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RESUMO

Introducido: A Doenca Falciforme (DF) ¢ considerada um problema de satide publica no
Brasil. Por se tratar de uma enfermidade hereditdria de curso cronico ¢ importante ser bem
conhecida pelos servicos de satide para um atendimento integral a esses pacientes.

Objetivo: Conhecer a ocorréncia de eventos clinicos, as demandas assistenciais, a adesao ao
tratamento e a assisténcia prestada nas redes de atencdo a satide a pacientes com DF.

Metodologia: Foram analisados os registros nos prontuarios do Hemocentro de Belo
Horizonte (HBH) e na rede bésica de saide do municipio, relativos aos atendimentos de 121
criangas com DF, nascidas entre 2007 e 2014.

Resultados: Os eventos clinicos mais frequentes foram as crises algicas (49,9%) e as
infecgoes (37,1%) levando a internagdo em (42,1%) e (55,4%) dos casos, respectivamente.
Houve associagdo entre a ocorréncia de crise algica (p<0,01), sequestro esplénico (p<0,01) e
dactilite (p=0,03) e o perfil de hemoglobina, com predominancia dos eventos nas criancas
com hemoglobina SS. A mediana de idade de inicio dos eventos clinicos foi 10 meses e nao
houve diferenga quando os perfis de hemoglobina foram comparados (p=0,51). Foram
realizados 184 encaminhamentos para interconsultas, sendo (37,2%) deles para a cardiologia e
(26,6%) para a oftalmologia. Os exames mais solicitados foram o Doppler Transcraniano
(47,4%) e a Ultrassonografia Abdominal (34,4%). Do total de cirurgias indicadas, a
esplenectomia correspondeu a (53,3%) delas e a amigdalectomia a (23,3%). Quanto a adesao
ao tratamento na Atencdo Primdaria a Saude (APS) 37,4% dos pacientes compareceram a pelo
menos 80% das consultas do calendario proposto. No HBH, 86% dos pacientes alcancaram
mais de 80% de adesdo aos quesitos analisados. A chance dos pacientes com sinais de
gravidade estarem aderidos aos protocolos da APS e do HBH ¢ 5,6 vezes maior do que
aqueles sem sinais de gravidade (IC 1,23-22,5). Dos 2028 atendimentos registrados na APS,
(47,8%) deles foram realizados pelos pediatras, seguido dos enfermeiros (32%) e médicos da
familia e comunidade (20,2%). O principal motivo de consulta com o pediatra foi a
puericultura, enquanto com os médicos da familia e enfermeiros foram as Infec¢des de Vias
Aéreas Superiores (IVAS). Os tnicos eventos relacionados diretamente a DF registrados no
prontuario da APS foram as crises algicas, correspondendo a (3,5%) dos atendimentos. As
acOes de vigilancia a saude representaram (5,6%) do total de atendimentos. Os registros de
internacdes, cirurgias e inclusdo em regimes terapéuticos foram subestimados nos prontuarios
da APS em relagdo aos do HBH.

Conclusio: A assisténcia prestada na APS apresenta fragilidades quanto ao atendimento
integral das pessoas com DF, principalmente quanto a abordagem das peculiaridades da
doenca ¢ a instalagdo de praticas baseadas nos atributos essenciais da APS. Este fato pode
estar relacionado ao processo de trabalho das equipes que ndo prioriza as demandas
assistenciais destas pessoas.

Palavras-chave: 1. Anemia Falciforme; 2. Atencdo Primaria a Satde; 3. Necessidade
e Demandas de Servigos de Saude; 4. Triagem Neonatal



ABSTRACT

Introduction: The Sickle Cell Disease (SCD) is considered a public health problem in Brazil.
Once it is an inherited disease of chronic course it is important to be well known to health
services for comprehensive care to these patients.

Objective: Know the occurrence of clinical events, demands of assistance, adherence to
treatment and care in municipal health to the SCD patients.

Methods: Were analyzed the records in hemocenter of Belo Horizonte and basic network of
municipal health, for the care of 121 children with SCD, born between 2007 and 2014.

Results:The most frequent clinical events were the painful crises (49.9%) and infections
(37.1%) leading to hospitalization in (42.1%) and (55.4%) cases, respectively. There was an
association between the occurrence of the painful crisis (p <0.01), splenic sequestration
(p <0.01) and dactylitis (p = 0.03) and the hemoglobin profile, being the majority of the
occurences observed in children with hemoglobin SS. The median age calculated regarding
the beginning of the clinical events was 10 months and there was no difference when
hemoglobin profiles were compared (p = 0.51). 184 referrals were made to interconsultation,
being (37.2%) of them for cardiology and (26.6%) for ophthalmology. The most ordered
exams were Transcranial Doppler (47.4%) and Abdominal Ultrasonography (34.4%).
Regarding to the indicated surgeries, splenectomy was indicated for (53.3%) of the cases
while tonsillectomy responded for (23.3%). Regarding to the treatment in Primary Health
Care (PHC), 37,4% of the patients attended at least 80% of the appointments from the
proposed calendar. In HBH, 86% of the patients achieved more than 80% adherence to the
analyzed topics. The chance of the patients with severity signs adhered to the protocols of the
PHC and the HBH is 5.6 times higher than those without severity signs (CI 1.23 to 22.5). Of
2028 attendances registered in the PHC, (47.8%) were conducted by pediatricians, followed in
second place by the nurses (32%) and at last the family doctors and the community (20.2%).
The main reason for the pediatrician appointment was the child care, while family doctors and
nurses were responsible for the upper respiratory tract infections. The only events directly
related to SCD registered in the medical record of the PCH were painful crisis, corresponding
to 3.5% of the cases. The health monitoring programs represented 5.6% of the total
attendances. The hospitalization records, surgeries and therapeutic regimens inclusions were
underestimated in PHC records compared to the HBH.

Conclusion: The PHC’s assistance has weaknesses regarding to the complete care of people
with SCD, especially related to the approach of the peculiarities of the disease and the
establishment of practices based on the PHC essential attributes. This may be related to work
process of the teams does not consider the care demands of these people.

Keywords: 1.Sickle Cell; 2. Primary Health Care; 3.Health Services Needs and Demand; 4.
Neonatal Screening
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1 CONSIDERACOES INICIAIS

A Doenga Falciforme (DF) é considerada um problema de satude publica no Brasil. Por
se tratar de uma enfermidade hereditaria de curso cronico, causa grande impacto em toda
familia que precisa ser bem conhecida pelos servicos de saude. A abordagem adequada
depende da atuagdo da equipe multiprofissional, da participagdo da familia e da comunidade,
visando sempre a integralidade das a¢des de satde para uma assisténcia qualificada.

O meu primeiro contato mais aprofundado com a temdtica da DF foi enquanto
académica de enfermagem, participando na iniciacdo cientifica de um projeto de mestrado da
Funda¢do Hemominas. Durante a andlise dos prontudrios da pesquisa, percebi a tamanha
gravidade da doencga, em que as criangas tinham diversos eventos clinicos e internagdes. Isso
despertou em mim o interesse em estudar mais profundamente os aspectos relacionados a
fisiopatologia da doenca e suas repercussoes.

Posteriormente, tive a oportunidade de trabalhar no Nucleo de Pesquisa em Apoio
Diagnoéstico (NUPAD) como enfermeira supervisora do Setor de Controle do Tratamento
(SCT), responsavel pelo monitoramento ¢ acompanhamento das criangas com DF triadas pelo
Programa de Triagem Neonatal-Minas Gerais (PTN-MG). As ac¢des desempenhadas pela
equipe eram comunica¢do do resultado da triagem neonatal positiva para DF, agendamentos
de consultas dos hemocentros de Minas Gerais, adesdo ao tratamento, monitoramento junto a
Atengdo Primaria a Saude (APS) da marcagdo de cirurgias, interconsultas, exames, situagao
vacinal, internagdo, dentre outras agdes. Outra atuacao foi na central de atendimento
“CEHMOB atende” em que recebia diariamente ligacdes de pacientes, familiares e
profissionais de saude com dividas em relacdo a DF. Vérios anseios eram compartilhados
durante as ligagdes, tais como a noticia do teste do pezinho positivo para DF, a eminéncia da
ocorréncia de um evento agudo e a demora na marcagao de uma cirurgia ou exame.

Com essa experiéncia, convivia diariamente com as necessidades da pessoa com DF, e
diversas vezes contatei os profissionais da APS e das secretarias municipais de saude na
tentativa de repassar essas demandas as instancias responsaveis. Em muitas situagdes,
principalmente no que tange a APS, me deparei com extremos da assisténcia, em que os
profissionais eram engajados e tinham conhecimento de cada necessidade que envolvia o
paciente com DF da sua equipe. Em detrimento, em outros casos, havia profissionais que ao
menos sabiam que tinham um paciente com DF em sua area de abrangéncia. Essa

discrepancia no acompanhamento pela APS intensificou em mim a vontade de conhecer, de
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fato, como a assisténcia ¢ prestada em tal ponto da rede, pensando principalmente nas acdes
de vigilancia a saude que sdao incumbéncia da APS.

Em 2013, foi criado em Belo Horizonte, o Projeto Atengdo Especializada (PAE),
parceria do NUPAD, Hemominas, Hospital das Clinicas e Prefeitura de Belo Horizonte
(PBH), e tem como objetivo oferecer consultas com especialistas devidamente capacitados
para o atendimento da pessoa com DF. Pude perceber que esse projeto trouxe um grande
avanco na organizacdo dos atendimentos especializados na rede assistencial de Belo
Horizonte. As interconsultas eram conseguidas mais facilmente, seguindo o fluxo assistencial
do projeto, além de intensificar o vinculo do paciente com a APS.

A importancia da capacitacao dos profissionais da APS ¢ a principal premissa do curso
“Doenca Falciforme: Linha de Cuidados na Aten¢do Primaria a Satde”, no qual tive a
oportunidade de atuar como tutora. A troca de experiéncia com os diferentes profissionais de
saude foi muito gratificante, tendo em vista, o entusiasmo ¢ a “sede” de conhecimento, de
muitos, para assim prestar uma assisténcia qualificada a pessoa com DF.

A rede publica de saude apresenta fragilidades na assisténcia integral a pessoa com
DF. Por isso ¢ importante conhecer os determinantes da histéria natural da doenga, com
intuito de criar estratégias e planejar agdes de expansdo da rede de saude para reduzir a
morbimortalidade e melhorar a qualidade de vida da pessoa com DF.

Esta dissertagdo de mestrado apresenta resultados sobre a ocorréncia de eventos
clinicos, as demandas assistenciais, a adesdo ao tratamento e a assisténcia prestada a pacientes
com DF na APS, no municipio de Belo Horizonte. O trabalho foi subdividido em revisdo da
literatura, objetivos, metodologia e resultados. Estes resultados sdo apresentados sob a forma
de dois artigos para divulgagdo em periddicos cientificos, ja incluindo, portanto, a discussao.
O artigo 1 ¢ intitulado “Eventos clinicos e demandas assistenciais de pacientes com Doenga
Falciforme procedentes da triagem neonatal em Belo Horizonte de 2007-2014” e o artigo 2:

“Desafios para o cuidado integral a satde da crianga com Doenca Falciforme”.

14



2 REVISAO DE LITERATURA

2.1 Doenca Falciforme: aspectos conceituais, epidemiologia e fisiopatologia

DF ¢ um termo genérico que agrupa as anemias hemoliticas hereditarias que
apresentam alteracdo estrutural na cadeira da betaglobina, provocando a producdao de uma
hemoglobina anormal denominada Hemoglobina S (HbS) (NETO; PITOMBEIRA, 2003).

As alteragdes nas hemoglobinas humanas representam um grupo de doencgas genéticas
de ampla frequéncia mundial e que apresentam significativa morbimortalidade na populagao
atingida (WEATHERALL; CLEGG, 2001). A DF foi descrita pela primeira vez em 1910 pelo
norte americano James Bryan Herrick, que observou a microscopia a presenca das hemacias
em forma de foice em um paciente vindo das Ilhas Granada, no Caribe. Ele apresentava
sintomatologia da DF, com ictericia, dores no corpo, ulceras nas pernas e febre (HERRICK,
1910).

Estima-se que cerca de 7% da populacdo mundial apresenta a doenca ¢ apesar da
maior frequéncia nas regides tropicais, pode ser encontrada no mundo inteiro, em decorréncia
do fendmeno da migracio (WEATHERALL; CLEGG, 2001). Nos Estados Unidos da
América, a incidéncia de Hemoglobina SS (HbSS) ¢ de 1:600 em afro-americanos e de
Hemoglobina SC (HbSC) 1:800 (PACK-MABIEN; HAYNES, 2009). O continente africano ¢é
o local de maior prevaléncia da DF. Cerca de 10% a 25% da populacdo africana, em grande
parte do oeste e centro oeste, apresenta o trago falciforme (SERJEANT; SERJEANT, 2001).

A DF foi originada no continente africano, na India e no leste da Asia e sua introdugéo
no Brasil estd relacionada aos periodos de escraviddo, com o trafico negreiro. A figura 1

apresenta a distribui¢do do gene da DF pelo mundo, e sua expansdo pela América e Europa.
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FIGURA 1: Distribui¢dao da Doenga Falciforme no mundo com expansao pela América e
Europa

Fonte: SERJEANT, 1992.

No Brasil, com a frequente miscigenagdo entre negros, indios e brancos, o gene da Hb
S esta presente em todo o pais, nas diferentes cores de pele e etnia (KIKUCHI, 2007). Estima-
se que existem cerca de 25 mil a 30 mil pessoas com DF no pais e, a cada ano, surgem 3500
casos novos (CANCADO; JESUS, 2007). A maior prevaléncia ocorre na Bahia, no Rio de
Janeiro ¢ em Minas Gerais, devido a maior circulagao de escravos africanos nesses estados no
passado (MAXIMO; RIBEIRO, 2009). A prevaléncia estimada de heterozigotos para Hb S é
de 6 e 10% nas regides norte e nordeste e 2 e 3% nas regides sul e sudeste, respectivamente.
(CANCADO; JESUS, 2007).

Em 2001, o Ministério da Satude publicou a portaria n° 822, que aborda a implantagao
do diagnostico neonatal para DF no Brasil (BRASIL, 2001). Em Minas Gerais, o NUPAD
realiza a triagem neonatal para hemoglobinopatias desde 1998. A incidéncia de DF no estado
¢ de 1:1400 recém-nascidos triados ¢ 1 caso de trago falciforme a cada 30 nascimentos.

(JANUARIO, 2002). A figura 2 apresenta a distribuicdo da DF em Minas Gerais.
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FIGURA 2: Incidéncia da Doenga Falciforme em nascidos vivos, por Diretorias Regionais de
Saude- DRS, Programa de triagem Neonatal- 1998-2001
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Fonte: JANUARIO, 2002

As hemoglobinopatias sdo caracterizadas pelas alteragdes da porcdo proteica da
hemoglobina que podem ser classificadas em estruturais e de sintese (BUNN, 1997). A
mutacdo no sexto codon no gene da cadeia beta causa a substituicdo do acido glutdmico pela
valina, originando a HbS em detrimento a hemoglobina normal, hemoglobina A (STUART;
NAGEL, 2004).

A DF ¢ considerada um conjunto de desordens genéticas autossomicas recessivas em
que a concentracdo de HbS ¢ superior a 50% (NAOUM, 2000). Os genodtipos mais comuns no
nosso meio sio HbSS, HbSC, HbSp+-tal, HbSPO-tal ¢ HbSD-Punjab (JANUARIO, 2002). O
traco falciforme caracteriza o portador assintomatico com HbAS.

Em situagdes de desoxigenagdo, a hemoglobina S sofre polimerizagdo, que resulta na
distorcao na forma biconcava da hemacia para a forma alongada e rigida de foice. Essa
deformacdo acarreta a adesdo das hemadcias ao endotélio, com consequente diminui¢do do
fluxo sanguineo da circula¢do, provocando vaso-oclusdo e infarto no local afetado, e
desencadeando ainda fendmenos inflamatoérios, dor, necrose e disfungdes, com danos
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permanentes em tecidos e orgdos (STUART; NAGEL, 2004; ALIYU et al., 2006;
FRENETTE; ATWEH, 2007).

Essas células também sdo mais propicias a hemolise, com diminuicao da sobrevida das
hemacias, que duram de 16 a 20 dias na Hb SS. Este fenomeno esté relacionado a captagdo e
destrui¢do eritrocitaria pelo sistema monocitico-fagocitario (BRASIL, 2002; NAOUM,;
NAOUM, 2004). A figura 3 mostra a fisiopatologia da DF.

FIGURA 3: Fisiopatologia da Doenca Falciforme
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A vaso-oclusdo e a hemolise cronica sdo os principais fatores desencadeantes das
manifestagdes clinicas da DF, cujos efeitos incidem sobre quase todos os orgaos (REED;
VICHINSKY, 1998). Os pacientes sdo assintomaticos, geralmente, até os 6 meses devido a
prote¢do da hemoglobina fetal (GOMEZ et al., 2003).

A gravidade da DF varia em relagdo aos perfis de hemoglobina. Alguns pacientes
possuem curso clinico da doenga mais benigno, com poucas manifestagdes, enquanto outros
apresentam varias complicacdes, com frequentes internagdes e alta morbidade, que repercute
na qualidade de vida dos mesmos. (NETO et al.,, 2011; NETO; PITOMBEIRA, 2003).
Tamanha variabilidade clinica pode estar relacionada a fatores genéticos, niveis de
hemoglobina fetal, condi¢des socioecondmicas e qualidade da assisténcia ofertada aos

pacientes (SERJEANT, 1992; SERJEANT, 1993).

2.2 Principais eventos clinicos relacionados a Doenc¢a Falciforme

2.2.1 Crise algica

A crise algica ¢ a manifestagdo clinica mais frequente e corresponde a maior causa de
morbidade em paciente com DF (POWARS et al., 1990). A dor ¢ resultado da obstru¢do da
circulacdo pelas hemacias falcizadas que acarreta em isquemia tecidual. Pode ter duragdo de 4
a 6 dias, sendo desencadeada por febre, hipoxia, infecg¢do, acidose, desidratagdo, trauma,
exposi¢ao ao frio, estresse fisico ou emocional (PLATT et al., 1991).

Em estudo realizado na Inglaterra sobre admissoes hospitalares em pacientes com DF
verificou-se que das 161 internacdes ocorridas, 142 eram devido a crises dolorosas
(BROZOVIC et al., 1987). Pesquisa sobre hospitalizacdo de pacientes com DF, nos estados
do Rio de Janeiro, Bahia e S3ao Paulo, envolvendo 9.349 pacientes com a doenga, demonstrou
que a causa mais comum de internagao foi a crise algica (LOUREIRO; ROZENFELD, 2005).

