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1. INTRODUCAO

A doenca falciforme é uma patologia de etiologia genética causada por mutacdo que
resulta em moléculas com cadeia beta alterada, a hemoglobina S. A forma mais grave da
doenca é a homozigotica HbSS, quando dois alelos mutantes sdo herdados de ambos os pais -
a anemia falciforme.

Além dessa, existem as formas heterozigotas com HbC (HbSC), com beta-talassemia
(HbS/beta0-talassemia ou HbS/beta+talassemia), com HbD (HbSD) e outras, ou seja, variados
genotipos da doenca. Por outro lado, a presenca de um alelo ndo mutante - HbA - resulta na
forma de traco falcémico (HbA e HbS), com HbS representando cerca de 30% a 40% da
hemoglobina total, condi¢do de relevancia sobretudo epidemioldgica (LOBO, 2010). Essas
associacdes a outras hemoglobinas mutantes e ndo mutante conferem variabilidade de
apresentacdo clinica.

A presenca dessa alteragdo confere uma mudanca reversivel na forma do eritrocito
quando desoxigenado, com perda da configuracéo biconcava para a de foice, 0 que determina
fendmenos de vaso-ocluséo, anemia hemolitica, dor e lesdo de 6rgdos (WARE, 2017).

Dentre as hemoglobinopatias, é a doenca mais frequente. No Brasil, ha cerca de 25.000
a 30.000 pessoas com doenca falciforme e nascem 3.500 criangas com doenca falciforme e
200.000 com traco falcémico anualmente (FELIX et al, 2010). Esta relacionada & heranca da
raca negra e, por esse motivo, prevalece em areas com maior concentracdo de
afrodescendentes, nas regides Norte e Nordeste (BRASIL, 2016), estados da Bahia, Rio de
Janeiro, Pernambuco, Minas Gerais e Maranhdao (MARTINS et al, 2017).

No mundo, aproximadamente 300.000 criangas nascem com essa doencga a cada ano
(PIEL et al, 2017). Os paises que possuem alta prevaléncia sdo da Africa Subsaariana,
Mediterraneo, Oriente Médio e india, devido ao fator protetor da hemoglobina afetada ao
parasita da malaria, Plasmodium falciparum (BRASIL, 2017).

As principais manifestacdes clinicas da anemia falciforme sdo secundarias aos
processos vaso-oclusivos, decorrentes da adesividade aumentada das hemacias e aumento da
viscosidade sanguinea; a anemia hemolitica, devido ao sequestro esplénico e reducdo do
tempo de vida das hemacias falcémicas; e aos processos isquémicos secundarios aos
anteriores (ALMEIDA, 2017). Através desses, 0 paciente pode apresentar muitas
complicacGes, sejam elas agudas ou crénicas.

Com o objetivo de diminuir essas complicagdes, sdo adotadas medidas como a triagem

neonatal — para diagndstico precoce -, profilaxia com penicilina, vacinagdo contra
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pneumococo e influenza, transfusdes sanguineas regulares, tratamento com hidroxiureia e
outros. No entanto, a mortalidade na anemia falciforme ainda é alta entre os adultos e a
expectativa de vida desses pacientes €, em média, reduzida em 20 a 30 anos (KAWAR et al,
2018).

Além da mortalidade, a anemia falciforme é acompanhada de elevada morbidade, que
afeta sobremaneira a qualidade de vida do paciente falcémico. Segundo Asnani (2009, p.1),
“a DF carrega uma enorme carga psicossocial que afeta o bem-estar fisico, psicoldgico, social
e ocupacional, bem como niveis de independéncia”.

Isso ocorre porque, como toda doenga cronica, a anemia falciforme “demanda
tratamento continuo, de longa duracdo, exigindo cuidados permanentes” (MOREIRA et al,
2014). Além dessa razdo, o paciente falcémico ainda enfrenta constantes admissfes
hospitalares durante a vida, devido aos eventos agudos que acompanham a doenga. Em
diversos estudos, a crise dolorosa, secundaria a obstrucdo da microcirculacao, é considerada a
“principal causa de desestabilizacdo fisica e emocional dos pacientes com DF” (FREITAS et
al, 2018). Em alguns estudos as infec¢des ocupam o segundo lugar de destaque, ja em outros,
a segunda causa mais frequente é a Sindrome Toracica Aguda.

