tratamentos
dos docentes.

Tabela 7: Tratamento dos docentes até cinco anos com anemia drepanocitica no Hospital Geral do
Huambo no periodo de Janeiro a Junho de 2019.

Tratamento N° %

Hidroxiuréia 30 31,5
Acido félico 95 100
Antibioterapia 95 100
Vacina Pneumo 27 28,4
Hemotransfuséo 37 38,9
Esplenectomia 5 5,2

Fonte: Processos Clinicos.

Ao estudar o tratamento da anemia drepanocitica, observamos que 100% dos doentes utiliza o Acido
félico e Antibioterapia. Achamos importante destacar também o uso da Hidroxiureia, que a pesar de
ter um custo elevado, vem a se tornar mais acessivel nos Gltimos tempos, com uma percentagem de
31,5% de acordo com o estudo feito. A Esplenectomia foi 0 método terapéutico menos predominante
do nosso estudo, tendo uma percentagem equivalente a 5,2%. Esses resultados devem-se ao facil
acesso ao Acido fdlico e aos antibidticos utilizados para o controle da doenca. Por outra, a
Esplenectomia por muito importante que seja, nem sempre é necessaria e existem critérios para a
realizagdo da mesma. Dai a razdo de ser menos frequente.

Segundo a Dra Denia Borrego( 2015) e outras literaturas consultadas concordam connosco, pois nos
seus estudos concluem que 100% dos doentes levam tratamento com Acido félico e Antibioterapia.
N&o coincidimos quanto ao uso da Hidroxiuréia, pois, na sua investigacdo grande parte da populagdo
tem facil acesso a Hidroxiuréia.
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CONCLUSOES

A maioria das criancas que foram atendidas com o diagnéstico de Siklémia, independentemente da
presenca de infe¢Oes associadas a esta doenca, foram as criangas de até 5 anos de idade, predominando
0 sexo masculino. O estado nutricional que predominou na maioria das criancas foi delgado. As
complicacBes mais frequentes foram as crises vaso-oclusivas e 0 sequestro esplénico. E o tratamento
da anemia drepanocitica que predominou foram o &cido félico e antibioticos.
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