A intensidade da dor pode variar de leve, moderada a grave, podendo ocorrer na regido
do térax, abdome, dorso, regido lombar ¢ extremidades (PACK-MABIEN; HAYNES, 2009;
TOSTES et al., 2009). A dor na DF ¢é muitas vezes relatada como “se estivesse esmagando o

0ss0”, “triturante”, o que deve ser levado em consideragdo, tendo em vista que cada pessoa

tem um limiar de dor (KIKUCHI, 2007).
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Em situagdes de episddios de dor aguda ¢ importante interromper a vaso-oclusdo. O
analgésico de escolha dependera da intensidade da dor. Nos casos mais leves utiliza-se
dipirona e/ou paracetamol por via oral e, em casos mais graves, opidides endovenosos, como
a morfina. Em casos moderados e graves, a hidratacdo endovenosa salina 0,9% ¢ utilizada
para reduzir a viscosidade sanguinea e corrigir possivel desidratacdo, que favorecem a
falcizagdo das hemadcias. A hidratacao oral deve ser estimulada nos casos leves (ZAGO;
PINTO, 2007).

Caso a dor ndo seja tratada de maneira adequada, pode acarretar danos fisicos, social,
espiritual, e psicologico no individuo (PACK-MABIEN; HAYNES, 2009) o que denota a
importancia da abordagem integral por parte dos profissionais de saude (LOBO et al., 2007).

2.2.2 Dactilite

A dactilite (sindrome mao-pé), normalmente representa a primeira manifestaciao
clinica da DF nas criangas, ocorrendo entre 3 meses ¢ 4 anos de idade. Corresponde a um
processo inflamatorio iniciado por necrose da medula 6ssea nas por¢oes distais dos membros,
com a ocorréncia de edema, dor, calor e eritema local (ZAGO; PINTO, 2007; PACK-
MABIEN; HAYNES, 2009).

Em estudo de coorte realizada na Jamaica envolvendo 233 criancas com anemia
falciforme foi observada a ocorréncia da dactilite em 45% das criangas até os 2 anos de idade.
Os episodios foram significativamente mais comuns durante os meses mais frios do ano.
Verificou-se ainda baixo nivel de hemoglobina fetal e aumento dos reticuldcitos nos pacientes
afetados (STEVENS et al., 1981).

Esses episodios sdo autolimitados, podendo desaparecer entre 1 e 2 semanas, e
raramente deixam sequelas articulares permanentes. O tratamento ¢ feito com cuidados locais,
com o uso de hidratagdo, analgésicos e anti-inflamatérios (NAOUM; NAOUM, 2004). A
dactilite ¢ considerada um importante marcador de gravidade, sendo um sinal de mau

progndstico e evolugdo mais grave da doenga (SERJEANT; SERJEANT, 1993).

2.2.3 Infeccgoes

As infeccdes representam a maior causa de mortalidade e morbidade em criangas com
DF, causadas principalmente pelo Streptococcus pneumoniae. A susceptibilidade a infecgdo

esta relacionada a asplenia funcional, com a opsoniza¢do deficiente de antigenos, formagao
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insuficiente de anticorpos e baixa atividade bactericida dos polimorfonucleares propiciando a
infecg¢do por patogenos como S.pneumoniae, Haemophilus influenzae, Neisseria meningitidis,
Escherichia coli, Enterobacter sp, Klebisiella sp, Salmonella sp ¢ Staphylococcus aureus (DI
NUZZO; FONSECA, 2004).

A ocorréncia de infecgdes em criangas com DF ¢é até 300 vezes maior do que em
criancas saudaveis, culminando, muitas vezes em sepse, pneumonia, meningite e otite,
representando risco de morte. A maior incidéncia ¢ antes dos 3 anos de idade, principalmente
dos 6 aos 12 meses de idade (NAOUM; NAOUM, 2004).

A infeccdo pelo parvovirus B19, acarreta a destrui¢do dos reticulocitos, com
diminui¢do da producdo das hemacias, e consequente agravamento do quadro de anemia
(VERISSIMO, 2007). Estudo realizado no HBH envolvendo 278 criangas com DF
demonstrou prevaléncia de parvovirus B19 em 29,5% da populagdo analisada (FURTADO et
al., 2016).

A incidéncia de infec¢do pelo Pneumococo e pelo Haemophilus influenzae ¢ maior em
criangas até 5 anos de idade. A Salmonela sp nao apresenta relagdo com a faixa etaria, mas
acontece um aumento gradual com o aumento da idade. A Klebsiella sp e a Escherichia coli
apresenta maior incidéncia apo6s os 10 anos de idade (MAGNUS et al., 1999; DI NUZZO;
FONSECA, 2004).

A osteomielite ¢ muito comum em pacientes com DF. O agente etioldgico mais
frequente é a Salmonela sp (57%), existindo também casos por S. aureus, S. pneumoniae, H.
influenzae, Streptococcu/Klebsiella e Escherichia coli/Enterococcus (ROBINS et al., 2001).
Existe também maior susceptibilidade das pessoas com DF a infeccdo do trato urindrio
causadas por germes gram negativos, principalmente a Escherichia coli, com maior incidéncia
a partir dos 20 anos de idade (MAGNUS et al., 1999; DI NUZZO; FONSECA, 2004).

O alto risco de mortalidade por infecgdes em criangas com DF leva a necessidade da
ado¢do de medidas de profilaxia das complicagdes, tais como SCreening neonatal,
antibioticoterapia profilatica, vacina¢do e manejo dos episodios febris. Com a identificagao
precoce da DF pelo screening neonatal, acontece o inicio do acompanhamento clinico, com
orientacdo aos cuidadores quanto aos riscos da doenga, principalmente relacionado as
infeccdes, com a instituicao da antibioticoterapia profilatica (DI NUZZO; FONSECA, 2004).
Em locais em que o screening neonatal foi instituido, observa-se a diminui¢do da mortalidade

por infec¢des pneumocdcicas, de 40% para 10% (SILLA, 1999).
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A antibioticoterapia profildtica diminui o risco de infeccdo pneumocdcica e estd
associada a poucos eventos adversos (HIRST; OWUSU-OFORI, 2012). Foi realizado um
estudo multicéntrico para testar se a administracdo regular de penicilina profilatica reduziria a
bacteremia por Pneumococos. Foram formados dois grupo: 1) 105 criangas que tomavam
penicilina V, duas vezes ao dia e 2) 110 criangas que tomavam placebo duas vezes ao dia. O
julgamento foi encerrado 8 meses mais cedo, apoés uma média de 15 meses de follow-up,
quando uma reducdo de 84% na incidéncia de infec¢do foi observada no grupo tratado com
penicilina, em comparagdo com o grupo que recebeu placebo (GASTON et al., 1986).

O antibidtico profilatico deve ser iniciado a partir dos 3-4 meses, em dose de 125 mg
por via oral, duas vezes ao dia. Aumenta-se a dose para 250 mg a partir dos trés anos de
idade, sendo interrompida aos 5 anos. Em situagdes de esplenectomia, recomendam-se a
manuten¢do da antibioticoterapia (BRASIL, 2002).

A vacinacdo ¢ uma importante medida de preven¢do de infecgdes, principalmente por
Pneumococo. A pessoa com DF deve receber as vacinas preconizadas pelo calendario bésico
e as vacinas especiais, disponibilizadas nos Centros de Referéncia para Imunobioldgicos
Especiais (CRIE), como por exemplo, a antipneumococica 23-valente. Estudo realizado nos
Estados Unidos envolvendo 1247 criangas com DF demonstrou que com a introdugdo da
vacina conjugada contra pneumococos, houve um declinio significativo na ocorréncia da
doenca pneumocdcica, diminuindo de 1,7 infecgdes por 100 pessoas-ano (1995-2000) para
0,5 infeccdes por 100 pessoas-ano (2001-2002), obtendo uma reducdo de 68%
(ADAMKIEWICZ et al., 2008).

A Equipe de Saude da Familia (ESF) deve estar atenta ao quadro vacinal desses
pacientes, verificando regularmente o cartdo de vacinas com o intuito de prevenir agravos
(BRAGA, 2007). Os episddios febris devem ser considerados como potenciais eventos
sépticos, devendo ser tratados criteriosamente, com identificagdo precoce e manejo

apropriado (DI NUZZO; FONSECA, 2004).

2.2.4 Sequestro Esplénico Agudo (SEA)

O SEA ¢ um evento agudo relacionado a grande mortalidade e morbidade em
pacientes com DF. Caracterizado pela queda da concentragdo de hemoglobina maior ou igual
a 2g/dL em rela¢do ao valor basal do paciente, associado ao aumento subito do volume do

bago, e podendo evoluir para choque hipovolémico (DOVER et al., 2003).
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O evento apresenta maior incidéncia em criangas de dois a cinco anos, com maior
frequéncia em pacientes com HbSS (DOVER et al., 2003). A prevaléncia, em pacientes SS
esta entre 7 ¢ 30% (BALLAS et al., 2010). Em estudo de coorte realizada na Jamaica com
308 criancas com HbSS diagnosticadas ao nascimento, 89 apresentaram SEA, totalizando 132
eventos no periodo de 10 anos. A idade ao primeiro evento variou de 3 meses a 6 anos
(EMOND et al., 1985). Em pesquisa feita em Minas Gerais com crian¢as com anemia
falciforme, verificou-se que 75% dos primeiros episodios de SEA aconteceram até os dois
anos de idade (REZENDE et al., 2009). A etiologia que desencadeia o evento ndo estd
esclarecida, porém alguns autores estabelecem alguma relagdo a infecg¢des virais e bacterianas
(REZENDE et al., 2009; BRUNIERA, 2007).

O quadro clinico ¢ caracterizado por mal estar associado a palidez, dor abdominal,
sudorese, taquipnéia, taquicardia. Ao exame fisico, verifica-se palidez intensa,
esplenomegalia ¢ sinais de choque hipovolémico. Os episdédios variam de intensidade,
podendo ter apresentacdes desde brandas até mais graves. O SEA pode ser potencialmente
fatal se ndo for tratado rapidamente (DOVER et al., 2003; EMOND et al., 1985).

O tratamento deve ser imediato, com reposi¢do volémica e transfusdo de concentrado
de hemacias. Dessa forma, as hemacias serdo remobilizadas, com diminui¢do da
esplenomegalia e aumento do valor da hemoglobina. Diante da possivel recorréncia do
evento, deve-se avaliar a indicagdo da transfusdo cronica e/ou a esplenectomia. Recomenda-se
ainda a educagdo precoce dos pais, ensinando-os a reconhecer os sinais de palidez intensa e de
aumento do baco, para que assim possam levar a crianga ao servico de saude para o

tratamento adequado (BRUNIERA, 2007).

2.2.5 Sindrome Toracica Aguda (STA)/ Pneumonia (PNM)

A STA ¢ uma complicagdo comum, com frequéncia até cem vezes maior em paciente
com DF, quando comparada a populagdo geral. Corresponde a segunda causa de internagao
nesses pacientes, resultando em consideravel morbidade e mortalidade (CAGE, 2005). Estudo
americano apresentou taxa de 1,8% de mortalidade geral por STA, sendo que na faixa etaria
abaixo de 20 anos ¢ 1,1% e nos adultos ¢ 4,3% (GRAHN, 2004).

A fisiopatologia da STA esté ligada ao acometimento pulmonar agudo, podendo estar
relacionada ao infarto, a infec¢do pulmonar, a tromboembolismo, a embolia gordurosa, dentre

outros. Acomete cerca de 15 a 43% dos pacientes com DF, apresentando recorréncias, grande
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mortalidade e hospitalizagdes em adultos e criangas. Caracteriza-se pela presenca de infiltrado
pulmonar em radiografia de térax associado a febre e sintomas respiratorios (dor toracica,
dispneia e tosse) assemelhando-se assim a pneumonia bacteriana, o que dificulta a
diferenciag¢do da STA ¢ PNM. (DOVER et al., 1998; ANGULO, 2003; CAGE, 2005).

A ocorréncia da STA em criangas tem evolugdo mais branda, acometendo,
principalmente a faixa etaria de 2 a 4 anos de idade. Os sintomas mais comuns sao febre, tosse
e raramente dor toracica, muitas vezes, associada a infec¢do por Streptococcus pneumoniae e
Haemofilus influenzae. Ja no adulto a evolugdo é mais grave, com mortalidade quatro vezes
maior que na infancia. O acometimento pulmonar ¢ acompanhado por crises de dor e hipoxia.
(NAOUM; NAOUM, 2004).

O tratamento ¢ abrangente e enfoca os varios aspectos envolvidos na patogénese da
doenca. Consiste no uso de analgésicos, espirometria de incentivo para prevenir atelectasia,
hidratagdo, suporte ventilatéorio com oxigenoterapia, antibidticos e terapia transfusional.
(PACK-MABIEN; HAYNES, 2009; GUALANDRO et al., 2007). O uso de hidroxiuréia
demonstra eficacia para diminui¢do de cerca de 50% da frequéncia de episddios (ROCHA,

2004).

2.2.6 Acidente Vascular Cerebral (AVC)

O AVC ¢ uma das complicagdes mais graves da DF, podendo ser isquémico ou
hemorragico. O isquémico ¢ mais comum em criangas e resulta de infarto em 4reas irrigadas
pelas artérias cerebrais do poligono de Willis. J& o hemorragico, mais comum em adultos,
corresponde a 5% dos casos e apresenta maior morbimortalidade. Ocorre em consequéncia da
ruptura de pequenos vasos, a partir de neoformagdes vasculares ou de aneurisma (BRASIL,
2009).

Foi realizado um estudo prospectivo e multicéntrico nos Estados Unidos, sobre a
ocorréncia do AVC na DF, envolvendo 4082 pacientes matriculados de 1978 a 1988. A
prevaléncia encontrada foi de 3,7%, com maior ocorréncia em pacientes com HbSS (4,0%),
seguido pela SB°(2,4%), SB* (1,3%) e HbSC (0,8%). A incidéncia apresentada foi de 0,46
episodios por 100 pacientes/ano na DF e 0,61 episodios por 100 pacientes/ano em pacientes
com HbSS. Os fatores de risco para AVC isquémico foram ataque isquémico transitdrio
prévio, baixa concentragdo de hemoglobina, episddio recente de STA e pressdo arterial

elevada. J& o AVC hemorrégico foi associado ao baixo nivel de hemoglobina e alta contagem
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de leucocitos (OHENE-FREMPONG et al., 1998). Pesquisa revela que a média de idade para
a ocorréncia do primeiro AVC foi de 4,2 anos (QUINN et al., 2004).

Sdo utilizadas como métodos para a identificacdo de infartos e lesdes isquémicas a
tomografia computadorizada e a ressonincia magnética. O Doppler Transcraniano estima a
velocidade do fluxo sanguineo cerebral, auxiliando na detec¢do precoce de pacientes com
risco potencial para a ocorréncia de AVC, de forma que os mesmos recebam tratamento
preventivo (ANGULO, 2007).

O tratamento para o episodio agudo de AVC consiste na estabilizagdo dos sinais vitais
do paciente, oxigenoterapia, controle da pressdo arterial, desidratacdo, hipotermia e
hiperglicemia, além de suporte respiratorio e transfusdo. Dada a probabilidade de recorréncia,
faz-se necessario a utilizacdo de regime terapéutico especial com a instituicdo da terapia

transfusional cronica (ANGULO, 2007).

2.2.7 Priapismo

O priapismo ¢ definido como erecdo peniana dolorosa, persistente, involuntaria, ndo
acompanhada de desejo ou estimulo sexual, sendo considerada uma urgéncia urologica, pois
pode acarretar quadro de disfungédo erétil (KEOGHANE et al., 2002). Na DF esta associado a
diminui¢do da concentracdo da hemoglobina e alteracdes em marcadores de hemolise, tais
como contagem de reticulocitos, bilirrubinas, desidrogenase latica e aspartato
aminotransferase (VICARI; FIGUEIREDO, 2007).

A patogénese do priapismo ainda é pouca conhecida. A falha na detumescéncia pode
estar relacionada a vaso-oclusdo no fluxo de saida do sangue, liberacao excessiva de
neurotransmissores, prolongado relaxamento do musculo liso ou ainda uma combinacao
destes episddios (BRASIL, 2002).

Em estudo sobre priapismo na DF, envolvendo 130 pacientes com idade média de 25
anos, 46 pacientes relataram episddio de priapismo (35%). A idade média de inicio do evento
foi de 15 anos, com 75% dos pacientes apresentando o primeiro episodio antes de 20 anos. A
atividade sexual foi o fator precipitante mais freqiiente, seguido de febre e/ou desidratagdo.
Dos 46 pacientes com historia de priapismo, 10 (21%) relataram ter disfungdo erétil
(ADEYOJU et al., 2002).

O diagnostico ¢ feito por meio da historia clinica e do exame fisico, observando os
fatores associados, a duracdo da isquemia, a gravidade da dor e a rigidez peniana. O

tratamento inicial indicado ¢ feito com hidratacdo, banho quente, estimulo a micgdo e
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analgesia. De acordo com a gravidade do evento, pode ser recomendado ainda procedimento
cirurgico e transfusao sanguinea (VICARI; FIGUEIREDO, 2007; JESUS; DEKERMACHER,
2009).

2.3 Programa de Triagem Neonatal de Minas Gerais (PTN-MG)

O PTN-MG foi implantado em setembro de 1993 e tem como objetivo a deteccao
precoce de doencas genéticas por meio da realizagdo do “Teste do pezinho”. Inicialmente, o
programa contemplava duas doengas: hipotireoidismo congénito e fenilcetontria. Em margo
de 1998, foi incluida a triagem para hemoglobinopatias, representando a segunda fase do
programa. Em 2003, foi implantada a terceira fase, com a inclusdo da triagem para fibrose
cistica. A quarta fase foi iniciada em 2013, com a inclusdo da triagem para deficiéncia de
biotinidase e hiperplasia adrenal congénita.

O programa atende a populagdo dos 853 municipios de Minas Gerais. A realizagao da
coleta de sangue para triagem neonatal ¢ preconizada do terceiro ao quinto dia de vida com a
utilizagdo do papel filtro distribuido pelo programa. Apds a secagem e a identificacio
completa da amostra, o material ¢ encaminhado por correio ou portador ao NUPAD. O
laboratério do NUPAD utiliza como método de deteccdo de hemoglobinopatias a eletroforese
por focalizagdo isoelétrica e a técnica de cromatografia liquida de alta resolucao
(JANUARIO, 2002).

Com a utilizagdo das técnicas apropriadas e a identificagdo da DF, ocorre o
encaminhamento da crianga para o acompanhamento compartilhado na Fundacdo Hemominas
e na Unidade Bésica de Saude (UBS). Atualmente, os hemocentros e os hemonucleos
responsaveis pelos atendimentos das pessoas com DF sdo Belo Horizonte, Montes Claros,
Divindpolis, Diamantina, Juiz de Fora, Governador Valadares, Manhuacu, Sete Lagoas,
Uberaba, Uberlandia e Patos de Minas. A Figura 4 mostra a distribuicdo das unidades da

Fundacdao Hemominas em Minas Gerais.
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FIGURA 4: Distribui¢ao das unidades da Fundagao Hemominas em Minas Gerais

L DIAMANTINA

|__UBERLANDIA ‘

Fonte: NUPAD, 2010

2.4 Protocolos assistenciais para Doenca Falciforme

Na década de 1980, surgiram movimentos sociais formados por pessoas da raga negra
que reivindicavam a criagdo de politicas publicas voltadas para o diagndstico precoce e para o
controle da DF, por meio de um programa de atengdo integral aos pacientes. A partir dai,
surgiram movimentos, portarias e programas que enfatizavam a situacdo das pessoas com DF
(MAXIMO; RIBEIRO, 2009).