Por esses motivos, o portador de anemia falciforme se ausenta constantemente de suas
atividades escolares e laborais, 0 que contribui para o prejuizo na sua qualidade de vida, uma
vez que o desemprego e a baixa escolaridade levam a uma renda mais baixa, 0 que, por sua

VezZ:

[...] influencia diretamente a evolugdo da doenga e seu prognostico: acesso a
atencdo meédica, diagnostico precoce, alimentacdo e nutricdo de boa qualidade,
acesso a saneamento bésico e, portanto, 4gua de boa qualidade e menor exposicéo a
infecgdes, melhores condicbes de vida e de trabalho, além do tratamento répido de
complicagBes. (ZAGO, 2007 apud SILVA et al, 2018, p. 372).

Desse modo, tendo em vista que as condicdes sociais do paciente falcémico sdo
influenciadas pela sua condicdo clinica e vice versa, somada a escassez desse tema na
literatura e por tratar-se de um problema de saude publica global, justifica-se a necessidade de

avaliar esse aspecto da qualidade de vida desses pacientes.
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2. REVISAO DA LITERATURA

2.1. ANEMIA FALCIFORME

2.1.1-Genética e etiopatogenia

A hemoglobina é uma proteina globular formada por quatro subunidades, duas cadeias
alfa e outras duas cadeias ndo-alfa — beta, delta, gama ou epsilon (NETO, PITOMBEIRA,
2003).

A combinacdo entre essas cadeias forma os diferentes tipos de hemoglobina, cuja
prevaléncia varia de acordo com o periodo de vida do individuo. Por exemplo, no periodo
embrionario, até trés meses de vida intrauterina, predominam as cadeias nao-alfa epsilon e
gama (NETO, PITOMBEIRA, 2003).

No periodo fetal, as cadeias alfa e gama aumentam, até o sexto més de vida,
constituindo a hemoglobina fetal, HbF. Apds seis semanas de inicio dessa fase, contudo, esta
cadeia comeca a ser substituida pela cadeia beta, que constitui a HbA, predominante na vida
adulta (NETO, PITOMBEIRA, 2003).

A producdo da cadeia delta também € iniciada ja na fase fetal, em quantidade reduzida
se comparada a beta. Sua unido as cadeias alfa forma a HbA2. A distribuicdo das
hemoglobinas, entdo, se torna da seguinte forma: HbA 96% - 98%, HbA2 2,5%-3% e HbF 0-
1% (NETO, PITOMBEIRA, 2003).

Algumas doencas hematologicas surgem a partir de alteracdes nessas cadeias de
hemoglobinas, as hemoglobinopatias. Cerca de 7% da populagdo mundial possui algum
disturbio desse tipo e, aproximadamente, 300 a 400 mil criangas hascem por ano com alguma
hemoglobinopatia, sendo que dessas, 250 mil possuem a Doenca Falciforme (LIBERATO,
OSELAME, 2017).

No Brasil, as principais hemoglobinopatias sdo a doenca ou traco falciforme, a
hemoglobinopatia C e as talasseminas alfa e beta (LIBERATO, OSELAME, NEVES, 2017).
Essas alteracdes podem ser detectadas através da eletroforese de hemoglobina, exame que se
baseia na diferenca de cargas elétricas e peso molecular de proteinas (OLIVEIRA et al, 2015).

A Doenca Falciforme (DF) é a hemoglobinopatia mais comum. E causada por uma
substituicdo do aminoéacido acido glutamico, hidrofilico, pelo aminoacido valina, hidrofébico,

na posicdo seis do gene da beta globina (Glu6Val), no brago curto do cromossomo 11, ou
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seja, € uma doenga resultante de uma mutacdo pontual (WARE, MONTALEMBERT,
TSHILOLO, ABBOUD, 2017).

A anemia falciforme é a forma homozigética da DF, HbSS, ou seja, recebe-se a
hemoglobina mutante de ambos os pais. A HbS, diferentemente da molécula normal (HbA),
possui facilidade de polimerizacdo — falcizacdo - , 0 que ocorre em meio hiperosmolar,
hipoxico e aciddtico, de maneira reversivel (WARE, MONTALEMBERT, TSHILOLO,
ABBOUD, 2017).