Em 16 de agosto de 2005 foi publicada pela portaria n® 1391/GM, a Politica Nacional
de Atencao Integral as Pessoas com Doenca Falciforme e outras Hemoglobinopatias. As
seguintes diretrizes sdo preconizadas em BRASIL (2005):

I. Promover a garantia do seguimento das pessoas diagnosticadas pelo
Programa Nacional de Triagem Neonatal, recebendo os pacientes e
integrando-os na rede de assisténcia do SUS, prioritariamente a partir da
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Hemorrede Publica, e promover a assisténcia as pessoas com diagnostico
tardio, com cria¢do de um cadastro nacional dos doentes.

II. Promover a garantia da integralidade da atencdo, por intermédio de
equipe multidisciplinar, estabelecendo interfaces entre as diferentes areas
técnicas do MS, visando a articulacdo das demais a¢des que extrapolam a
competéncia da Hemorrede.

III. Instituir politica de capacitagdo de todos os atores envolvidos e a
promogao de educacdo permanente.

IV. Promover acesso a informagdo e ao aconselhamento genético aos
familiares e as pessoas com doenga falciforme e com trago falcémico.

V. Promover a integracdo da Politica ao Programa Nacional de Triagem
Neonatal, visando a implementacdo da fase II deste Gltimo e a atengdo
integral as pessoas com doenga falciforme.

VI. Promover acesso a medicamentos € insumos essenciais
VII. Estimular a pesquisa.

A criagdo dessa politica ¢ de grande importancia para o fortalecimento das agdes na
organizacdo da rede de assisténcia para a pessoa com DF no ambito federal, estadual e
municipal, tendo em vista a relevancia da doenca em nosso meio e as questdes de saude
publica envolvidas. Essa doenga genética, de carater cronico, caracterizada por manifestagdes
clinicas graves, exige uma atencio ampla, integral e resolutiva, envolvendo o Sistema Unico
de Satude (SUS) em toda a sua rede de atencao a saude (CEHMOB, 2007).

De acordo com Di Nuzzo e Fonseca (2004) para atengdo integral a pessoa com DF ¢
fundamental um acompanhamento ambulatorial rigoroso juntamente com o apoio de uma
equipe multidisciplinar, que tenha um olhar diferenciado para o paciente dentro da sociedade
e ndo somente na assisténcia médica.

Historicamente, o acompanhamento ambulatorial das pessoas com DF se da nos
centros hematoldgicos. Em Minas Gerais, a Fundacdo Hemominas € o centro de referéncia
para esse acompanhamento hematologico, exercendo o controle dos agendamentos de
consultas e executando as medidas do protocolo de atendimento. A periodicidade preconizada

para a realizacdo das consultas nos hemocentros esta apresentada no quadro 1:
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QUADRO 1: Programacao das consultas na Fundacdo Hemominas

Criancas com Hb SS

Do nascimento aos 2 anos € 11 meses Consultas de 4 em 4 meses

A partir de 3 anos de idade Consultas de 6 em 6 meses

Criancas com Hb SC, Hb SD e SP + talassemia

Do nascimento a 1 ano e 11 meses Consultas de 4 em 4 meses
2 anos a 4 anos € 11 meses Consultas de 6 em 6 meses
A partir de 5 anos de idade Consultas 1 vez ao ano

Fonte: Adaptado de Minas Gerais (1998).

A Linha Guia de Atencdo a Saude da Crianca da Secretaria Estadual de Saude de
Minas Gerais (2005) coloca que o acompanhamento da crianga com DF na UBS, deve ser
com consultas mensais para criangas até um ano de vida e de trés em trés meses até cinco

anos, conforme explicitado em quadro 2.

QUADRO 2: Programacao das consultas na Unidade Basica de Saude

Criancas com Doenc¢a Falciforme
Até 1 ano de idade Consultas mensais
1 ano a 5 anos Consultas de 3 em 3 meses
A partir de 5 anos de idade Consultas de 6 em 6 meses

Fonte: Adaptado de Minas Gerais (2005).

A linha guia de Atencdo a Satde da Crianga (2005) orienta ainda sobre o uso
profilatico de antibiodticos e acido félico e das vacinas recomendadas para a crianga com DF,

no quadro 3.
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QUADRO 3: Esquema terapéutico para criangas com Doenca Falciforme (antibioticoterapia
profilatica, 4cido folico e vacinas especiais)

ANTIBIOTICOTERAPIA PROFILATICA
Deve ser iniciada a partir do diagndstico até os 5 anos de idade, utilizando-se:

e Penicilina Benzatina, via intramuscular, de 21 em 21 dias, nas dosagens:
Criangas até 10 kg: 300.000 U; Criangas de 10 a 25 kg: 600.000 U; Criancas
> 25 kg: 1.200.000 U
ou

e Penicilina V (fenoximetilpenicilina), via oral, de 12 em 12 horas, nas dosagens:

Criangas até 3 anos: 125 mg; Criangas acima de 3 anos: 250 mg

ou

e Eritromicina,via oral, de 12 em 12 horas, na dosagem: qualquer idade: 20
mg/kg/dia

SUPLEMENTACAO COM ACIDO FOLICO
Dosagem de 1 mg/dia, via oral.

VACINACAO ESPECIAL

As criangas com DF devem receber as imunizagdes do calendario basico de vacinagao
€ as vacinas especiais:

e Pneumo 23-valente: primeira dose aos 2 anos de idade e refor¢o a cada 5 anos;
e Influenza: Recomenda-se dose de reforgo anual, sendo desejavel a sua
aplica¢do antes do inicio da estacdo de maior prevaléncia da gripe.

Fonte: Adaptado de Minas Gerais (2005).

As demandas assistenciais referentes a: marcacdes de consultas especializadas,
realizacdo de exames de alto custo, internagdes hospitalares e cirurgias eletivas ainda nao
estdo estruturadas/reguladas na rede de atengdo a saude, o que afeta significativamente a
aten¢do integral a esses pacientes (CEHMOB, 2007).

Diante das inumeras demandas que a pessoa com DF apresenta, os centros
hematologicos ndo conseguem absorvé-las, sendo necessdria a parceria com outras instancias
do SUS. Para tal propdem-se algumas acdes prioritarias para a organizagdo dos servigos, tais
como atendimento emergencial com unidades de referéncia e acesso imediato em casos de
urgéncia; integracdo e capacitacdo da rede de atengdo bdsica; educacdo continuada para
pacientes e familiares; atendimento ambulatorial multidisciplinar e atuagdo dos servigos de
aten¢do basica com orientagdes especificas de acdes desempenhadas pela APS (CEHMOB,

2007).
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No que tange as demandas de exames, consultas especializadas e cirurgias, observa-se
o estrangulamento e a insuficiéncia da rede no atendimento dessas necessidades. A
disponibilidade de vagas ofertadas nas centrais de regulagdo ¢ bem inferior & demanda
existente. Isso repercute na demora do atendimento, com consequente surgimento de sequelas
e Obitos. (CEHMOB, 2007). O quadro 4 apresenta a periodicidade preconizada no

acompanhamento dos pacientes com DF quanto as consultas especializadas e exames.
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QUADRO 4: Periodicidade preconizada no acompanhamento dos pacientes com DF

AVALIACAO INTERVALO REALIZACAO

Avali¢do Dentaria Semestral Fundagdo Hemominas
Rede Publica

Exame oftalmoldgico Anual > 05 anos Rede Publica

Avaliacao neurologica Inicial aos 3 anos e S/N Rede Publica

Avaliagdo Se hipertrofia adenoides ou Rede Publica

otorrinolaringologica respirador bucal

(risco para apneia noturna e

hipoxemia)

Avaliagdo cardiolédgica Bianual a partir de 5 anos No | Rede Publica

(Rx de torax + Ecodoppler + Eco avaliar hipertensdo

ECG) pulmonar

Avaliagdo pulmonar Bianual a partir de 5 anos ou | Rede Publica

(Rx de torax e teste de fungdo | se necessario

pulmonar)

Ultrassonografia abdominal Anual a partir de 5 anos Rede Publica

Avaliagio endocrinologica Adolescéncia Rede Publica

Avaliacao ortopédica

Aos 7 anos € se necessario

Funda¢dao Hemominas

Hemograma com plaquetas e
reticulocitos

A cada consulta

Funda¢ao Hemominas

Eletroforese de hemoglobina

Inicial com 1 ano de idade

Fundagdo Hemominas

Dosagem de hemoglobina fetal

Anual até os 5 anos

Fundagao Hemominas

Ferro sérico, capacidade de
ligagdo de transferrina

Entre 7 € 9 meses de idade ou
Se necessario

Funda¢dao Hemominas

Ferritina sérica

Anual

Funda¢ao Hemominas

Dosagem de LDH
(mede indice de hemolise e
gravidade da doenga)

Inicial com 6 meses de idade
e anualmente

Rede Publica

Pesquisa de anticorpos

Inicial, antes e ap6s cada

Funda¢ao Hemominas

irregulares transfusdo de hemaécias

Fenotipagem eritrocitaria Aposlano de idade Funda¢ao Hemominas
Fungdo hepatica Anual Rede Publica
(transaminases, bilirrubinas,

fosfatase alcalina, gama-GT,

proteinas)

Fungdo renal (uréia, creatinina, | Anual Rede Publica

acido urico, urina rotina)

Sorologia para HIV, HBV,
HCV, HTL VI/, Chagas ¢
Sifilis

Anual (a cada 6m
hipertransfusio, ¢ 3m apods
transfusdo isolada)

Funda¢dao Hemominas

Fonte: Adaptado de CEHMOB (2007).
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Poucos estudos abordam as demandas assistenciais dos pacientes com DF. Em
pesquisa realizada no Rio de Janeiro, sobre a atencao integral a pessoa com DF, envolvendo
1456 pacientes, registraram-se 875 atendimentos ambulatoriais com 99 encaminhamentos
para outras especialidades. A cardiologia representou 6,1% dos encaminhamentos e a
oftalmologia 5,1% (SANTORO, 2010). Em estudo sobre SEA em criangas com DF, tratadas
no HBH foi avaliado o tempo entre a indicacdo da esplenectomia e a realizacdo do
procedimento. O autor considerou os resultados alarmantes, tendo em vista que a mediana de
tempo de espera foi de aproximadamente 2 meses e cerca de 25% das criangas esperaram
tempo maior que 5 meses. O autor salientou ainda que o longo tempo de espera pelo
procedimento repercutiu no curso clinico da doenca, pois 37,2% das criangas tiveram novo
episodio de SEA e uma delas faleceu, enquanto aguardava pela cirurgia. Tal pesquisa enfatiza
a questdo da demora na aquisicdo de procedimentos de alto custo pelo SUS, muitas vezes
relacionados a entraves burocraticos no processo até a realizagdo do procedimento

(REZENDE, 2008).

2.5 Adesao ao tratamento

A questdo da adesdo ao tratamento tem sido muito discutida pelos profissionais da
saude. A adesdo pode ser compreendida pela atuacdo cooperativa e adequada do paciente
frente as recomendag¢des médicas propostas, podendo ser avaliada pelo comparecimento as
consultas marcadas, obediéncia as prescri¢des ou pelas mudancgas de estilo de vida, obtendo
um conceito de responsabilidade compartilhada no seguimento dos cuidados (OIGMAN,
2006; CLAYDON; EFRON, 1994). O conceito de adesdo difere entre os autores, no entanto,
pode-se inferir que corresponde ao cumprimento de pelo menos 80% do total do regime
terapéutico proposto (LEITE; VASCONCELLOS, 2003; OSTERBERG; BLASCHKE, 2005).

A ndo adesdo esta relacionada ao ndo seguimento de recomendacdes, tais como dieta
alimentar, uso de medicamentos, atividades fisicas, dentre outras medidas, que repercutem no
aumento dos gastos com saude publica e frustacdo dos profissionais envolvidos no processo
(SANGUIN, 2004; CLAYDON; EFRON, 1994).

A adesao ao tratamento pode estar relacionada aos seguintes fatores:

-paciente (sexo, idade, etnia, estado civil, escolaridade e nivel socioecondmico);

-a doenca (cronicidade, auséncia de sintomas e consequéncias tardias);
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-as crengas de saude, habitos de vida e culturais (percepcdo da seriedade do problema,
desconhecimento, experiéncia com a doenga no contexto familiar e autoestima);

-ao tratamento (custo, efeitos indesejaveis, esquemas terapéuticos complexos),

-a institui¢do (politica de satide, acesso ao servigo de saude, tempo de espera versus tempo de
atendimento); e, ao relacionamento com a equipe de saude (GUSMAQ; MION, 2006; OMS,
2004).

Em estudo prospectivo, realizado no hemocentro de Belo Horizonte, sobre a adesdo a
antibioticoterapia profilatica em criangas com DF foi observada uma taxa de adesdo geral de
67%. Os trés métodos utilizados para verificacdo foram entrevistas, analise de prontudrio
médico e testes de atividade antibidtica na urina. O antibidtico estava presente na urina de
56% das criangas; 48% dos cuidadores afirmaram nas entrevistas que nenhuma dose deixou
de ser administrada; em 89% dos prontudrios médicos, ndo se registrou falha de adesdo. Os
autores salientam que a mensuragao da adesdo ¢ complexa, sendo necessaria a avaliagdo por
diferentes metodologias (BITARAES et al., 2008).

Foi realizado um estudo transversal no estado do Espirito Santo para verificar a
vacina¢do contra Streptococcus pneumoniae em criangas com DF. O método utilizado no
estudo foi analise de prontuario e conferéncia do registro de vacinagdo do CRIE. A cobertura
vacinal observada foi de 50%. Os autores sugerem que para aumentar a cobertura vacinal sdo
importantes acdes de educacdo permanente dos profissionais de satde, descentralizacdo do
CRIE, suprimento adequado de imunobioldgicos e busca domiciliar de pacientes faltosos
(FRAUCHES et al., 2010).

A abordagem multifocal e multiprofissional ¢ de suma importancia para o sucesso
terapéutico. Logo, faz-se necessdrio monitorar todas as variaveis relacionadas a adesdo ao
tratamento, de modo a assegurar a efetividade do tratamento e a eficiéncia dos servigos de

atengdo a saude (LIMA et. al., 2010).
2.6 Assisténcia a pessoa com Doen¢a Falciforme na Atenciao Primaria

A APS ¢é uma estratégia para organizar os sistemas de saude, visando o acesso
universal aos servigos e a atencdo integral e integrada ao longo do tempo (OPAS, 2007).

Starfield (2002) diferencia a APS dos outros servicos da rede de atengdo a saude pela

presenga de quatro atributos essenciais: acesso de primeiro contato, longitudinalidade,

34



integralidade e coordenagdo. A autora define ainda trés atributos derivados: a orientagcdo
familiar, a orientacdo comunitaria e a competéncia cultural.

No que tange a atenc¢do a saude da crianga com doenga cronica na APS, o contexto da
integralidade vem a tona, com a necessidade das a¢cdes da ESF quanto a vigilancia da saude da
crianga, prevencao, promogao, acompanhamento e referenciamento (NOBREGA, 2013).

Poucos estudos abordam o acompanhamento da pessoa com DF na APS. Estudo
realizado na Espanha apresentou o impacto da APS na profilaxia com antibidticos, vacinas e
educagdo em saude em criangas triadas com DF. A cobertura da antibioticoterapia profilatica
foi de 90% e das imunizagdes foi de 85%, 50% e 15% para pneumococo, influenza e hepatite
A, respectivamente. A educagdao em saude foi realizada em uma a cada quatro familias. Os
autores concluiram conformidade aceitdvel a adesdo a antibioticoterapia profildtica e baixa
cobertura das imunizacdes especificas e nas acdes de educacdo em saude. Salientaram ainda
sobre a necessidade de uma maior coordenacdo e participacdo dos profissionais da APS com
intuito de melhorar o cuidado prestado a esses pacientes (RODRIGUEZ-MOLDES et al.,
2014).

Em pesquisa realizada na Inglaterra, baseada na discussdo de um grupo focal formado
por pessoas com DF, verificaram-se alguns entraves quanto ao atendimento na APS. Citaram-
se basicamente dificuldade de acesso, comunicagao deficiente entre os profissionais da APS e
da ateng@o secundaria e falta de confianga nos profissionais da APS (AL JUBURI et al.,
2013). Os autores ressaltaram também a importancia da melhoria da qualidade do
atendimento da pessoa com DF na APS, principalmente no ambito da gestdo e da educagdo
em saude.

Estudo realizado no norte de Minas Gerais apontou a precariedade da assisténcia a
pessoa com DF na APS, na perspectiva dos agentes comunitarios. Verificou-se falta de
conhecimento dos profissionais quanto as particularidades desses pacientes quanto a
priorizacao de atendimento em situagdes de sinais de alerta, ao seguimento especifico na
puericultura, a necessidade da verificagdo das vacinas especiais ¢ medicacdes em visitas
domiciliares sistematizadas. Observou-se ainda que as pessoas com DF possuem acesso
limitado a APS, ndo reconhecendo, muitas vezes, esse ponto da rede em sua assisténcia. Os
autores recomendaram agdes de educacao em saude, principalmente com a realizacdo de
capacitacdo dos profissionais de nivel médio da APS, para que assim assumam o cuidado

integral a pessoa com DF (GOMES et al., 2014).
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A Linha Guia de Ateng¢do a Saude da Crianga (2005) coloca alguns pontos importantes
do atendimento da crianga com DF na APS, apresentados no quadro 5.

QUADRO 5: Pontos importantes no atendimento da criangca com Doenga Falciforme

e C(Coletar a historia relativa a sintomatologia clinica, internagdes e transfusdes
sanguineas;

e Monitorizar o uso profilatico de antibiotico;

e Monitorizar o uso profilatico de acido folico;

e Monitorizar a vacinacao, incluindo as vacinas especiais;

e Monitorizar o crescimento, o desenvolvimento e o estado nutricional;

e Observar a ocorréncia de palidez e ictericia;

e Anotar as dimensdes do figado e do baco e presenca de sopro cardiaco;

e Monitorizar o valor da hemoglobina, leucécitos e reticuldcitos (o pedido deve
ser entregue na consulta anterior);

e Esclarecer a familia sobre o diagndstico, enfatizando-se a necessidade de
assisténcia médica imediata em casos de sinais de perigo;

e Ensinar aos pais a palpar o bago da crianga;

e Enfatizar para os pais a necessidade de manter o acompanhamento no
Hemocentro;

e Enfatizar para os pais a necessidade do uso do Cartao de Identificagdo
(fornecido pelo Hemocentro) para que a crianca seja prontamente identificada
nos Servicos de Emergéncia Médica;

e Enfatizar a necessidade de manter a crianca hidratada;

e Enfatizar a necessidade de se evitar permanecer com a crianga em ambientes
muito quentes ou demasiadamente frios;

e Aconselhar os pais sobre as possibilidades genéticas de futura gravidez;

e Verificar se os pais compreenderam as informagdes prestadas, se tém duvidas,
se necessitam de outros esclarecimentos.

Fonte: Adaptado de Minas Gerais (2005)
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3 OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO GERAL

Conhecer a ocorréncia de eventos clinicos, as demandas assistenciais, a adesao ao tratamento
e a assisténcia prestada na APS a pacientes com DF, nascidos entre 2007 e 2014 e residentes

no municipio de Belo Horizonte.

3.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Caracterizar a ocorréncia de eventos clinicos nestes pacientes com DF;
- Caracterizar as demandas assistenciais destes pacientes com DF;
- Analisar a adesdo ao tratamento no hemocentro e na APS destes pacientes com DF;

- Descrever a assisténcia as pessoas com DF na APS para estes pacientes com DF;
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4 METODOLOGIA

4.1 Delineamento e local de realizacao do estudo

Trata-se de uma coorte retrospectiva, envolvendo criangcas com DF diagnosticadas
pelo PTN-MG, residentes no municipio de Belo Horizonte e que tiveram a primeira consulta
no HBH no periodo de janeiro de 2007 a julho de 2014.

As fontes de dados utilizadas no estudo foram o banco de dados do PTN-MG,
prontuarios do HBH e prontudrio eletronico da Secretaria Municipal de Satde de Belo

Horizonte (SMSA-BH).

4.2 Populacio estudada, critérios de inclusio e exclusao

Foram selecionados para o estudo pacientes diagnosticados com DF pelo PTN-MG.
Foram incluidas criangas com DF, diagnosticadas pelo PTN-MG, residentes no municipio de
Belo Horizonte e que tiveram a primeira consulta no HBH, no periodo de janeiro de 2007 a
julho de 2014.

Os critérios de exclusao utilizados foram:

-Triagem neonatal ndo realizada pelo PTN-MG;

-Mudanga para outra cidade ou estado;

-Opcdo de tratamento em rede privada;

-Abandono de tratamento;

-Obitos;

-Recusa em participar da pesquisa.

Considerando-se os critérios de inclusdo e exclusdo, 121 pacientes participaram da

pesquisa.
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4.3 Coleta de Dados
A coleta de dados foi realizada no periodo de junho de 2014 a marco de 2015 por meio
de consulta aos prontuarios dos pacientes selecionados para pesquisa, em dois momentos:

1) nos prontudrios do HBH e 2) no prontuario eletronico da SMSA-BH.

FIGURA 5: Desenho esquematico da metodologia da coleta de dados
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4.3.1 Prontuario Hemominas

ApoOs a triagem neonatal e a deteccao da DF ocorre o referenciamento da crianca ao
hemocentro mais proximo de sua residéncia para o inicio do acompanhamento clinico com
equipe multidisciplinar.

As consultas médicas sao agendadas de acordo com o perfil de hemoglobina do
paciente e gravidade da doenga. Em cada consulta realizada, o médico preenche uma ficha de
contrarreferéncia em duas vias. Uma copia ¢ anexada ao prontuario do paciente e a outra ¢é
enviada ao NUPAD. Tal ficha foi plenamente incorporada no servigo em 2006 e contempla o
registro da ocorréncia (desde a ultima consulta) de crise algica, sequestro esplénico, infec¢des
e transfusdo. Registram-se também dados do exame fisico e dos exames laboratoriais, uso de
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acido folico, penicilina profilatica e situacao vacinal. Outro item contemplado ¢ a solicitagdao
de exames e interconsultas com especialistas.

A andlise dos prontudrios do HBH foi realizada pela pesquisadora e académicos de
medicina devidamente treinados. Foram analisadas 1522 fichas relativas aos atendimentos dos
hematologistas aos 121 pacientes no periodo de janeiro de 2007 a margo de 2015. Foi
confeccionado um banco de dados proprio com os seguintes itens: perfil de hemoglobina,
peso ao nascimento, valor da hemoglobina e leucocito basal, idade na primeira consulta,
ocorréncia de crise algica, sequestro esplénico agudo, infec¢des, acidente vascular cerebral e
priapismo, internacdo por eventos agudos, inclusdo em regimes terapéuticos especiais
(hipertransfusdo e hidroxiureia), encaminhamentos as interconsultas, exames e cirurgias,
situacdo vacinal e uso dos medicamentos profilaticos.

Quanto as demandas assistencias dos pacientes com DF foram considerados os
encaminhamentos a interconsultas, exames especializados e cirurgias, registrados nos
prontuarios.

Para o célculo da adesdo ao tratamento no hemocentro foram considerados o uso de
antibioticoterapia profilatica, acido folico e cartdo de vacinas atualizado. Os profissionais
podiam assinalar as op¢des “sim”, “ndo” e irregular. Foi considerado sem informagao, quando
nenhuma destas opgdes foi assinalada. Apenas as fichas com informacao foram
contabilizadas. Dessa forma, subtraiu-se do total de fichas as que estavam sem informacao,
obtendo-se assim um total de fichas validas para andlise. Desse total de fichas vélidas, foi
calculado o percentual de fichas assinaladas com “sim”, obtendo-se o total de fichas com
adesdo a cada item (acido folico, penicilina e vacinas). Quando as alternativas “Nao” e
“irregular” foram assinaladas, considerou-se como “néo adesio”. E importante ressaltar que
conforme protocolo do Ministério da Saude (2002), a antibioticoterapia profilatica ¢ utilizada
até os 5 anos e em casos especiais (esplenectomia), o que foi levado em consideracdo nos
calculos. Logo, a adesdo ao uso da antibioticoterapia profilatica foi considerada até os 5 anos.

O comparecimento as consultas também foi utilizado no calculo de adesdo ao
tratamento. Tal informacdo estava disponivel no banco de dados do NUPAD, servico de
referéncia de Triagem Neonatal em Minas Gerais. Foi calculado o percentual de
comparecimentos em relagdo ao total de consultas agendadas. Por fim, calculou-se a adesao
média, a partir do percentual obtido nos itens uso de acido folico, uso de antibioticoterapia
profilatica, situacdo vacinal e comparecimentos as consultas no hemocentro. Foram

considerados pacientes aderentes os que atingiram média final igual ou maior a 80%.
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4.3.2 Prontuario Secretaria Municipal de Saude de Belo Horizonte (SMSA- BH)

Foi realizada a andlise do prontudrio eletronico utilizado na SMSA-BH, por meio do
Sistema de Informacao Saude em Rede (SISREDE). Criado em 2002, o SISREDE armazena
os atendimentos dos usudrios, como consultas, exames e dispensa de medicamentos. Com
base na listagem dos pacientes selecionados para a pesquisa, foi feita a busca dos mesmos no
banco da SMSA-BH. Entretanto, ainda existem registros manuais na SMSA-BH, o que pode
ser considerado uma limitagao do estudo.

Foram identificados 107 pacientes com registro no SISREDE, totalizando 2028
atendimentos na rede municipal de saude de BH. Foram coletados dados referentes a idade ao
primeiro atendimento, tempo decorrido desde a tultima consulta, consultas na APS por
categoria profissional (pediatra, médico da familia e enfermeiro), motivos dos atendimentos,
encaminhamentos para outras especialidades médicas e de outros profissionais e para Unidade
de Pronto Atendimento (UPA), realizacdo de visita domiciliar, registro de internagao,
solicitagdo de exames e cirurgias e inclusdo em programas especiais na APS.

Foi calculado o cumprimento do calendario de acompanhamento da crianga com DF
na APS, proposto pela SES-MG. Neste, estim-se a realizacdo de consultas mensais para
criancas de até um ano, de trés em trés meses até os cinco anos de idade e semestral a partir de
cinco anos (MINAS GERALIS, 2005). Calculou-se o percentual de consultas realizadas em
relacdo ao total de consultas esperadas para cada crianga, conforme a faixa etdria. Foram

considerados pacientes aderentes os que atingiram média final igual ou maior a 80%.

4.4 Criacao do grupo de pacientes de maior gravidade

No que se refere as manifestacdes clinicas, foi proposto um grupo de pacientes
considerados de maior gravidade, com base nas ocorréncias registradas nos prontuarios do
hemocentro. Este grupo foi composto por 63 criancas que apresentaram pelo menos uma vez
SEA, internag¢do por crise algica, dactilite, AVC, STA, priapismo e/ou estavam em uso de
hidroxiuréia e regime de hipertransfusdo. A finalidade da criagdo do grupo de gravidade foi
analisar comparativamente a adesdo destes pacientes aos protocolos clinicos da APS e do

hemocentro.
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4.5 Analise Estatistica

Os dados foram armazenados em formato eletronico, sem qualquer identificacdo dos
participantes do estudo. Para a montagem, processamento e analise dos dados foi utilizado o
pacote estatistico Epi Info 7.1.2.0. Foi realizada analise descritiva da distribuicao de
frequéncia das variaveis categoricas e analise das medidas de tendéncia central e de dispersao
para as variaveis continuas. O Teste qui-quadrado foi utilizado para verificar a associagao
entre a ocorréncia de eventos clinicos e o perfil de hemoglobina. Para analise da associa¢ao
entre o perfil de hemoglobina e o tempo livre de eventos de interesse foi utilizado o método
de Kaplan-Meyer, sendo a variavel tempo-dependente, o tempo decorrido entre nascimento e
a idade ao primeiro evento clinico relacionado a DF, e a variavel explicativa o tipo de
hemoglobina (SS ou SC). O nivel de significancia adotado foi de 5% (p<0,05).

Os testes Qui-quadrado e Qui quadrado de tendéncia linear foram utilizados para
verificar a associagdo entre a adesdo ao tratamento e a ocorréncia de eventos agudos. Para tal,

foi calculado o intervalo de confianca ¢ a odds ratio.

4.6 Aspectos éticos

Em consonancia com a resolucdo 466/12 do Conselho Nacional de Saude, a
participagdo na pesquisa foi voluntaria. Foi assinado pelo responsavel legal da crianca o
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) conforme consta no Apéndice. A
pesquisa foi aprovada pelos Comités de Etica da Universidade Federal de Minas Gerais
(UFMG) da Fundacdo Hemominas (Fundagdo Centro de Hematologia ¢ Hemoterapia de
Minas Gerais) e da Prefeitura de Belo Horizonte (PBH) (CAAE: 24006513.2.3002.5140).

4.7 Financiamento
A pesquisa recebeu apoio logistico do NUPAD. Trés bolsistas, académicas de

medicina, contratadas pelo NUPAD, participaram da coleta dos dados.

48



5 RESULTADOS E DISCUSSAO

Os produtos da dissertagcdo foram dois artigos cientificos:

5.1 Eventos clinicos e demandas assistenciais de pacientes com Doenga Falciforme

procedentes da triagem neonatal em Belo Horizonte de 2007-2014

5.2 Desafios para o cuidado integral a saude da crianga com Doenga Falciforme
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5.1 ARTIGO 1

EVENTOS CLINICOS E DEMANDAS ASSISTENCIAIS DE PACIENTES COM
DOENCA FALCIFORME PROCEDENTES DA TRIAGEM NEONATAL EM BELO
HORIZONTE (2007 A 2014)

INTRODUCAO

A Doenga Falciforme (DF) ¢ um grupo de desordens genéticas caracterizado pela
predominancia da hemoglobina S no sangue. Trata-se de anemia hemolitica cronica que tem
como evento essencial em sua fisiopatologia a polimerizagdo da hemoglobina mutante, o que
leva os eritrocitos a adquirirem a tipica forma de foice, caracteristica que deu nome a doenca.
(STUART; NAGEL, 2004).

As hemoglobinopatias sdo os disturbios hematoldgicos mais comuns do mundo, e
atingem cerca de 7% da populacdo mundial (WEATHERALL; CLEGG, 2001). No Brasil,
estima-se que existem cerca de 25 mil a 30 mil pessoas com DF e, a cada ano, surgem 3500
casos novos (CANCADO; JESUS, 2007).

A DF varia quanto a gravidade clinica, o que estd relacionado a interagao de
moduladores genéticos e ambientais. As principais manifestagdes clinicas sdo as crises
dolorosas, Sindrome Toracica Aguda (STA), Acidente Vascular Cerebral (AVC), alteragdes
esplénicas, crise aplasica, ulceras de perna, manifestagdes osteoarticulares, hepatobiliares,
oculares, e renais, complicagdes cardiovasculares e infecgdoes (NAOUM; NAOUM, 2004).

Os estudos sobre DF salientam a forte relagdo entre a idade ¢ a mortalidade. A elevada
letalidade, que atinge principalmente os jovens, reflete a gravidade da doenga (LOUREIRO;
ROZENFELD, 2005). As complicagdes pulmonares estdo entre as principais causas de
morbidade e mortalidade por esta doenga, sendo a primeira causa de Obito em adultos
(DARBARI et al., 2006). Ja nas criangas a infecgo ¢ a principal causa de Obito seguida pelo
Sequestro Esplénico Agudo (SEA) (FERNANDES et al., 2010). Estudo realizado em MG
demonstrou que no periodo de 1998 a 2004 ocorreram 78 obitos em criangas com DF, triados
pelo Programa de Triagem Neonatal de Minas Gerais (PTN- MG) (FERNANDES et al.,
2010). Comparativamente ao estudo anterior, no periodo de 2005 a 2012 foram observados
117 6bitos. Mesmo com a triagem neonatal precoce ndo ocorreu a reducdo da mortalidade de

criangas com DF (SABARENSE, 2014).
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Em 2001, o Ministério da Saude publicou a portaria n° 822, que aborda a implantacao
do diagnostico neonatal para DF no Brasil (BRASIL, 2001). Em Minas Gerais (MG), o
Nucleo de Pesquisa em Apoio Diagnéstico (NUPAD) realiza a triagem neonatal para
hemoglobinopatias desde 1998. A incidéncia de DF no estado ¢ de 1: 1400 recém-nascidos
triados e 1 caso de trago falciforme a cada 30 nascimentos (JANUARIO, 2002).

ApOs o diagndstico positivo de DF, ocorre o encaminhamento do paciente para a
Funda¢dao Hemominas, referéncia no acompanhamento e tratamento ambulatorial, baseado em
um protocolo clinico, que inclui a¢des educativas e de vigilancia com intuito de reduzir a
morbimortalidade.

O protocolo clinico normatiza as condutas e possibilita a melhoria da assisténcia com
fluxo de atendimento estabelecido. Sdo preconizados: 1) Diagndstico precoce e orientagdes
aos familiares; 2) seguimento ambulatorial com padronizagdo de retornos; 3) vigilancia contra
infecgdo (antibioticoterapia profilatica e imunizacdes); 4) Avaliagdo por outras especialidades
(Cardiologia, Oftalmologia, Neurologia, Otorrinolaringologia, Cirurgia pediatrica,
Endocrinologia dentre outras, de acordo com a demanda clinica de cada caso); 5) Realiza¢ao
de exames complementares (Ultrassom abdominal, outros exames de imagem, tomografia
computadorizada, Ecodoppler cardiaco e Ecodoppler transcraniano) (CEHMOB- MG, 2007).

A maioria dos pacientes com DF apresenta alta vulnerabilidade social e a assisténcia a
saude provém principalmente do Sistema Unico de Satde (SUS) organizada a partir da
Atencdo Primaria a Satde (APS), realizada por equipes de saude da familia na maior parte
dos casos (SILVA et al., 1993). Os periodos de bem estar se intercalam com os de urgéncia e
emergéncia, sendo necessario também o atendimento das complicagdes clinicas em niveis
crescentes de densidade tecnologica. (KIKUCHI, 2007).

Por se tratar de uma enfermidade hereditaria de curso cronico, a DF causa grande
impacto em toda familia e precisa ser bem conhecida pelos profissionais de satide. E de suma
importancia, conhecer os determinantes da historia natural da doenga, favorecendo, assim, o
planejamento de politicas publicas e outras agdes que possam contribuir para reduzir a
morbimortalidade e melhorar a qualidade de vida da pessoa com DF.

A evolugao dos pacientes provenientes da triagem neonatal em relagdo a sua evolucao
clinica e suas necessidades assistenciais (exames, interconsultas e cirurgias) ainda nao esta
clara, e exige um melhor entendimento do trajeto dos pacientes na Rede de Atencdo a Saude

(RAS). Diante disso, esse estudo tem por objetivo caracterizar a ocorréncia dos eventos
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clinicos e as demandas assistenciais dos pacientes com DF, nascidos entre 2007 ¢ 2014 ¢

residentes no municipio de Belo Horizonte.

METODOS

Trata-se de um estudo retrospectivo baseado na andlise de prontuarios. Foram
selecionados para o estudo 121 pacientes diagnosticados com DF pelo PTN-MG, residentes
no municipio de Belo Horizonte, que tiveram a primeira consulta no Hemocentro de Belo
Horizonte (HBH), no periodo de janeiro de 2007 a julho de 2014. Foram excluidos pacientes
nas seguintes situacdes: triagem nao realizada pelo PTN-MG, mudanca para outra cidade ou
estado, opcao de tratamento em rede privada, abandono de tratamento, Obitos e recusa em
participar da pesquisa.

Os dados foram obtidos pela analise dos prontuarios do HBH, realizada pela
pesquisadora e académicos de medicina, devidamente capacitados e treinados para tal. Foram
analisadas 1522 fichas relativas aos atendimentos realizados por hematologistas do HBH de
janeiro de 2007 a marco de 2015.

Foi confeccionado um banco de dados proprio para a pesquisa, com os seguintes itens:
identificagdo; perfil de hemoglobina; peso ao nascimento; valor basal da hemoglobina e
leucdcito; idade na primeira consulta.

Os seguintes eventos foram considerados:

1) crises algicas, necessitando ou ndo de internacao

2) sindrome mao-pé

3) sequestro esplénico agudo

4) infecgdes (presenca de episodio infeccioso com necessidade ou ndo de internagdo)

5) AVC

6) priapismo

7) STA/Pneumonia

Foi registrada também, a inclusdo em regimes terapéuticos especiais de
Hipertransfusdo e Hidroxiureia (HU). Quanto as demandas assistenciais dos pacientes com
DF, foram considerados os encaminhamentos a interconsultas, exames especializados e

cirurgias, registrados nos prontuarios.
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Os dados foram armazenados em formato eletronico, sem qualquer identificagdo dos
participantes do estudo. Para a montagem, processamento e analise dos dados foi utilizado o
pacote estatistico Epi Info 7.1.2.0.

Foi realizada andlise descritiva da distribuicdo de frequéncia das varidveis categdricas
e analise das medidas de tendéncia central e de dispersdo para as variaveis continuas. O Teste
de qui-quadrado foi utilizado para verificar a associagdo entre a ocorréncia de eventos clinicos
e o perfil de hemoglobina. Para analise da associacdo entre o perfil de hemoglobina e o tempo
livre de eventos de interesse foi utilizado o método de Kaplan-Meyer, sendo a varidvel tempo-
dependente, o tempo decorrido entre nascimento e a idade do primeiro evento clinico
relacionado a DF, e a varidvel explicativa o tipo de hemoglobina (SS ou SC). O nivel de
significancia adotado foi de 5% (p<0,05).

Em consonancia com a resolucdo 466/12 do Conselho Nacional de Saude, a
participagdo na pesquisa foi voluntdria. Foi assinado pelo responsavel legal da crianga, o
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE). A pesquisa foi aprovada pelos Comités
de Etica da Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG) e da Hemominas (Fundagao
Centro de Hematologia e Hemoterapia de Minas Gerais), CAAE (24006513.2.3002.5140).