Esse fenémeno restringe o tempo de vida dos eritrécitos de 120 dias para cerca de 16 a
20 dias (SILVA et al, 2017), uma vez que 0s processos de polimerizacdo e restituicdo
danificam a membrana da hemécia, levando & hemdlise intravascular ou no sistema
reticuloendotelial, portanto, causa da anemia hemolitica (KAWAR et al, 2018). Além disso,
0s eritrocitos alterados possuem aderéncia e rigidez aumentadas, 0 que gera oclusdo vascular
e, consequentemente, resposta inflamatdria cronica e lesdo de maltiplos 6rgéos.

A gravidade dessas manifestacOes esta relacionada a quantidade de hemoglobina
alterada em relacdo a quantidade de molécula normal, portanto, o gendtipo clinicamente mais
grave da doenca é o homozigotico, HbSS - Anemia Falciforme - uma vez que nesse caso, nao
h& hemoglobina HbA, em vez disso ha 85 a 95% de HbS, 5 a 15% de HbF e <3 a 5% de
HbA2 (WARE, MONTALEMBERT, TSHILOLO, ABBOUD, 2017).

Outras hemoblobinas mutantes podem se associar a hemboglobina S, como as
hemoglobinas C, D e E, formando outros gendtipos da Doenca Falciforme (Ministério da
Salde, 2015). Outras possiveis associacdes sdo com as variadas formas de beta talassemia,
HbS/beta talassemia. No entanto, esses genotipos heterozigdticos compostos sdo geralmente
menos graves quando comparados a Anemia Falciforme (PIEL, STEINBERG, REES, 2017).

A presenca de um alelo HbA, junto a HbS, gera o estado heterozigotico denominado
traco falcémico. Esta é considerada uma condicdo benigna e assintomatica (SOUSA, SILVA,
2017), sem muitas implicacbes a sadde do individuo que a possui. A importancia da sua
descoberta, portanto, estd no aconselhamento genético com o objetivo de evitar a anemia
falciforme nas geracdes seguintes.

Alguns estudos, entretanto, encontraram resultados adversos em portadores do traco
falcémico. Rabdomidlise, disfuncdo renal crénica e tromboembolismo venoso foram alguns
deles. A morte sUbita, por exemplo, representou um risco relativo 37 vezes maior de ocorrer
em jogadores de futebol da Divisdo Africana-Americana com traco falcémico, do que em
jogadores sem o trago, em um estudo de reviséo realizado com estudantes-atletas da National

Collegiate Athletic Association, por Harmon et al, em 2011. A explicacdo para estas mortes
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seria a falcizacdo e a vaso-oclusdo que ocorriam ap0s exercicios intensos, o que desencadeava
rabdomidlise. Por esse motivo, alguns programas esportivos americanos tém exigido a
triagem para traco falcémico em atletas desde 2010, todavia para essa medida ha
controveérsias, uma vez que se acredita que a hidratacdo e a moderacéo nos exercicios fisicos
reduzem substancialmente o risco para esses eventos (KEY, CONNES, DEREBAIL, 2015).

Em relacdo as alteracdes renais, foi demonstrado que pacientes com traco falciforme
possuem capacidade de concentracdo urinaria prejudicada, progressdao da Doenca Renal
Policistica acelerada, além de risco para o carcinoma medular renal — neoplasia rara, agressiva
e relatada quase exclusivamente em individuos com trago falcémico (DAVIS et al 1995 apud
KEY, CONNES, DEREBAIL, 2015).

Tomando como base essas informagdes, em 2007, foi realizado aqui no Brasil o IV
Simposio Internacional de Hemoglobinopatias, para discutir os riscos dos portadores do trago
falcémico nas atividades militares e esportivas. Esse evento foi motivado pela exclusédo de
uma atleta da selecdo brasileira de voleibol apds exame que mostrou a presenca dessa

alteracdo hematoldgica. A conclusao do evento foi a de que:

O individuo portador de traco pode fazer qualquer modalidade de esporte, ja que ndo
hé& dados epidemioldgicos consistentes que impegam a pratica de qualquer esporte.
N&o é necessario fazer triagem para hemoglobinopatias em individuos que queiram
praticar esportes, quer de natureza amadora ou profissional (Ministério da Salde,
2015).

Em suma, o afastamento de um portador de traco falciforme de suas atividades constitui
um preconceito, ja que essa condicdo ndo é considerada doenca (BRASIL, 2015). Diferente
da condicdo de anemia falciforme, a qual acarreta uma série de implicacbes na vida do

individuo, sejam elas agudas ou cronicas.

2.1.2 — Fisiopatologia

As razdes para essas implicacdes sdo os fendmenos de vaso-oclusdo, hemdlise cronica e
inflamacéo, os quais resultam da polimerizacdo da hemoglobina S na presenca de hipoxia.

Esse processo decorre da troca do sexto aminoacido da cadeia beta - CAG-CTG, o que
gera uma interacdo hidrofébica. Formam-se, entdo, cordbes fibrosos na molécula de
hemoglobina, o que a torna falcizada, menos deforméavel e suscetivel a formagdo de trombos
(WARE, 2017).
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A magnitude desse evento depende primariamente de trés varidveis independentes: 1)
grau de desoxigenacdo; 2) concentracdo intracelular de hemoglobina S e 3) presenca ou
auséncia de hemoglobina F (NETO, PITOMBEIRA, 2003).

A polimerizacdo ocorre quando a hemacia esta desoxigenada, devido a formacdo de
pontes de hidrogénio entre os aminoacidos valina (NAOUM, 2000). Alguns fatores
contribuem para esse processo, como a queda do pH sanguineo, uma vez que isso reduz a
afinidade do oxigénio pela hemoglobina, e a concentracdo de HbS na célula. O aumento da
concentracdo ocorre quando ha desidratacdo celular, tornando os eritrdcitos mais propensos a
foice e rigidos (LOVETT, SULE, LOPEZ, 2014). Essa desidratacdo é facilitada na célula
falciforme, uma vez que esta possui a funcionalidade da bomba de sodio e potéssio alterada
(SOUZA et al, 2016).

Outros fatores de risco sdo as mudancas climaticas, sobretudo a exposicdo a baixas
temperaturas, o estresse e a presenca de infeccdes (BORHADE, KONDAMUDI, 2018).

Em contrapartida, a presenca de HbF é fator protetor, uma vez que essa molécula inibe a
polimerizagdo intracelular da HbS. Esse é um dos mecanismos em que se baseia 0 uso da
droga hidroxiureia no tratamento da anemia falciforme, quimioterapico que aumenta a
producdo da hemoglobina fetal (WARE et al, 2015). Por esse mesmo motivo, os portadores
da doenca ndo manifestam as complicacdes até o sexto més de vida. A maioria dos individuos
com anemia falciforme torna-se sintomatica apds a diminuicao dos niveis de HbF, na infancia
(BENDER, 2017).

As células falcizadas possuem, também, maior nimero de moléculas de adesédo, o que
contribui para a oclusdo na microcirculacdo, uma vez que interagem fortemente com o
endotélio (BRASIL, 2015). Isso também ocorre por causa da liberacdo de células ainda
imaturas — reticulocitos — na circulacdo em resposta a hemolise crénica. Estas células
possuem mais moléculas de adesdo do que eritrdcitos normais (ZAGO, PINTO, 2007).

Outros eventos dessa cascata incluem a adesividade dos neutréfilos, o que contribui
ainda mais com a oclusdo microvascular, o aumento da ativacdo plaquetaria e a
hipercoagulabilidade (BORHADE, KONDAMUDI, 2018).

Desse modo, na auséncia de oxigénio, a hemacia se altera, favorecendo os episodios de
vaso-oclusdo, enquanto na presenca do oxigénio este evento € revertido. No entanto, esse
processo € limitado (WARE, 2017).

Apos diversos ciclos de mudanca de forma, as hemécias se rompem, liberando fibras e
moléculas de hemoglobina para a circulagdo. O acimulo dos produtos da hemdlise no plasma

é toxico, atrai leucdcitos, gera a producdo de citocinas e oxidantes, ou seja, estimula uma
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cascata inflamatoria (ALAYASH, 2017). Esse ambiente, por sua vez, aumenta a taxa de
polimerizagdo, o que origina novos ciclos e contribui com as manifestagdes algicas do
paciente em crise.