RESULTADOS

A TABELA 1 apresenta as principais caracteristicas da amostra incluida neste estudo.
Dentre os 121 pacientes cujos prontudrios foram analisados, 50,4% eram do sexo feminino e
42,1% tinham entre 3 e 5 anos. Cerca de 12% das criangas nasceram com baixo peso
(<2500g). Em 76% dos casos, o primeiro atendimento no hemocentro foi realizado em até 60

dias apos nascimento. O perfil hemoglobinico das criangas era SS (50,4 %) e SC (45,5%).
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TABELA 1: Caracteristicas da amostra de criangas com Doenca Falciforme incluidas no
estudo 2007-2014, Belo Horizonte- Minas Gerais.

Caracteristicas Pacientes (N) %
Sexo
Masculino 60 49,6
Feminino 61 50,4
Idade atual
0-2 anos 29 24,0
3-5 anos 51 421
6-8 anos 41 33,9

Peso ao nascimento (gramas)

<2500 14 11,6
>2500 107 88,4

Idade 4 primeira consulta no hemocentro
(dias)

Amplitude: 16-262
Média = DP: 51+33,8

Mediana: 43
<30 22 18,1
31-60 70 57,9
61-90 19 15,7
>90 10 8,3
Perfil de Hemoglobina
SS 61 50,4
SC 55 15,5
Outras 5 4,1
Total 121 100%

As TABELAS 2 e 3 mostram a ocorréncia dos principais eventos, de acordo com o
tipo de hemoglobina.

Apenas 20 pacientes (16,5%) ndo apresentaram eventos clinicos durante o periodo de
observacdo. Nos demais 101 pacientes foram registradas 617 intercorréncias clinicas, o que
corresponde a uma média de 5,0+5,9 eventos por crianga, variando de 1 a 31 ocorréncias por
paciente. O evento clinico mais frequente foi a crise algica com 308 (49,9%) episodios
registrados em 60,3% dos pacientes, com internagao em 42,1% deles. A média de crises
algicas por crianca foi 4,2 +3,7. A média de idade das criancas ao primeiro episddio de

dactilite foi 16,1+5,3 meses. O segundo evento mais comum foram as infecgdes com 229
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(37,1%) ocorréncias em 89 pacientes (73,5%), levando a internacdo em metade dos casos
(55,4%). A infec¢do mais comum foi a Pneumonia/STA com 68 (29,7%) ocorréncias.

Foram observados 54 episddios de SEA. O priapismo ocorreu em trés criangas, com
média de idade de 64+39,8 meses. Uma crianga com hemoglobina tipo SS apresentou AVC
aos 59 meses.

Houve associacdo com significancia estatistica entre a ocorréncia de crise algica
(p<0,01), sequestro esplénico (p<0,01) e dactilite (p=0,03) e o perfil de hemoglobina, com

predominancia dos eventos nas criangas com hemoglobina SS (Hb SS).

TABELA 2: Distribui¢ao dos eventos clinicos da amostra de criangas com Doenga Falciforme
incluidas no estudo 2007-2014, Belo Horizonte-Minas Gerais.

Intercorréncia  Perfil de Hemoglobina* N° de Idade ao 1° evento (meses)
Clinica Hb SS Hb SC ocorréncias

N % N % Valor p~~ N %  Amplitude Média £DP
Crise algica 46 39,7 26 224 p<0,01 308 499 3-82 26,0 + 18,8
Infecgdo 49 40,4 37 30,5 0,16 229 37,1 1-84 13,3+13,8
Sequestro 21 18,1 5 43 p<0,01 54 8,8 4- 84 28,4+ 22,0
esplénico
Dactilite 11 95 2 1,7 0,03 22 3,6 11,2- 30,4 16,1 £5,3
Priapismo 2 1,7 1 09 0,69 3 0,5 19-77 64,0 + 39,8
Acidente 1 09 _ _ 1 0,1 59 _
Vascular
Cerebral
Total 617 100

*excluidos pacientes com outras hemoglobinopatias

** Qui-quadrado
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TABELA 3: Descri¢ao do sitio de infeccdo na amostra de criangas com Doenga Falciforme
incluidas no estudo 2007-2014, Belo Horizonte-Minas Gerais.

Tipo infeccio N %

Pneumonia/STA 68 29,7
Febre sem foco 39 17,0
Infecgdo do trato urinario (ITU) 31 13,5
Gastroenterite 28 12,2
Bronquiolite 10 4.4
Infecgdo sistémicas graves™ 5 2,2
Estomatite 3 1,3
Nao especificada 24 10,5
Outras ™ 21 9,2
Total 229 100

*sepse, meningite, osteomielite

** conjuntivite, impetigo, escarlatina

O Griafico 1 apresenta a analise de sobrevida considerando o tempo livre de eventos
clinicos segundo o perfil hemoglobinico das criangas incluidas no estudo. A mediana de idade
de inicio dos eventos clinicos foi de aproximadamente 10 meses, em ambos os grupos. Nao
houve diferenca com significancia estatistica entre o perfil de hemoglobina e o tempo livre de

ocorréncia de eventos clinicos (p=0,51).
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GRAFICO 1: Anélise de sobrevida da associagio entre perfil hemoglobinico e tempo livre de
ocorréncias clinicas na amostra de criangas com Doenca Falciforme incluidas no estudo,
2007-2014, Belo Horizonte Minas Gerais.
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Apenas 20 criancas estavam em uso de regimes terap€uticos especiais (TABELA 4).

Verificou-se que 14 delas estavam em uso de Hidroxiureia (HU) e 6 em regime de
Hipertransfusdo. A idade de inicio da HU variou de 15 a 90 meses de vida e de
hipertransfusdo de 6 a 90 meses de vida. Dos 20 pacientes em regime especial, 85% deles

tinham perfil hemoglobinico SS.

TABELA 4: Distribuicdo dos regimes terapéuticos especiais nas criangas com Doenga

Falciforme nascidas de 2007-2014 em Belo Horizonte-Minas Gerais.

Regime Frequéncia Hb SS Hb SC Idade de inicio (meses)
N % N % N % Amplitude MédiatDP
Hipertransfusdo 6 30 6 100 0 0 6-90 53+£32,8
Hidroxiuréia 14 70 11 78,6 3 21,4 15-90 56+21,8
Total 20 100 17 8 3 15 - -
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Em relagdo as demandas assistenciais, foram realizados 184 encaminhamentos para
interconsultas, sendo 37,2% deles para a cardiologia e 26,6% para a oftalmologia. Os exames
mais solicitados foram o Doppler Transcraniano 47,4% e a Ultrassonografia Abdominal
34,4%. Do total de cirurgias indicadas, a esplenectomia correspondeu a 53,3% delas e a

amigdalectomia a 23,3% (TABELA 5).

TABELA 5: Descricdo dos encaminhamentos para interconsultas, exames e cirurgias das
criangas com Doenga Falciforme, nascidas de 2007-2014 em Belo Horizonte- Minas Gerais.

Tipo de solicitacio N° de ocorréncias %
Interconsultas
Cardiologia 63 342
Oftalmologia 49 26,6
Cirurgia pediatrica 17 9,2
Otorrinolaringologia 16 8,7
Neurologia 9 4,9
Pneumologia 6 33
Ortopedia 3 1,6
Outras interconsultas 21 11,4
Total 184 100
Exames
Doppler transcraniano 73 47,4
Ultrassonografia Abdominal 53 34,4
Ecocardiograma 22 14,3
Raio X 6 3,9
Total 154 100
Cirurgias
Esplenectomia 16 53,3
Amigdalectomia 7 23,3
Adenoidectomia 4 13,3
Herniorrafia 2 6,7
Outras 1 33
Total 30 100
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DISCUSSAO

Este estudo teve como objetivo verificar a ocorréncia dos eventos clinicos em criangas
provenientes da triagem neonatal bem como suas demandas assistenciais, tendo em vista que
poucos estudos abordam essas particularidades. Entre as limitagdes, citam-se o uso de dados
secundarios de prontudrios com finalidade assistencial e ndo de pesquisa além da coleta
retrospectiva.

O peso ao nascer ¢ uma importante variavel relacionada a mortalidade neonatal. A
prevaléncia de baixo peso ao nascer neste estudo reflete a descrita em Belo Horizonte em que
atingiu 11,26% dos nascidos vivos do municipio em 1999 (LANSKY et al., 2002). As
criancas com DF nascem com peso semelhante as criangas nao afetadas.

A hemoglobina fetal em altas concentragdes atua como um fator protetor nos
primeiros meses de vida, inibindo o processo de falcizacdo. Dessa forma, até os primeiros 6
meses de vida, esses individuos sdo geralmente assintomaticos por possuirem altos niveis de
hemoglobina fetal (GOMEZ et al., 2003).

A andlise de sobrevivéncia demonstra que a mediana de idade do primeiro evento foi
de 10 meses, tanto nos pacientes com HbSS ou HbSC. Caldas et al. (2010) mostrou em seu
estudo que as criangas também apresentavam o primeiro evento em torno de 10 meses, o que
corrobora com os dados da literatura acerca a protegao inicial da hemoglobina fetal e aponta
para importancia do inicio precoce do acompanhamento clinico na tentativa de minimizar os
riscos das complicagdes.

Neste estudo observou-se que a maioria das criangas recebeu o primeiro atendimento
no hemocentro em até 60 dias apds o nascimento, com mediana de 43 dias. Em pesquisa
realizada na Inglaterra verificou-se que a mediana de inicio do acompanhamento da pessoa
com DF em centros especializados foi de 2,7 meses e cerca de 60% dos pacientes foram
atendidos pela primeira vez aos 3 meses (TELFER et al, 2007). Ja pesquisa sobre eventos
clinicos no estado da Bahia revelou que o primeiro atendimento no servico de referéncia
ocorreu em média aos 7,23+7,71 meses, com mediana de quatro meses (CALDAS et al.,
2010). Pode-se considerar que o municipio de Belo Horizonte possui um sistema de busca
ativa eficiente para os identificados como positivos na triagem neonatal, repercutindo no
inicio precoce do acompanhamento no hemocentro.

A DF apresenta diversidade na apresentacdo clinica, com pacientes que evoluem de
forma benigna, com pouca sintomatologia enquanto outros apresentam complicagdes agudas,

como crises algicas, SEA, STA, AVC. Na atual pesquisa apenas 20 pacientes ndo tiveram
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eventos clinicos, o que reflete a gravidade da doenca na populagdo estudada. Das ocorréncias
clinicas observadas, as mais comuns foram a crise algica (49,9%) e as infeccoes (37,1%),
concordante com dados da literatura. Em coorte realizada na Franca sobre a ocorréncia de
eventos clinicos em 299 criangas com Anemia Falciforme, observou-se que 172 apresentaram
ao menos um episodio de crise algica ¢ 134 de infecgdo (NEONATO et al., 2000). Estudo
realizado nos Estados Unidos envolvendo 694 criancas cm DF demonstrou que as principais
complicacdes registradas foram a crise algica e a bacteremia, com incidéncia em pacientes
com HbSS de 32,4 e 25,5 casos por 100 pessoas-anos, respectivamente (GILL et al., 1995).
Pesquisa realizada na Bahia com165 criangas com DF revelou que as crises algicas e as
infecgdes foram os eventos mais frequentes com 42,5% e 32,9%, respectivamente (CALDAS
etal., 2010).

Os episodios dolorosos sdo frequentes na pessoa com DF e sdo causados pela isquemia
tecidual aguda secundaria a obstru¢ao do fluxo sanguineo pelas hemaécias falcizadas (ZAGO;
PINTO, 2007). Estudo na Inglaterra demonstrou que a crise algica foi o evento mais comum
em todas as faixas etéarias, com pico de incidéncia no inicio da adolescéncia em pacientes com
HbSS (TELFER et al., 2007). Estudo realizado no Parana evidenciou que a crise algica ¢ a
complicacdo clinica mais frequente e a principal causa de internagdo hospitalar, acometendo
71% dos pacientes envolvidos (SANTOS et al., 2014). Em pesquisa realizada no Rio de
Janeiro, verificou-se que os episddios dolorosos ocorrerem com maior frequéncia a partir de
dois anos de idade com pico até os quatro anos (SILVA et al., 2012). Na amostra estudada, a
média de inicio da manifestagdo dolorosa foi de aproximadamente 2 anos. Chama aten¢do o
fato de criancas muito jovens ja terem tido crises algicas (amplitude: 3-82 meses). A
ocorréncia da crise algica gera grande impacto na qualidade de vida das criangas e suas
familias além de ser causa frequente de muitas internagdes.

A primeira manifestagdo dolorosa, na maioria das criangas com HbSS ¢ a dactilite
(sindrome mao-pé) caracterizada por um processo inflamatério decorrente da necrose da
medula Ossea nas porg¢des distais dos membros, evidenciado por edema e calor. (ZAGO;
PINTO, 2007). Os resultados desta pesquisa corroboram com a literatura e as criangas com
esta manifestacdo devem receber atengdo especial, pois a dactilite ¢ considerada um
importante marcador de gravidade, sendo um sinal de mau prognostico e evolu¢ao mais grave
da doenca (SERJEANT GR; SERJEANT, 1993).

As infecgdes nas pessoas com DF sdo frequentes e, geralmente, graves. Constituem

importante causa de morbidade e mortalidade, principalmente em criangas. No presente
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estudo, o segundo evento clinico mais frequente foram as infecgdes. Em coorte realizada na
Jamaica, a infeccdo foi mais prevalente em criangas até os 3 anos de vida e estava entre as
principais causas de obito (SERJEANT; SERJEANT, 1993). Pesquisa realizada no Parana
demonstrou que as infec¢des sdo a segunda maior complicag¢do clinica da DF, acometendo
53,4% dos pacientes envolvidos (SANTOS et al., 2014).

A susceptibilidade a infecgdes nas pessoas com DF esta relacionada ao fenomeno da
hipoasplenia e autoesplenectomia, caracterizado pela atrofia e fibrose do bago decorrente da
congestao da polpa vermelha pelo sequestro de hemacias falcizadas nos corddes esplénicos e
sinusoides (HOKAMA et al., 2002; LANE, 1996). Isso acarreta um quadro de asplenia
funcional, com a diminui¢ao da produ¢ao de anticorpos, opsonizagdo deficiente dos antigenos
¢ baixa atividade bactericida dos polimorfonucleares (GASTON et al., 1986). A principal
consequéncia da asplenia ¢ a propensdo a infeccdes por microrganismos encapsulados,
principalmente 0 Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae, Neisseria meningitidis
e Klebsiella sp que produzem meningites ou septicemias graves associadas a elevada
mortalidade (ZAGO; PINTO, 2007).

No presente estudo, a Pneumonia/STA foi o tipo de infec¢do mais frequente. Pesquisa
realizada no Quénia demonstrou que o patégeno mais comum nas infec¢cdes em criangas com

DF foi o Streptococcus pneumoniae representando 41% das infecgdes. (WILLIANS et al .,

2009). O risco de adquirir infecgdo por pneumococo ¢ 30 a 100 vezes maior em criangas com
DF em relag@o a populagdo normal e 400 vezes maior para sepse ou meningite (WONG et al.,
1992; BARRETT, 1971; OVERTRUF et al., 1977). A prevengdo dos episodios infecciosos
deve estar instituida na pratica didria dessas criangas, com o uso da antibioticoterapia
profilatica regular, a manuten¢do do cartdo de vacinas atualizado e a vigilancia quanto fatores
de agravos.

A STA ¢ mais frequente em pacientes com HDbSS e apresenta grande mortalidade em
adultos (GUALANDRO et al., 2007). Estudos demonstraram frequéncia maior da STA na
infancia. Na Jamaica este evento atingiu 83% das criancas com DF e na Franca 44,8%
(BAILEY et al., 1992; NEONATO et al., 2000). No presente estudo a STA e¢ a Pneumonia
foram tratadas como mesmo evento, visto que a sintomatologia de ambas ¢ muito parecida, o
que dificulta a diferenciacdo das mesmas.

O SEA ¢ uma complicagdo grave que pode ser fatal se ndo tratada adequadamente. A
idade ao primeiro episddio de SEA na amostra estudada variou de 4 a 84 meses, com média

de 28,4 meses, o que corrobora com os resultados apresentados por Emond et. al.(1985) na
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Jamaica, onde a ocorréncia variou entre 3 meses a 6 anos. Resende et al. (2009)
demonstraram que a maior parte (75%) dos primeiros episddios de SEA aconteceu até os 2
anos de vida, com mediana de 16,6 meses. Diante da gravidade do SEA, ¢ importante a
educacdo em saude, no sentido de instruir os pais sobre os sinais de alerta, com a identificagao
precoce da progressao da anemia e palpacdo do bago.

O priapismo ¢ uma emergéncia urologica que pode acarretar disfuncdo erétil, se nao
for tratada adequadamente (KEOGHANE et al., 2002). O primeiro episddio pode ocorrer
antes dos 10 anos, mas a média de idade para o acometimento ¢ de 20 anos (ADEYOJU et al.,
2002). Apenas 3 criangas apresentaram priapismo na amostra estudada, ocorrendo em média
aos 64 meses. Vale ressaltar que a casuistica foi constituida de criangas até 7 anos de idade.

O AVC ¢ uma manifestagao clinica grave da DF, que pode provocar danos definitivos
com déficit neurolégico e dificuldade de aprendizado (KIKUCHI, 2007). E mais frequente o
AVC isquémico na populacdo abaixo de 12 anos de idade ¢ o AVC hemorragico na
adolescéncia e idade adulta (MANCI et al., 2003). Estudo francés envolvendo 153 criangas
com DF apresentou prevaléncia de 3,3 % de AVC dentre os eventos clinicos observados na
amostra estudada (TARER et al., 2006). Na presente pesquisa, apenas uma crianga apresentou
AVC. Isso pode estar relacionado ao fato da amostra ser composta por criangas até 7 anos de
idade além da adocao de medidas profilaticas de deteccao precoce do risco do AVC com a
realizagdo do Doppler transcraniano, uso de hidroxiureia e regime de transfusdo. Verifica-se
ainda que o Unico episddio de AVC relatado ocorreu em uma crianga aos 59 meses, com perfil
hemoglobinico SS e que apresentou todos os outros eventos ja assinalados (infecgdo, crise
algica, dactilite, SEA, STA e priapismo), o que denota a maior gravidade clinica da doenca
em tal paciente.

A DF apresenta grande diversidade de fenotipos, sendo considerada entidade clinica
multifatorial (ZAGO; PINTO, 2007). Gill et al. (1995) observaram maior gravidade clinica
em criancas Hb SS e Hb S/B0 talassemia comparadas as Hb SC e Hb S/B+ talassemia. Na
atual pesquisa, houve associagdo entre o perfil de hemoglobina SS e a ocorréncia da dactilite,
sequestro esplénico e crise algica. Verificou-se ainda, que das 20 criangas que estavam em
regime de (6) hipertransfusao ou uso de (14) hidroxiureia, 17 tinham o perfil hemoglobinico
SS. A introducdo dos regimes terapéuticos especiais esta indicada em pacientes com
manifestagdes graves da doenca com o intuito de diminuir esses eventos, reduzindo as

internacdes com consequente melhoria na qualidade de vida desses pacientes.
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Considerando que a DF ¢ uma doencga sistémica, que acomete diferentes orgaos, ¢
importante garantir o acesso do paciente as varias especialidades médicas assim como a
exames de alto custo (CEHMOB, 2007). De acordo com os protocolos assistenciais, 0s
pacientes foram encaminhados a diferentes especialistas, e indicados muitos exames
complementares e cirurgias, o que demonstra a real necessidade dos pacientes com DF. No
entanto, muitas vezes os pacientes enfrentam dificuldades na marcacao desses procedimentos
devido ao estrangulamento e a insuficiéncia da rede publica de saude. A oferta atual de vagas
para estas demandas tem se mostrado incompativel com a necessidade dos pacientes e a
demora no atendimento tem contribuido para o surgimento de sequelas e Obitos preveniveis,
dificultando a reduc¢ao da morbimortalidade por DF (CEHMOB, 2007).