Outro efeito da hemolise € a liberagcdo do grupo heme, que se liga ao 6xido nitrico, NO,
diminuindo a sua disponibilidade. Além desse, € liberada a arginase, substancia que destrdi a
arginina, substrato para a producdo de NO. Com isso, ha alteracdo na homeostase vascular,
favorecendo a vasoconstricdo, a qual retarda o fluxo sanguineo nos pequenos vasos, 0 que,
por sua vez, favorece a falcizacdo (BOASIAKO, CAMPBELL, 2018).

As células em formato de foice também sdo sujeitas a destruicdo extravascular, devido
ao reconhecimento no sistema reticuloendotelial, sobretudo nos sinusddes esplénicos. O que,
somado a hemolise intravascular ja descrita, da origem a anemia hemolitica crénica do
paciente. Esta pode resultar em variados graus de anemia, ictericia, colelitiase e atraso no
desenvolvimento (BENDER, 2017).

Os eventos vaso-oclusivos resultam em isquemia tecidual, que leva a episodios algicos e
a insuficiéncia de 6rgdos, incluindo 0ssos, baco, figado, cérebro, pulmdes, rins e articulagdes

(BENDER, 2017). Ou seja, geram as complicacdes agudas e crénicas da doenga.

2.1.3— Manifestacoes clinicas

Embora seja uma doenca hematoldgica, os efeitos da anemia falciforme séo sistémicos.
O quadro clinico é, em sua maioria, atribuido a anemia crénica e a vaso-oclusdo (KAWAR et
al, 2018).

As manifestacGes sdo divididas em agudas e cronicas. Quando agudas sdo chamadas de
“crises falciformes”, as quais podem ser a crise vaso-oclusiva (crise dolorosa aguda), crise
aplasica, crise de sequestro esplénico, crise hiper-hemolitica, crise hepatica, dactilite e
sindrome torécica aguda. Outras opcBes sdo as infeccdes pneumonia, meningite, sepse e
osteomielite ou acidente vascular cerebral, necrose avascular, priapismo e tromboembolismo
venoso (BORHADE, KONDAMUDI, 2018).

Crises vaso-oclusivas (VOC) séo episodios de dor moderada a intensa, iniciada em
qualquer parte do corpo, em geral nas extremidades, dorso e térax. A maioria dos pacientes
comeca a apresentar esse gquadro aos seis anos de idade, mas criancas menores podem
apresentar a dactilite, edema e dores de forte intensidade nas mdos e nos pés. Em alguns

casos, pode haver a associagdo com quadro febril.
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O sequestro esplénico agudo (SEA) é um risco para criancas com anemia falciforme
entre trés meses a cinco anos de idade, devido ao fato de a vitalidade desse 6rgdo ainda ndo
estar comprometida com o processo de isquemia, embora se considere que os portadores ja
apresentem hipofuncéo esplénica desde os primeiros meses de vida. Acomete cerca de 7,5% a
30% das criancas nessa faixa etéria e apresenta alta taxa de mortalidade - podendo alcancar a
12% -, e de recorréncia — em mais de 50% dos pacientes (JUNIOR, FONSECA, BRAGA,
2015). Essa crise pode levar a anemia severa, a hipovolemia e ao choque hipovolémico,
devido a grande quantidade de sangue localizado no baco. O quadro mais caracteristico é a
esplenomegalia dolorosa subita, além da queda répida dos niveis de hemoglobina
(BORHADE, KONDAMUDI, 2018). A causa é desconhecida, embora frequentemente venha
acompanhada de quadro febril agudo (KAWAR et al, 2018).

O risco para essa crise diminui ao final da infancia devido ao processo de infarto
esplénico, conhecido como autoesplenectomia. Em contrapartida, o paciente se torna
suscetivel a infeccdes por bactérias encapsuladas, particularmente o Haemophilus influenza e
0 Streptococcus pneumoniae, semelhante a um esplenectomizado cirurgicamente. Com o
intuito de reduzir esse risco, as criangas recebem profilaxia com penicilina e vacinacéo, o que
reduziu consideravelmente a morte por essas infec¢des, embora persista a preocupacao quanto
ao aparecimento de cepas resistentes a penilicila e cepas ndo cobertas pela vacina (JUNIOR,
FONSECA, BRAGA, 2015).