E importante salientar que a Estratégia de Satide da Familia assume o papel da
coordenacdo do cuidado do paciente com DF, ficando sob sua incumbéncia o

encaminhamento do paciente nas redes assistenciais integrada.

CONCLUSAO

Conclui-se que apesar da deteccdo precoce da DF pelo PTN, os eventos clinicos sdo
frequentes e de gravidade variavel. A maioria das criangas apresentaram os principais eventos
descritos na literatura como crise algica, infec¢des, dactilite, sequestro esplénico, sendo estes
mais prevalentes em pacientes com HbSS.

Notou-se ainda que pessoa com DF apresenta varias demandas assistenciais que
devem ser supridas pelas rede publica, com a marcagdo de consultas especializadas, exames
de alto custo e cirurgias, visando o cuidado holistico e a detec¢ao precoce de possiveis
agravos. Salienta-se a importancia de uma rede de atencdo a saide devidamente preparada,
articulada e com capacidade operacional compativel com as necessidades deste grupo de
paciente.

Poucas pesquisas abordam as demandas assistenciais da pessoa com DF. Recomenda-
se a realizacdo de outros estudos, principalmente aqueles que analisem os obsticulos
enfrentados pelos pacientes e pela rede publica no cumprimento dos protocolos clinicos

necessarios no acompanhamento da DF.
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5.2 ARTIGO 2

DESAFIOS PARA O CUIDADO INTEGRAL A SAUDE DA CRIANCA COM
DOENCA FALCIFORME

INTRODUCAO

Doenga Falciforme (DF) ¢ um termo genérico que representa um grupo de anemias
hemoliticas hereditarias que apresentam alteracdo estrutural da betaglobina, provocando a
produ¢do de uma hemoglobina anormal denominada hemoglobina S (HbS) (NETO;
PITOMBEIRA, 2003).

Em situacdes de baixa concentragdo de oxigénio, ocorre a polimerizagao da HbS, que
leva os eritrocitos a adquirirem a tipica forma de foice com consequente adesdo ao endotélio,
obstrucao da microvasculatura e isquemia tecidual (MACHADO, 2007). Esse processo resulta
na ocorréncia da vasoclusdo e representa o evento fisiopatoldégico que culmina com as
principais manifestacdes clinicas da doenca, tais como crises algicas, tlceras de membros
inferiores, sindrome toracica aguda (STA), sequestro esplénico agudo (SEA), priapismo,
necrose asséptica do fémur, acidente vascular cerebral (AVC), retinopatia, insuficiéncia renal
cronica entre outros (BALLAS; MOHANDAS, 1996).

As hemoglobinopatias sdo os disturbios hematoldgicos mais comuns do mundo, e
atingem cerca de 7% da populacdo mundial (WEATHERALL; CLEGG, 2001). No Brasil,
estima-se que existam cerca de 25 a 30 mil pessoas com DF e a cada ano surgem 3500 casos
novos. A distribuicdo do gene S no pais é bastante diversificada e esta relacionada a
composi¢ao negroide ou europeia da populacao. Assim, a prevaléncia de heterozigotos para a
Hb S ¢ mais alta nas regides Norte e Nordeste (6 a 10%), enquanto nas regides Sul e Sudeste a
prevaléncia ¢ mais baixa (2 a 3%) (CANCADO; JESUS, 2007).

Em 2001, o Ministério da Satde publicou a portaria n® 822, que aborda a implantacao
do diagnostico neonatal para DF no Brasil (BRASIL, 2001). Em Minas Gerais (MG), o
Nucleo de Pesquisa em Apoio Diagnéstico (NUPAD) realiza a triagem neonatal para
hemoglobinopatias desde 1998. A incidéncia de DF no estado ¢ de 1:1400 recém nascidos
triados e 1 caso de trago falciforme a cada 30 nascimentos (JANUARIO, 2002).

Apo6s a detecgao da DF pela triagem neonatal ocorre o encaminhamento da crianca a

Fundagcdo Hemominas, referéncia no acompanhamento e tratamento ambulatorial, que se
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baseia em protocolos clinicos, agdes educativas e de vigilancia a satde visando reduzir a
morbimortalidade desses pacientes.

O protocolo clinico normatiza as condutas e possibilita a melhoria da assisténcia
estabelecendo o fluxo de atendimentos. Sdo preconizados: 1) Diagnéstico precoce e
orientacdes aos familiares 2) seguimento ambulatorial com padronizacdo de retornos 3)
vigilancia contra infec¢do (antibioticoterapia profilatica e imunizacdes) 4) Avaliacdo por
outras especialidades (cardiologia, oftalmologia, neurologia, otorrinolaringologia, dentre
outras) 5) Realizacdo de exames complementares (ultrassom abdominal, tomografia
computadorizada, ecodoppler cardiaco e transcraniano) (CEHMOB- MG, 2007).

O seguimento regular em um servi¢o de saude, a adesdo correta ao tratamento com o
comparecimento as consultas agendadas, o uso das medicagdes profildticas (acido folico e
antibioticoterapia) e a manutencdo do cartdo de vacina atualizado sdo medidas simples que
impactam na historia natural da doenga (FERRAZ, 2012).

A adesao ¢ um processo complexo que depende de fatores socioecondmicos, culturais
e comportamentais que influenciam diretamente todo o processo (LA GRECA, 1990). Os
profissionais da satde tem importante papel na identificacdo de situagdes de ndo adesdo para
determinar o motivo da falha do tratamento além de atuar na conscientizagdo dos pais ou
cuidadores acerca da importancia do tratamento (MATSUI, 1997).

A DF ¢ caracterizada por sua variabilidade clinica. Enquanto alguns pacientes tém
quadros graves e sdo sujeitos a inimeras complicagdes e frequentes hospitaliza¢des, outros
apresentam evolucdo mais benigna com poucas manifestagdes (BRASIL, 2002). A atengdo a
saude das pessoas com DF no Brasil assemelha-se a de outras doengas cronicas,
caracterizando-se por sistemas fragmentados e voltados para as condigdes agudas e as
agudizacdes das condigdes cronicas. Com intuito de melhorar a qualidade dos servigos,
reduzir custos e aumentar a satisfagdo dos usudrios € necessario que os sistemas de saude,
sejam organizados sob a logica das redes de atencao a saude (MENDES, 2010).

As redes de atengdo a saude devem funcionar de forma cooperativa, interdependente e
polidrquica, de modo que todos os pontos tenham a mesma importancia e se relacionem
horizontalmente. Os servigos devem ser continuos nos niveis primario, secundario e terciario,
sob coordenagdao da Atencao Primaria a Satde (APS), com vistas a integralidade do cuidado,
focando na promocao, prevencao, tratamento, cura e reabilitacdo (MENDES, 2010).

O individuo com DF transita por toda a rede de saude. As acdes de vigilancia,

promogdo e assisténcia a satde devem ser desenvolvidas pela APS, que também deve
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promover diversas praticas educativas. A atencdo secundaria compreende servigos médicos
especializados, de apoio diagnoéstico-terapéutico e atendimento de urgéncia e emergéncia,
muito utilizada pelos pacientes, principalmente nos atendimentos nos hemocentros. J& na
atencdo tercidria encontram-se a assisténcia hospitalar e a alta complexidade, muitas vezes
necessaria ao longo da vida das pessoas com DF.

Além de existirem os hemocentros para o acompanhamento da pessoa com DF, ¢ de
grande importancia a atengdo a saude realizada na APS, em especial, por meio do Programa
de Saude da Familia (PSF). O manejo dos pacientes neste ponto da rede baseia-se em
programas de baixa densidade tecnoldgica e que atingem grande parte da comunidade, tais
como educagdao em saude, acompanhamento clinico, deteccao precoce de risco com base na
historia familiar, orientacdo genética e imunizagdes (FERRAZ, 2012).

A Secretaria Estadual de Saude de Minas Gerais (SES-MG) preconiza consultas
mensais na APS até um ano de idade, trimestrais até os cinco anos ¢ semestrais a partir de
cinco anos. A APS se organiza pelo principio da acessibilidade, sendo fundamental a
organizacdo e localizacdo geografica para prover atengdo as criangas com DF. Organiza-se
pelo cuidado ao longo do tempo, integralidade e coordenacdo, fundamentais para promover
uma atenc¢do horizontal, que permita que a APS se torne o centro de vigilancia a saide da
crianca com DF. Além destes aspectos, este nivel de atencdo orienta-se pela centralidade na
familia, foco na comunidade e seus determinantes sociais, € na competéncia cultural, que
permitem uma abordagem abrangente das pessoas (STARFIELD, 2002).

As agdes de vigilancia a saude desempenhadas na APS devem ser pautadas na
promogdo a saude e na prevengdo de agravos. Especificamente na DF, ¢ importante o
acompanhamento nutricional e do crescimento e desenvolvimento, o monitoramento da
adesdo as medicacdes profilaticas (4cido folico e penicilina), a verificagdo da situagdo vacinal
no calendario de rotina e especial e orientacdes especificas quanto as situagdes
desencadeantes de eventos agudos (MINAS GERAIS, 2005).

Estudos realizados no norte de Minas Gerais (GOMES et al., 2013; GOMES et al.,
2011) demonstraram o desconhecimento dos profissionais da APS de nivel médio e superior,
quanto as peculiaridades da DF que devem ser consideradas no acompanhamento a esses
pacientes. Verifica-se ainda que poucos estudos analisam o cuidado a pessoa com DF na APS.

Tendo em vista os desafios para o cuidado integral a saude da crianca com DF nas

redes de atencdo a satde, este estudo tem por objetivos descrever a assisténcia prestada na
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APS as pessoas com DF, nascidas entre 2007 e 2014 e residentes no municipio de Belo

Horizonte e analisar sua adesdo aos protocolos assistenciais.

METODOS

Trata-se de um estudo retrospectivo baseado na andlise de prontudrios. Foram
selecionados para o estudo 121 pacientes diagnosticados com DF pelo Programa de Triagem
Neonatal de Minas Gerais (PTN-MGQG), residentes no municipio de Belo Horizonte, e que
tiveram a primeira consulta no Hemocentro de Belo Horizonte (HBH), no periodo de janeiro
de 2007 a julho de 2014. Foram excluidos pacientes nas seguintes situagdes: triagem nao
realizada pelo PTN-MG, mudanga para outra cidade ou estado, opcdo de tratamento em rede
privada, abandono de tratamento, dbitos e recusa em participar da pesquisa.

A coleta de dados foi realizada nos meses de junho de 2014 a margo de 2015 por meio
de consulta aos prontuarios dos pacientes selecionados para pesquisa, em dois momentos: 1)
nos prontuarios do HBH e 2) no prontudrio eletronico da Secretaria Municipal de Satde de
Belo Horizonte (SMSA-BH).

No primeiro momento, os dados foram obtidos pela analise dos prontudrios realizada
pela pesquisadora e académicos de medicina devidamente treinados para tal. Foram
analisadas 1522 fichas relativas aos atendimentos dos hematologistas aos 121 pacientes no
periodo de janeiro de 2007 a margo de 2015. Foi confeccionado um banco de dados préprio
com os seguintes itens: perfil de hemoglobina, peso ao nascimento, valor da hemoglobina e
leucocito basal, idade na primeira consulta, ocorréncia de crise algica, sequestro esplénico
agudo, infec¢des, acidente vascular cerebral e priapismo, internagdo por eventos agudos,
inclusdo em regimes terapéuticos especiais (hipertransfusdo e hidroxiureia), encaminhamentos
as interconsultas, exames e cirurgias, situa¢ao vacinal e uso dos medicamentos profilaticos.

Para o célculo da adesdo ao tratamento no hemocentro foram considerados o uso de
antibioticoterapia profilatica, acido folico e cartdo de vacinas atualizado. Os profissionais
podiam assinalar as opg¢des “sim”, “ndo” e “irregular” para os itens citados. Foi considerado
sem informag¢do, quando nenhuma destas opg¢des foi assinalada. Para o calculo da adesao,
apenas as fichas com informagdo foram contabilizadas. Dessa forma, subtraiu-se do total de
fichas as que estavam sem informagdo, obtendo-se assim um total de fichas validas para
analise Desse total de fichas vélidas, foi calculado o percentual de fichas assinaladas com

“sim”, obtendo-se o total de fichas com adesdo a cada item (acido f6lico, penicilina e
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vacinas). Quando as alternativas “ndo” e “irregular” foram assinaladas, considerou-se como
“ndo adesdo”. E importante ressaltar que conforme protocolo do Ministério da Saade (2002),
a antibioticoterapia profilatica ¢ utilizada até os 5 anos e em casos especiais (esplenectomia),
o que foi levado em consideragdo nos calculos. Logo, a adesdo ao uso da antibioticoterapia
profilatica foi considerada até os 5 anos.

O comparecimento as consultas também foi utilizado no célculo de adesdo ao
tratamento. Tal informacdo estava disponivel no banco de dados do NUPAD, servico de
referéncia de Triagem Neonatal em Minas Gerais. Foi calculado o percentual de
comparecimentos em relacao ao total de consultas agendadas. Por fim, calculou-se a adesao
média, a partir do percentual obtido nos itens uso de acido folico, uso de antibioticoterapia
profilatica, situacdo vacinal e comparecimentos as consultas no hemocentro. Foram
considerados pacientes aderentes os que atingiram média final igual ou maior a 80%.

No segundo momento foi realizada a andlise do prontuario eletronico utilizado na
SMSA-BH, por meio do Sistema de Informagdo Saude em Rede (SISREDE). Criado em
2002, o SISREDE armazena os atendimentos dos usudrios, como consultas, exames e
dispensacdo de medicamentos. Com base na listagem dos pacientes selecionados para a
pesquisa, foi feita a busca dos mesmos no banco da SMSA-BH. Foram identificados 107
pacientes com registro no SISREDE, totalizando 2028 atendimentos na rede municipal de
satde de Belo Horizonte. Foram coletados dados referentes a idade do primeiro atendimento,
tempo decorrido desde a ultima consulta, consultas na APS por categoria profissional
(pediatra, médico da familia e enfermeiro), motivos dos atendimentos, encaminhamentos para
outras especialidades meédicas e de outros profissionais e para Unidade de Pronto
Atendimento (UPA), realizagdo de visita domiciliar, registro de internagdo, solicitagdo de
exames e cirurgias e inclusdo em programas especiais na APS.

Foi calculado o cumprimento do calendario de acompanhamento da crianga com DF
na APS, proposto pela Secretaria Estadual de Satde de Minas Gerais (SES-MG) Neste,
estima-se a realiza¢do de consultas mensais para criancas de até um ano, de trés em trés meses
até os cinco anos de idade e semestral a partir de cinco anos (MINAS GERAIS, 2005).
Calculou-se o percentual de consultas realizadas em relagdo ao total de consultas esperadas
para cada crianga, conforme a faixa etdria. Foram considerados pacientes aderentes os que
atingiram média final igual ou maior a 80%.

No que se refere as manifestagdes clinicas, foi proposto um grupo de pacientes

considerados de maior gravidade, com base nas ocorréncias registradas nos prontuarios do
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hemocentro. Este grupo foi composto por 63 criangas que apresentaram pelo menos uma vez
SEA, internacao por crise algica, dactilite, AVC, STA, priapismo e/ou estavam em uso de
hidroxiureia e regime de hipertransfusdo. A finalidade da criacdo do grupo de gravidade foi
analisar comparativamente a adesdo destes pacientes aos protocolos clinicos da APS e do
hemocentro.

Os dados obtidos foram armazenados em formato -eletronico, sem qualquer
identificacdo dos participantes do estudo. Para a montagem, processamento e andlise dos
dados foi utilizado o pacote estatistico Epi Info 7.1.2.0. Foi realizada analise descritiva da
distribuicdo de frequéncia das variaveis categoricas e analise das medidas de tendéncia central
e de dispersao para as varidveis continuas. Os testes Qui-quadrado e Qui quadrado de tendéncia
linear foram utilizados para verificar a associagdo entre a adesdo ao tratamento e a ocorréncia de
eventos graves. Para tal, foi calculado o intervalo de confianga e a odds ratio.

Em consonancia com a resolucdo 466/2012 do Conselho Nacional de Saude, a
participagdo na pesquisa foi voluntdria. Foi assinado pelo responsavel legal da crianga, o
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE). A pesquisa foi aprovada pelos Comités
de Etica da Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG), da Hemominas (Fundagao
Centro de Hematologia e Hemoterapia de Minas Gerais), e Prefeitura de Belo Horizonte

(PBH). CAAE: (24006513.2.3002.5140).

RESULTADOS

A TABELA 1 apresenta as principais caracteristicas da amostra incluida neste estudo.
Dentre os 121 pacientes selecionados, 50,4% eram do sexo feminino e 42,1% tinham entre 3 e
5 anos. O perfil hemoglobinico das criangcas era SS (50,4%) e SC (45,5%). Foram
considerados pacientes de maior gravidade aqueles que apresentaram pelo menos uma vez
SEA, internag¢do por crise algica, dactilite, AVC, STA, priapismo e/ou estavam em uso de

hidroxiureia e regime de hipertransfusao e corresponderam a 52,1% da amostra.
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TABELA 1: Caracteristicas gerais da amostra de criangcas com Doenga Falciforme incluidas
no estudo 2007-2014, Belo Horizonte- Minas Gerais.

Caracteristicas Pacientes (N) %
Sexo

Masculino 60 49,6
Feminino 61 50,4
Idade atual

0-2 anos 29 24,0
3-5 anos 51 42,1
6-8 anos 41 33,9
Perfil de Hemoglobina

SS 61 50,4
SC 55 45,5
Outros 5 4,1
Critérios de gravidade

Sim 63 52,1
Nao 58 47,9

A TABELA 2 mostra o comportamento da pessoa com DF quanto a utilizacdo dos
servigos da APS e do hemocentro. Dos 121 pacientes incluidos na pesquisa, verificou-se que
107 tinham registro nos prontuarios da SMSA-BH, totalizando 2028 consultas, com média de
16,7 consultas por paciente. Cerca de 33% dos pacientes realizaram entre 10 a 20 consultas.
J&4 no hemocentro, 121 pacientes estavam em acompanhamento, totalizando 1522 consultas.
Aproximadamente 55% dos pacientes realizaram entre 10 e 20 consultas, com média de 12,5
consultas por paciente.

O primeiro atendimento na UBS e no hemocentro foi realizado com menos de 60 dias
de vida em 60% e 76% dos pacientes, respectivamente. Cerca de 54% dos pacientes tiveram o
ultimo atendimento na UBS e no hemocentro a menos de 6 meses. Quanto a adesdao ao
tratamento na APS, 33% dos pacientes (n=40) compareceram ha pelo menos 80% das
consultas do calendario proposto. J& no hemocentro, 86% (n=104) dos pacientes obtiveram

mais de 80% de adesdo nos quesitos analisados.