A crise aplésica, outra complicacdo que pode acometer portadores de DF, consiste em
uma crise de anemia com consequente diminuicédo rapida da quantidade de hemoglobina. A
principal causa desse quadro é a infeccdo pelo Parvorirus Humano (B19), que destrdi
precursores de eritrocitos na medula 6ssea. Outras causas sao reacdes de hipersensibilidade,
hipdxia, trauma, desidratacdo, acidose e outras infeccdes virais (KAWAR et al, 2018). A
infeccdo pelo parvovirus B19 é autolimitada, com duracdo de 7 a 10 dias, mas as
consequéncias da anemia Sdo graves, uma vez que acentua a anemia basal do paciente
falcémico. As manifestacdes dela sdo a palidez e fraqueza acentuadas e subitas, confirmadas
laboratorialmente pelos niveis baixos de hemoglobina e reticulocitos (BORHADE,
KONDAMUDI, 2018).

A sindrome torécica aguda é responsavel por cerca de 25% das mortes por quadros
agudos da anemia falciforme e pode acompanhar as crises vaso-oclusivas, uma vez que a sua
causa principal € a hipoxia decorrente da VOC — a hipoxia leva a falcizacdo dos eritrocitos na
microvasculatura pulmonar. O paciente pode apresentar febre, tosse, dor toracica, taquipneia,

angustia e insuficiéncia respiratéria. O diagnostico pode ser suspeitado na presenga de
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achados anormais, incluindo infiltrados pulmonares, a radiografia. Outra causa pode ser a
embolia gordurosa de 0ssos distais, também secundéaria a VOC (BORHADE, KONDAMUDI,
2018).

O priapismo é uma complicacdo aguda e frequente nos homens com anemia falciforme.
Consiste no quadro de eregéo persistente e dolorosa, devido ao fendmeno de vaso-oclusdo que
prejudica a drenagem venosa. Possui 0 risco de levar a isquemia peniana e a impoténcia
sexual. Pode ocorrer desde trés anos de idade e cerca de 90% dos homens na segunda década
de vida apresentardo pelo menos um episédio de priaprismo (KAWAR et al, 2018).

Por tratar-se de uma patologia com consequéncias sistémicas, a anemia falciforme néo
poupa os rins e as vias urinarias. O ambiente hiperosmolar, acidético e hipdxico da medula
renal estimula a falcizacdo das hemécias e fendmenos de vaso-oclusdo na vasa recta, o0 que
pode gerar prejuizo na concentracdo da urina. Nesse caso, 0 paciente apresenta polidria,
noctdria, enurese e risco de desidratacdo, o que ocorre principalmente no primeiro ano de vida
(KAWAR et al, 2018).

A VOC cronica pode levar a isquemia renal e necrose papilar, observada na forma de
hematuria, ou seja, a nefropatia falciforme. Clinicamente o paciente apresenta-se como um
renal cronico por qualquer outra etiologia, com edema de face, proteinuria, dor lombar,
hematuria, anemia e hipertensdo (KAWAR et al, 2018).

As complicacgdes renais ocorrem em cerca de 5 a 18% das criancgas e adolescentes com
anemia falciforme e representam mais de 9% das causas de mortes entre 0s jovens com essa
doenca (ALONI et al, 2017).

Além das complicagdes renais, ha as cardiacas. Uma delas € a disfuncdo diastolica de
ventriculo esquerdo (VE), causada pela anemia hemolitica cronica, a qual leva a dilatacdo e
em seguida, a hipertrofia de VE. Essa disfuncdo eleva a mortalidade nesses pacientes.

Outra complicacdo grave é o desenvolvimento de hipertensdo pulmonar, também
secundaria a hemdlise e anemia. Esses pacientes também podem apresentar sopros de ejecdo
sistélica, cardiomegalia e insuficiéncia cardiaca (KAWAR et al, 2018).