73



TABELA 2: Utilizagdo dos servigos da Atencdo Primaria a Saude e do hemocentro pela
amostra de criancas com Doenca Falciforme e incluidas no estudo, 2007-2014, Belo
Horizonte- Minas Gerais.

APS (N=107) HEMOCENTRO (N=121)
N % N %

Consultas
Total de consultas: 2028 Total de consultas: 1522
Amplitude:1-100 Amplitude: 2- 41
Média + DP: 16,7 £16,5 Média + DP: 12,5 +7,4
Mediana: 13 Mediana:11
<10 consultas 33 30,8 <10 consultas 42 34,7
10-20 consultas 35 32,7 10-20 consultas 67 55,4
> 20 consultas 39 36,4 > 20 consultas 12 99
Idade a primeira consulta (dias)
Amplitude: 5 - 1674 Amplitude: 16 - 262
Média + DP: 253,7+431,2 Média + DP: 51,3 + 33,8
Mediana: 49,5 Mediana: 43
<30 dias 31 29,0 <30 dias 22 18,1
31-60 dias 33 30,8 31-60 dias 70 57,9
61-90 dias 8 7,5 61-90 dias 19 15,7
>90 dias 35 32,7 >90 dias 10 8,3
Tempo desde a tltima consulta (meses)
Amplitude: 0,6 -63,7 Amplitude: 0,4-18,2
Média + DP: 8,2 +10,1 Média + DP: 5,5+ 3,3
Mediana: 4,9 Mediana: 4,9
< 6 meses 58 54,2 < 6 meses 65 53,7
6 — 12 meses 30 28,0 6 — 12 meses 48 39,7
>12 meses 19 17,8 >12 meses 8 6,6
Adesao ao tratamento
0-50% 44 41,1 0-50% 4 33
51-79% 23 21,5 51-79% 13 10,7
Acima de 80% 40 37,4 Acima de 80% 104 86,0

A TABELA 3 apresenta a analise comparativa da adesdo ao tratamento na APS e
hemocentro segundo critérios de gravidade. Nao houve diferenca com significancia estatistica
na adesdo dos pacientes com sinais de gravidade a APS (p=0,30) ¢ nem ao hemocentro
(p=0,08). No entanto, a chance de um paciente com sinais de gravidade ter adesdo tanto a

APS quanto ao hemocentro foi 5,43 vezes maior do que ele ndo ter adesdo a esses servigos

(IC 1,23-22,5).
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TABELA 3: Analise comparativa da adesao ao tratamento na Atencdo Primaria a Saude e ao
hemocentro segundo critérios de gravidade na amostra de criancas com Doenga Falciforme
incluidas no estudo, 2007-2014, Belo Horizonte- Minas Gerais.

Adesao Critérios de gravidade

Sim % Nao % Valor P OR IC95
Atenc¢ao Primaria
Sim 24 38,1 16 27,6 0,30* - -
Nio 39 61,9 42 72,4
Hemocentro
Sim 58 92,1 46 79,3 0,08* - -
Nio 5 7,9 12 20,7
Rede de servicos
Sem adesdo APS e Hemocentro 3 4.8 11 19,0 1 -
Adesdo APS ou Hemocentro 38 60,3 32 55,2 0,03%* 1,23 0,55-2,77
Adesdo APS e Hemocentro 22 349 15 25,9 543 1,23-225
TOTAL 63 100 58 100

*qui-quadrado  **qui-quadrado de tendéncia linear

A TABELA 4 apresenta a estratificacdo dos atendimentos na APS segundo a categoria
do profissional incluido. Dos 2028 atendimentos, quase a metade deles foi realizado pelo
pediatra (47,8%) seguido dos enfermeiros (32%) e médicos da familia e comunidade (20,2%).
O principal motivo de consulta com o pediatra foi para a realizacdo da puericultura. Nos
atendimentos dos médicos da familia e enfermeiros, o principal motivo de procura foram as
Infeccdes de Vias Aéreas Superiores (IVAS). As manifestagdes clinicas recorrentes na
infancia, tais como febre, alergia e virose, foram motivos frequentes nos atendimentos da
pediatria, medicina da familia e enfermagem. O Unico evento relacionado diretamente a DF,
registrado no prontudrio, foram as crises algicas, totalizando 3,5% dos atendimentos.
Verificou-se ainda a realizacdo de agdes de vigilancia a saiude, como consultas apos

internacao e cirurgias, representando 5,6% do total de atendimentos.
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TABELA 4: Descri¢ao dos atendimentos realizados na Aten¢do Primaria a Satide da amostra
de criancas com Doenga Falciforme incluidas no estudo, 2007-2014, Belo Horizonte- Minas
Gerais.

Profissional N % Motivo atendimento N %
Puericultura 493 243

Infec¢do trato respiratdrio superior 203 10,0

Pos internacgao/cirurgia 90 4,4

Febre 61 3,0

Pediatra 969 4738 Alergia 52 2,6
Asma 21 1,0

Crise algica 32 1,6

Virose (diarreia/vomito) 16 0,8

Outros 14 0,7

Puericultura 102 5,0

Infecgao trato respiratorio superior 162 8,0

Pos internagao/cirurgia 25 1,2

Médico da Febre 55 2,7
familia e 410 20,2 Alergia 17 0,8
comunidade Asma 0 0,0
Crise algica 21 1,0

Virose (diarreia/vomito) 22 1,1

Outros 6 0,3

Puericultura 188 9,3

Infecgdo trato respiratdrio superior 211 10,4

Pos-internagdo/cirurgia 0 0,0

_ Febre 98 4.8
Enfermeiro 649 32,0 Alergia 7 3.6
Asma 0 0,0

Crise algica 19 0,9

Virose (diarreia/vomito) 23 1,1

Outros 25 1,2

Total 2028 100 2028 100

A TABELA 5 mostra os atendimentos realizados por médicos especialistas e outros
profissionais da rede municipal de saude. Foram registrados 168 atendimentos, além dos
realizados pela equipe de saude da Unidade Basica de Saude (UBS). Cerca de 50% desses
atendimentos foram feitos pela cardiologia e pneumologia. Além dos atendimentos por
médicos especialistas, outros profissionais de satide também estiveram envolvidos no cuidado

as criancas com DF, como fonoauditlogos, assistentes sociais, dentre outros.
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TABELA S: Atendimentos de médicos especialistas e outros profissionais de saude na

amostra de criancas com Doenca Falciforme incluidas no estudo, 2007-2014, Belo Horizonte-
MG.

Profissional Atendimentos (N) %
Especialidades Cardiologista 56 33,3
médicas Pneumologista 23 13,7
Otorrinolaringologista 18 10,7
Cirurgiao Pediatrico 8 4,8
Oftalmologista 7 4,2
Nefrologista 6 3,6
Neurologista 4 2,4
Ginecologista 1 0,6
Outros Fonoaudio6loga 15 8,9
profissionais de Assistente Social 14 8,3
saude Psicologa 7 4,2
Terapeuta Ocupacional 6 3,6
Nutricionista 3 1,8
Total 168 100

A TABELA 6 apresenta as peculiaridades registradas nos atendimentos das criangas
na APS e no hemocentro. Foi realizado visita domiciliar pelas ESF a 56 (52,3%) pacientes. Os
principais motivos das visitas foram comunicacdo de consultas no hemocentro e na UBS
(46%), verificagdo de absenteismo (29,2%) e monitoramento da saude (24,8%). Dos
programas especiais da atencdo primadria, verificou-se a inclusao de 20 pacientes no programa
de asma. Em 26 atendimentos foi necessario o encaminhamento do paciente a UPA, sendo
que os principais motivos destes encaminhamentos foram febre (9) e “bronquite” (7).

No que se refere aos registros observados nos prontuarios da SMSA-BH, foram
notificadas 61 internagdes anteriores relacionadas a DF, referente a 35 pacientes, tendo como
causas crises algicas, sequestros esplénicos e sindromes tordcicas agudas. No entanto,
informagdes coletadas em prontuario do hemocentro mostram que cerca de 62 pacientes
tiveram internagdes por causas especificas da DF. Foram registradas também na UBS, outras
causas de internagdo, totalizando 101 ocorréncias em 45 criancas, divididas entre IVAS,
pneumonia, infec¢do urindria, virose, dentre outras. Registrou-se no sistema da SMSA-BH, 11
procedimentos cirtirgicos: 7 esplenectomias e 4 adenoidectomias. Todavia, nos prontuarios do
HBH, foram detectadas 30 cirurgias, sendo 20 esplenectomias ¢ adenoidectomias e 10 outras

cirurgias. Os regimes terapéuticos especiais foram notificados em 10 pacientes nos registros
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da UBS: 7 em uso de hidroxiureia e 3 em regime de hipertransfusao. Ja no prontuario do HBH

a ocorréncia dos regimes especiais foi descrita em 20 pacientes.

TABELA 6: Caracteristicas dos atendimentos na Atencdo Primaria a Satide e no hemocentro
da amostra de criangas com Doencga Falciforme incluidas no estudo, 2007-2014, Belo
Horizonte- MG.

Registros Ocorréncias identificadas na APS Pacientes envolvidos
APS \ Hemocentro
N Motivos N NA07) % N(121) %
Comunicagao de
Realizagao de consultas 52
visita domiciliar 113  Verificagdo
motivo das faltas 33 56 52,3 * *
Monitoramento
saude 28
Participacdo em
programas da 20 Asma 20 20 18,7 * *
APS
Febre 9
Bronquite 7
Encaminhamento Virose (diarréia e 5 19 17,8 * *
para UPA 26 vomito)
Crise algica 4
Pneumonia 1
Crise algica 39
Internagao por Sequestro
causas 61 Esplénico 20
relacionadas a DF Sindrome 35 32,7 62 51,2
Toracica Aguda 2
IVAS 11
Pneumonia 31
Infeccao urinaria 10
Virose (diarreia e
Internagdo por vomito) 7
outras causas 102 Bronquite 14 45 42,0 * *
Febre 4
Nao especifica 25
Esplenectomia 7
Cirurgias 11  Adenoidectomia 4 11 10,2 20 16,5
0  Outras cirurgias 0 0 0 10 8,2
Regimes Hidroxiureia 7
terapéuticos 10 Hipertransfusao 3 10 9,3 20 16,5
especiais

*dado nao coletado/ ndo se aplica
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DISCUSSAO

O principal objetivo desta pesquisa esta relacionado a melhor compreensdo da
assisténcia a pessoa com DF na APS e a adesdo ao tratamento nos pontos de aten¢do primario
e secundario das redes de saude. Entre as limitacoes, cita-se o uso de dados secundarios
retrospectivos, em prontudrios com finalidade de assisténcia e ndo de pesquisa, cujo
preenchimento das informagdes pelos profissionais ndo ¢ feito de maneira padronizada.

A APS ¢ considerada a principal porta de entrada ao sistema de saude, cuja prioridade
¢ o atendimento integral e qualificado ao usuério, no ambito individual e coletivo. Segundo
Starfield (2002), a APS tem como principais a¢des: a promog¢do, a prevengdo, a vigilancia a
saude, o diagndstico, o tratamento e a reabilitacdo. A autora coloca ainda a existéncia de
atributos essenciais para as praticas da APS: primeiro contato, longitudinalidade,
integralidade e coordenagdo. O primeiro contato estd relacionado a acessibilidade diante de
qualquer demanda de saude que necessita de um cuidado da rede ou para acompanhamento
rotineiro. A longitudinalidade ¢ definida pelos cuidados de satide oferecidos pela Equipe de
Satude da Familia (ESF) ao usuario ao longo do tempo. A integralidade se baseia na prestagao
de servicos pela ESF reconhecendo as necessidades do individuo, responsabilizando-se pelo
seu cuidado em todas as dimensdes, incluindo servicos preventivos e curativos. A
coordenacdo implica na continuidade da aten¢do, garantindo a comunicacdo entre o0s
diferentes pontos da rede (STARFIELD, 2002).

A Estratégia Saude da Familia (ESF) ¢ fundamental no acompanhamento da pessoa
com DF. A vinculagdo do paciente a ESF possibilita a melhor abordagem das peculiaridades
da doenca, principalmente quanto a prevengdo de situagdes de risco e complicacdes que
culminam em internag¢des hospitalares (GOMES et al., 2013).

No presente estudo, cerca de 90% da amostra do hemocentro também utilizou os
servicos da APS. E recomendado pela linha guia de atengdo a saude da crianga com DF, a
primeira abordagem pela ESF e o encaminhamento para consulta na Fundagdo Hemominas,
com acompanhamento compartilhado com os profissionais da UBS (MINAS GERALIS, 2005).
Estudo realizado em Montes Claros (Minas Gerais) revelou que os principais motivos que
levam o paciente com DF a procurar a UBS sdo marcagdes de exames e consultas e em
situagdes de intercorréncias clinicas tais como crise algica e febre (GOMES et al., 2014).

Neste estudo, o nimero de consultas por paciente realizadas na APS foi maior que no
hemocentro. No entanto, ha diferengas na periodicidade no calendario proposto para o

acompanhamento na APS e no hemocentro. Na APS ¢ preconizada realizacdo de consultas
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mensais at¢ um ano de idade, trimestrais de um ano a cinco anos e semestrais a partir de 5
anos (MINAS GERALIS, 2005). J4 no hemocentro, as consultas variam de acordo com perfil
de hemoglobina. As consultas para pessoas com HbSS ocorrem de 4 em 4 meses na faixa
etaria de 0 a 2 anos e 11 meses e de 6 em 6 meses a partir de 3 anos de idade. Ja no caso das
hemoglobinopatias SC, SD, SP +, as consultas sdo de 4 em 4 meses até a faixa etariade 0 a 1
ano ¢ 11 meses; de 6 em 6 meses na faixa etdria de 2 anos a 4 anos e 11 meses e anual a partir
de 5 anos de idade (MINAS GERALIS, 1998). Logo, o nimero de consultas a ser realizado no
hemocentro ¢ menor que na APS, tendo em vista que o hemocentro deve ser a referéncia de
um atendimento hematologico especializado enquanto a APS, deve ser considerada a
coordenadora do cuidado, com um atendimento integral a esse paciente.

Historicamente, a pessoa com DF tem menos contato com a APS, pois os
atendimentos ficam restritos aos hemocentros, que oferecem um acompanhamento
especializado devido a complexidade do tratamento. Muitos profissionais de saude dos
demais pontos de atengdo reconhecem o hemocentro como unico local para o cuidado da
saude a esses pacientes (GOMES et al., 2014).

A pratica do acompanhamento compartilhado envolvendo a Redes de Atenc¢ao a Satude
(RAS) ¢ importante, sendo fundamental nas primeiras consultas explicar a familia sobre a
doenca e suas complicacdes, bem como realizar a orientacdo genética. Neste estudo a mediana
de idade do inicio do acompanhamento na UBS foi de 49,5 dias. O ideal ¢ que a primeira
consulta fosse ainda mais precoce na APS, logo apds o recebimento do resultado da triagem
neonatal, para que ocorra a orientagdo dos pais e o posterior encaminhamento ao hemocentro,
dando inicio a0 acompanhamento compartilhado UBS-hemocentro. A mediana de inicio do
acompanhamento no hemocentro foi de 43 dias. Em estudo sobre mortalidade em criancas
com DF em MG, a primeira consulta no hemocentro ocorreu com mediana de 2,1 meses
(FERNANDES, 2010). Uma pesquisa sobre eventos clinicos no estado da Bahia revelou que
o primeiro atendimento no servigo de referéncia ocorreu com mediana de quatro meses
(CALDAS et al., 2010). Verifica-se assim, que o municipio de Belo Horizonte, possui um
servico de busca ativa eficiente dos casos identificados como positivos na triagem neonatal
repercutindo no inicio precoce do acompanhamento, principalmente no hemocentro.

Por se tratar de uma doenca cronica, de grande morbimortalidade, a continuidade do
cuidado deve ser estimulada junto ao paciente. Um dos atributos da APS ¢ a longitudinalidade
definida como o acompanhamento do paciente ao longo do tempo, por médico ou equipe da

APS, para multiplos episoddios de doenga e cuidados preventivos (STARFIELD, 2002). Neste
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estudo, a maioria dos pacientes havia sido atendida na APS e no hemocentro ha menos de seis
meses, 0 que demonstra a continuidade do acompanhamento nos dois pontos da rede de
atenc¢ao a saude.

De acordo com a Organizacdo Mundial de Saude (OMS) existem cinco dimensdes que
interferem na adesdo ao tratamento: fatores relacionados ao paciente, ao tratamento,
socioecondmicos, aos sistemas de saude e a doenca (OMS, 2003). O termo adesdo pode ser
definido como a participacdo ativa e voluntdria do usudrio no seguimento de um plano de
cuidados (GOMES et. al., 2009) e pode ser analisado por diferentes métodos. Entretanto, por
se tratar de um assunto complexo, e em decorréncia da totalidade que o conceito de adesdo se
remete, sdo poucos os instrumentos que conseguem de fato, avaliar tal fenomeno (OMS,
2003).

No presente estudo, o cumprimento do calendario de consultas na UBS foi o método
utilizado para avaliar a adesdo neste ponto da rede de saude. Foi feita a estimativa de
consultas preconizadas, comparando-as as realizadas. Segundo este critério a adesdo as
consultas na APS foi considerada baixa. Isso demonstra que existem dificuldades no
cumprimento do calendario especial proposto, e que os atendimentos realizados comportam-
se como o calendario de rotina preconizado para as demais criangas. Tal fato pode estar
relacionado aos frequentes atendimentos realizados nos hemocentros e ao despreparo dos
profissionais para o atendimento integral a esses pacientes. Estudo demonstra que
profissionais de saide da APS desconhecem o calendario especifico do acompanhamento da
pessoa com DF, e que nao ha o seguimento do intervalo preconizado no calendario nos
protocolos assistenciais do estado (GOMES et al., 2014).

A baixa adesdo pode ser explicada por diferentes comportamentos: dificuldades
quanto ao inicio do tratamento, suspensdo voluntaria do tratamento, omissdes ou
esquecimentos de medicamentos, absenteismo as consultas, automedica¢do e auséncia de
modificagdo no estilo de vida (TELLES et al., 2008). Tal situa¢do acarreta impactos sob o
ponto de vista clinico, médico, econdmico e psicossocial e torna-se um problema para a saude
publica, principalmente em relagdo as doencgas cronicas, devido ao aumento dos gastos diante
da baixa eficacia dos tratamentos, acarretando ainda possiveis complicagdes ¢ diminui¢ao da
qualidade de vida do paciente (CAMARGO et al., 2008).

Neste estudo, também foi avaliada a adesdo ao tratamento no hemocentro,
considerando o uso das medicagdes profilaticas (acido folico e antibioticoterapia), atualizacao

do cartdo vacinal e comparecimento as consultas. Considerando esses quesitos, obteve-se um
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percentual de adesdo de 86% da amostra envolvida. Isso demonstra que a maioria dos
pacientes sdo aderentes aos protocolos propostos pelo hemocentro, o que pode ser atribuido a
melhor estrutura do servico com atendimento especializado, sistematizado e integral a esses
pacientes, além de profissionais capacitados.

Estudo realizado em Belo Horizonte (Minas Gerais) avaliou a adesdo ao antibiotico
profilatico em criangas com DF no HBH, por meio de entrevista com o cuidador, anélise de
prontudrio médico e atividade antibacteriana em amostra de urina. Foram considerados
aderentes pacientes sem nenhuma falha nos métodos, obtendo uma taxa de adesdao de 67%. O
registro médico pareceu superestimado no estudo, fazendo com que autores o considerasse
como um método impreciso para avaliar a adesio (BITARAES et al., 2008). Ainda assim, no
presente estudo, a avaliagdo do prontudrio foi o0 método de escolha por ser a inica informacao
disponivel para os quesitos avaliados.

Foi realizado um estudo transversal no estado do Espirito Santo (Brasil) para verificar
a vacinagdo contra Streptococcus pneumoniae em criangas com DF. O método do estudo foi
analise de prontuario e conferéncia do registro de vacinacdo do Centro de Referéncia para
Imunobiologicos Especiais (CRIE-ES). A cobertura vacinal observada foi de 50%. Os autores
sugerem que para aumentar a baixa cobertura vacinal detectada, ¢ importante acdes de
promocao de educacao permanente dos profissionais de satde, descentralizacdo do CRIE,
suprimento adequado de imunobiologicos e busca ativa de pacientes faltosos. (FRAUCHES et
al., 2010).

Analisando a relagdo entre ades3o ao tratamento e gravidade da doenga, verificou-se
que ndo ha relacdo estatistica entre uma boa adesdo aos servicos de saide e a menor
ocorréncia de eventos graves. No entanto, ¢ importante destacar que a maioria dos pacientes
que apresentaram eventos graves estava com boa adesdo ao hemocentro, e que a chance de
um paciente com sinais de gravidade ter adesdo tanto a APS quanto ao hemocentro ¢ bem
maior do que ele ndo ter adesdo a estes servigos. Isso pode estar relacionado a propria
conscientizacdo de gravidade da doenga pela familia ou mesmo ao aumento da periodicidade
das consultas diante das intercorréncias do paciente. A adesdo a comportamentos preventivos
e saudaveis depende de algumas crengas do paciente acerca da doenga cronica, como
gravidade e susceptibilidade percebidas, barreiras percebidas, beneficios percebidos da
mudanga e auto eficicia. Isto pode explicar o comportamento dos cuidadores destes pacientes

no sentido de uma melhor adesao. (HOCHBAUM, 1958).
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O acompanhamento da crianca com DF envolve uma equipe multidisciplinar composta
por médicos, enfermeiros, assistentes sociais, nutricionistas, dentre outros profissionais. A
frequéncia das consultas dependerd da gravidade clinica e do perfil da familia, mas até¢ um
ano de idade, as visitas devem ser mais frequentes para o melhor entendimento da doenca e
educacdo dos pais (FERRAZ, 2012). No presente estudo, foi observado um nimero
significativo de consultas na APS. A maioria dos atendimentos foi feita por pediatras,
enfermeiros e médicos da familia, seguindo a logica da ESF, pautada principalmente pelo
atributo da integralidade que pressupde a prestacdo de um conjunto de servigos que atendam
as necessidades do usuario oferecidos por uma equipe de saude (STARFIELD, 2002).

A puericultura foi o principal motivo de atendimento nas trés categorias profissionais.
As consultas de puericultura na APS sdo voltadas para o acompanhamento do crescimento e
desenvolvimento da crianga, orientagdes especificas sobre a importancia do aleitamento
materno e alimentacdo saudavel, vacinacdo, prevengdo de agravos ¢ doengas prevalentes na
infancia (VICTORA et al., 2011). Especificamente na DF, é importante que os profissionais
abordem na puericultura questdes peculiares da doenca, como sinais de alerta, palpagcdo do
bago, uso das medicagdes profilaticas e vacinas especiais, ingestdo de liquidos e frequéncia
escolar (MINAS GERALIS, 2005). O vinculo estabelecido na puericultura ¢ fundamental para
o emponderamento das familias na prevencao dos agravos e na adesao ao tratamento.

No presente estudo a Unica demanda diretamente relacionada a DF registrada como
motivo de procura da UBS foi a crise algica, totalizando 3,5% dos atendimentos do estudo.
Além disso, ocorreram pouquissimos encaminhamentos para UPA, consequéncia dos raros
atendimentos em eventos agudos, sugerindo que os pacientes com DF nado tem a APS como
referéncia para o tratamento das manifestagdes clinicas agudas da doenca. Isto pode estar
relacionado a percepg¢do de que se trata de uma doenca especial com peculiaridades que fazem
com que a APS ndo seja capaz de coordenar o cuidado ou atender de forma integral as
necessidades agudas relacionadas a DF, tais como as cronicas.

Aponta-se a falta de priorizagdo do atendimento na APS na presenca de sinais de
alerta do paciente com DF, ndo sendo classificados de acordo com o risco iminente da doenga,
e o desconhecimento dos profissionais quanto a necessidade de priorizagdo de atendimento e a
identificagdo destes sinais (GOMES et al., 2014). Algumas medidas podem ser realizadas na
UBS no manejo da crise de dor, tais como aumentar a oferta de liquidos via oral e se
necessario prescrever hidratacdo parenteral, manter o conforto do paciente para alivio da dor,

utilizar analgésicos e anti-inflamatérios, dentre outras, € o respectivo encaminhamento a
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servicos de urgéncia caso a dor ndo cesse diante dos cuidados estabelecidos na UBS
(KIKUCHI, 2007). Desta forma, os pacientes com manifestagdes clinicas da DF deveriam ter
seu primeiro atendimento na APS, seguindo o fluxo da RAS e, caso necessario, encaminhados
a outras instancias, reduzindo a necessidade de servigos de urgéncias. E importante ressaltar a
necessidade da capacitacdo dos profissionais envolvidos nesse atendimento.

Cerca de 5% dos atendimentos foram de consultas pos-interna¢do ou cirurgia. O
nimero ¢ bastante pequeno quando comparado com o numero de internagdes e cirurgias
registradas no HBH, o que demonstra uma fragilidade da APS quanto as a¢des de vigilancia a
saude. Nas situagdes de cirurgias € importante a abordagem da evolugdo do paciente apds o
procedimento. Essas a¢des devem ser realizadas com intuito de elaborar um plano terapéutico,
a fim de evitar complicagdes mais graves, ratificando o papel de coordenacdo do cuidado
atribuido a APS.

A DF ¢ uma doenga sistémica que pode acometer varios 6rgaos. Por isso, se faz
necessario o acompanhamento com diferentes especialidades a de fim prevenir agravos e
complicacdes. A UBS possui atendimento da ESF, composta por equipe de médicos,
enfermeiros, técnicos de enfermagem e agente comunitarios. Em situagdes especificas ¢
necessario o referenciamento do paciente a instancias de maior complexidade para o
atendimento especializado. Em 2013, foi criado em Belo Horizonte, o Projeto Atencgdo
Especializada (PAE), parceria do NUPAD, Hemominas, Hospital das Clinicas e PBH queh
tem por objetivo organizar o fluxo de atendimento aos pacientes nas diferentes especialidades
da atengdo secundaria, assim como trabalhar o vinculo destes com a APS. No presente estudo
as especialidades com maior nimero de consultas foram a cardiologia e a pneumologia,
contempladas pelo PAE. A instalacdo desse fluxo ¢ um avango para que as interconsultas e os
exames sejam conseguidos mais facilmente, prevenindo o surgimento de sequelas e Obitos
(CEHMORB, 2013).

Os resultados sugerem que o atendimento multiprofissional oferecido pelo Nucleo de
Apoio a Saude da Familia (NASF) foi subutilizado, tendo em vista o pequeno niimero de
encaminhamentos para estes profissionais, segundo registros no SISREDE. A demanda por
profissionais do NASF ¢ geralmente alta nos pacientes com DF, especialmente nos aspectos
sociais, nutricionais e psicolégicos. Isso demonstra uma falha no atributo da integralidade.
Além disso, muitos pacientes desconhecem a oferta de atendimento desses profissionais na
APS. Recomenda-se que na abordagem feita pela APS, seja enfatizada a necessidade do

acompanhamento multiprofissional, coordenado pela ESF.
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Relacionando o atendimento registrado nos prontudrios da SMSA-BH aos atributos
para as praticas da APS (primeiro contato, longitudinalidade, integralidade e coordenagdo),
observou-se poucas situacdes em que esses atributos estavam presentes no acompanhamento
da pessoa com DF na APS. Considerando as acdes de vigilancia a satide a serem
desempenhadas pela ESF, havia registro de visita domiciliar em 52,3% da amostra, em
situagdes especificas, tais como comunicacdo de consultas, verificagdo de absenteismo e
monitoramento da saude. As visitas domiciliares ainda ndo estdo completamente instituidas na
pratica da ESF, principalmente ao considerar que poucas visitas foram realizadas visando o
monitoramento do cuidado a pessoa com DF. Razdes para isto pode ser a alta demanda
assistencial relacionada a um numero excessivo de pessoas cobertas por cada equipe, a maior
vulnerabilidade destas populagdes, ou o perfil dos profissionais que atuam na ESF, oriundos
de uma formacao que ndo ensina Aten¢ao Domiciliar na graduagao.

Estudo realizado em municipio do norte de Minas Gerais demonstra que as visitas
domiciliares a pacientes com DF nao sao feitas de forma planejada e sistematizada (GOMES
et al., 2014). Durante a visita domiciliar realizada pela ESF ¢ possivel conhecer a situagdo da
familia, monitorar questdes relativas a doenga (internagdo, uso de medicacdo profilatica,
comparecimento as consultas) no intuito da deteccdo precoce de riscos e planejamento dos
cuidados, intensificando assim o vinculo ESF- paciente.

Nesta pesquisa, algumas criangas participaram de programas especificos da APS
relacionados ao acompanhamento da asma. Isso sugere que os atributos da integralidade e da
coordenacdo do cuidado estdo sendo colocados em pratica, tendo em vista que o paciente
utiliza a APS para o atendimento de suas demandas, tendo a UBS como referéncia no
cuidado. Em contrapartida, os registros de internagdes, cirurgias, e inclusdo em regimes
terapéuticos foram subestimados nos prontuarios da SMSA-BH em relacdo aos do
hemocentro, situacdes que deveriam ser abordadas amplamente no cuidado da pessoa com
DF, e ndo sdo feitas de maneira sistematica. Este fato pode estar relacionado ao despreparo
dos profissionais que ndo consideram as peculiaridades do paciente ou até mesmo a familia
que ndo informa as ocorréncias por ter o hemocentro como referéncia do cuidado.
Aparentemente o hemocentro assumiu o papel de coordenagdo ¢ a APS ndo coordena o
cuidado.

Poucas pesquisas abordam a assisténcia da pessoa com DF na APS. Logo, faz-se
necessario a realizagdo de outros estudos que analisem esta realidade, a fim de obter subsidios

para sistematizar o cuidado prestado na APS.
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CONCLUSAO

O cuidado integral a crianca com DF na rede de aten¢do a satde ainda apresenta
desafios, principalmente quanto a assisténcia na APS, que devem ser avaliados sob a
perspectiva da efetividade dos atendimentos, tendo em vista a melhoria da qualidade de vida
desses pacientes.

O acompanhamento compartilhado entre APS e hemocentro apresenta distor¢des
relacionadas a maior adesdo dos pacientes aos protocolos clinicos do hemocentro do que os da
APS. Notoriamente a assisténcia na APS apresenta fragilidades quanto ao atendimento
integral desses pacientes, principalmente na abordagem das peculiaridades da DF pela ESF e
a na realizacdo de praticas baseadas nos atributos essenciais da APS.

Este estudo aponta que o HBH parece ter assumido o papel de coordenar o cuidado,
algo atinente a APS. E necessario entender se o paciente percebe que o hemocentro deve
assumir a coordenagao e por isso nao acha relevante informar a APS; ou, por outro lado, que o
HBH ao assumir o cuidado do paciente ndo cria espago para a APS atuar; ou se seria a propria
ESF que se comporta de maneira passiva, deixando a coordenagdo a cargo do hemocentro por
comodidade ou por indisponibilidade de tempo.

A capacitacdo dos profissionais da APS se faz necessaria para que eles assumam o
acompanhamento clinico dos pacientes com DF, reconhecendo suas manifestagdes clinicas,
fatores de risco e medidas terapéuticas necessdrias. A partir dai, espera-se uma abordagem
mais qualificada que favorecera a criagdo de vinculo entre os usudrios e a ESF, repercutindo

assim na maior utilizacao desse ponto da rede pela pessoa com DF.
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6 CONSIDERACOES FINAIS

Conclui-se que apesar da detecgdo precoce da DF, os eventos clinicos sdo frequentes e
possuem grande variabilidade de ocorréncia nesses pacientes, representando assim situagdes
variadas de morbidade. A maioria das criangas apresentaram os principais eventos descritos
na literatura (crise algica, infecgdes, dactilite, sequestro esplénico), sendo mais prevalentes em
pacientes com HbSS.

Notou-se ainda que as pessoas com DF apresentam varias demandas assistenciais que
devem ser supridas pelas rede publica, com a marca¢do de consultas especializadas, exames
de alto custo e cirurgias, visando o cuidado holistico e a deteccdo precoce de possiveis
agravos. Poucas pesquisas abordam as necessidades da pessoa com DF. Recomenda-se a
realiza¢dao de outros estudos, principalmente aqueles que analisem os obstaculos enfrentados
pelos pacientes e pela rede publica no cumprimento dos protocolos clinicos necessarios no
acompanhamento da DF.

O cuidado integral a crianga com DF na rede de aten¢do a saude ainda apresenta
desafios, principalmente quanto a assisténcia na APS, que devem ser avaliados sob a
perspectiva da efetividade dos atendimentos. Salienta-se a importancia de uma rede de
atencdo a satide devidamente preparada, articulada e com capacidade operacional compativel
com a necessidade deste grupo de pacientes.

O acompanhamento compartilhado entre APS e hemocentro apresenta distorgdes
explicitadas pelo fato das pessoas com DF possuirem maior adesdo aos protocolos clinicos do
hemocentro do que os da APS. A assisténcia na APS apresenta fragilidades quanto ao
atendimento integral desses pacientes, principalmente na abordagem das peculiaridades da DF
pela ESF e a instalagdo de praticas baseadas nos atributos essenciais da APS. E de suma
importancia a capacitagdo dos profissionais da APS para que eles assumam o
acompanhamento clinico dos pacientes com DF, reconhecendo suas manifestagdes clinicas,
fatores de risco e medidas terapéuticas necessdrias. A partir dai, espera-se uma abordagem
mais qualificada, que favorecera a criagdo de um elo de confianga entre os usudrios e a ESF,

repercutindo na maior utilizagao desse ponto da rede pela pessoa com DF.
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APENDICE
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO PARA PAIS

Pesquisa: A crianca e o adolescente com Doenca Falciforme na Atencdo Primaria a Satide: demandas
assistenciais e competéncias profissionais.

Convidamos o Sr (a) a participar da pesquisa, realizado por estudantes e professores da Universidade
Federal de Minas Gerais, sob a coordenagdo da professora Claudia Regina Lindgren Alves, que tem como
objetivo analisar as demandas assistenciais dos pacientes com Doenca Falciforme e as competéncias
profissionais no ambito da Atengdo Primaria em Satde.

Caso aceite participar da pesquisa, sera feita uma consulta no prontuario de seu filho, armazenado na
Fundacdo Hemominas/Nupad. Nesta andlise sera observada a ocorréncia das manifesta¢cdes da doenga (crise de
dor, aumento do bacgo, infecgdes); uso dos medicamentos; situacdo do cartdo de vacinas; uso da medicacao
especial (Hidroxiureia), protocolo de transfusdo; indicacdo de cirurgia; indicacdo de consultas e exames
especializadas (cardiologista, oftalmologia, ultrassom dentre outros) e comparecimentos as consultas.

Para ndo haver risco das informagdes pessoais serem expostas, os dados coletados serdo armazenados
em planilha eletronica, sem qualquer identificagdo dos participantes do estudo e serdo utilizados exclusivamente
para a realizagdo da pesquisa. Os resultados de sua analise serdo apresentados em artigos e eventos cientificos.

Informamos ainda que a crianga/adolescentes e seus pais/responsaveis t€ém a garantia de acesso aos
pesquisadores, em qualquer etapa do estudo, para esclarecimentos de quaisquer dividas. A qualquer momento,
vocé pode retirar o seu consentimento, sendo-lhe permitido deixar de participar do estudo, sem qualquer
prejuizo.

A sua participacdo ¢ gratuita e voluntaria, ndo havendo previsdo de ressarcimento de despesas ou
compensagdes pessoais. Esta pesquisa ndo ird trazer beneficios diretos para os seus participantes, mas podera
proporcionar conhecimentos a respeito da assisténcia ao paciente com doenca falciforme na atengdo primaria,
contribuindo para melhorar o funcionamento desse ponto de atencdo, e por consequéncia, a qualidade de vida
dessas pessoas.

Agradecemos a disponibilidade.

Consentimento informado

Eu, abaixo assinado, declaro que apds ter sido
convenientemente esclarecido sobre a pesquisa “A crianca e o adolescente com Doenca Falciforme na Atengéo
Primaria a Satde: demandas assistenciais e competéncias profissionais”, em acordo com as informag¢des acima
expostas, consinto em participar na qualidade de responsavel pela crianga.

Belo Horizonte, de de 2014.

Responsavel

Crianca:

Pesquisador:

Em caso de duvidas:

Pesquisadora Responsavel:

Claudia Regina Lindgren Alves — Pediatra, professora adjunto do departamento de Pediatria da Universidade
Federal de Minas Gerais, Belo Horizonte-MG. Telefone (31) 3409-9773.

Comité de Etica em Pesquisa da UFMG

Enderego: Avenida Antonio Carlos, 6627 - Unidade Administrativa II - 2° andar Campus Pampulha

Belo Horizonte, MG — Brasil CEP: 31270-901. Tel. (31) 3409-4592 Fax: (31) 3409-4027
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ANEXO

Carta de Aprovacio no Comité de Etica em Pesquisa da UFMG

UNIVERSIDADE FEDERAL DE MINAS GERAIS
COMITE DE ETICA EM PESQUISA - COEP

Projeto: CAAE - 24006513.0.1001.5149

Interessado(a): Profa. Claudia Regina Lindgren Alves
Departamento de Pediatria
Faculdade de Medicina- UFMG

DECISAO

O Comité de Etica em Pesquisa da UFMG — COEP aprovou, no
dia 24 de fevereiro de 2014, o projeto de pesquisa intitulado "A
crianca e o adolescente com doenca falciforme na atencao
primaria a satide: demandas assistenciais e competéncias" bem
como o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

O relatdrio final ou parcial devera ser encaminhado ao COEP um
ano apds o inicio do projeto.

Profa. Maria Teresa Marques Emar;l

Coordenadora do COEP-UFMG

Av. Pres. Antonio Carlos, 6627 — Unidade Adminisirativa Il - 2° andar - Sala 20035 - Cep:31270-901 — BH-MG
Telefax: (031) 3409-4592 - c-mail: coep a:prpg.uling br
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