Outras complicacBes possiveis nos pacientes com anemia falciforme sdo as
cerebrovasculares. Acidente vascular cerebral (AVC), neuropatias de nervos cranianos,
malformacdes vasculares e aneurismas sdo algumas delas. Cerca de 25% dos pacientes
apresentam algumas dessas complicacdes. Os aneurismas sdo secundarios a anemia, uma vez
que a resposta fisioldgica gera um alto fluxo sanguineo, o qual danifica o endotélio.

Os incidentes cerebrovasculares evidentes ou silenciosos conferem elevada morbidade

aos pacientes falcémicos, com comprometimento das fun¢bes motoras e cognitivas, 0 que
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torna essas complicacdes relevantes na populacdo pediatrica. Aproximadamente 17% desses
pacientes apresentam alguma anormalidade neuroldgica, 11% apresentam sintomas dessas
lesBes até os 20 anos de idade e 30% apresentam infartos silenciosos até essa idade.

Devido a forte associacao entre lesdes de sistema nervoso central e a anemia falciforme,
sobretudo na infancia, deve-se suspeitar dessas complicagdes em toda crianga com essa
patologia apresentando problemas psiquiatricos, convuls@es, atraso do desenvolvimento e
mau desempenho académico (KAWAR et al, 2018).

Em relacdo a outros sistemas, o paciente falcémico pode apresentar lesbes hepaticas,
com evolucdo para a insuficiéncia hepatica, colestase pela impactacdo de célculos
pigmentados, secundario & hemolise; leses musculoesqueléticas, como as osteomielites e a
osteonecrose da cabeca do fémur ou Umero, e oculares como as hemorragias retinianas e a
retinopatia proliferativa (BORHADE, KONDAMUDI, 2018).

2.1.4— Diagnostico

O diagnostico baseia-se na eletroforese de hemoglobina em pH alcalino, para deteccao
da HbS.

Devido a gravidade da doenca e a mortalidade elevada nos primeiros dois anos de vida,
em 2001, o MS incluiu a pesquisa de hemoglobinopatias no Programa Nacional da Triagem
Neonatal (PNTN), por meio da portaria numero 822/01 (MARTINS, SOUZA, SILVEIRA,
2010).

A proposta do PNTN ¢ a realizacdo da eletroforese de hemoglobina pelos métodos
High-Perfomance Liquid Chromatography (HPLC) ou de Focalizacdo Isoelétrica, técnicas
mais sensiveis e especificas. Outros métodos podem ser utilizados a partir de quatro meses de
vida.

A importancia da utilizacdo de métodos de maior qualidade pelo PNTN estd na
deteccdo precoce da anemia falciforme para o inicio dos cuidados e prevencdo das
complicacbes (BRASIL, 2015).

Anélises dos Indicadores da Triagem Neonatal mostram que, em 2017, 85,8% dos
recém-nascidos realizaram a primeira coleta do teste do pezinho, no entanto, apenas 53,51%
deles o fizeram na idade ideal - abaixo de cinco dias de vida (BRASIL, 2018).

Outro dado relevante é o da mediana da idade do RN na data da primeira consulta para
cada patologia avaliada no teste. Em relacdo a Doenca Falciforme, a mediana foi de 57 dias

de vida em 2015, maior do que nos anos anteriores desde o ano de 2004, enquanto neste
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mesmo ano, as medianas foram de 30 dias para fenilcetondria, 35 dias para o hipertireoidismo
congénito, 41 dias para a Fibrose Cistica, 29 dias para Hiperplasia Adrenal Congénita e 46,5
dias para Deficiéncia de Biotinidase (BRASIL, 2018).

Desse modo, em alguns casos, o portador da anemia falciforme pode ndo ser
identificado através da triagem neonatal e, portanto, ser detectado tardiamente.

O diagndstico tardio pode ter origem nas UBS, ambulatérios ou hospitais a partir da
suspeita médica; durante a doacdo de sangue através do rastreio nos hemocentros ou até
mesmo, em gestantes através da rotina de pré-natal (BRASIL, 2015).

Apo6s confirmacdo do diagndstico, a pessoa e/ou sua familia deve ser encaminhada ao
servico especializado e receber orientacGes sobre a doenca. Em Sergipe, 0 paciente pode ser
encaminhado ao Hemocentro de Sergipe — HEMOSE, um dos locais de referéncia para o
atendimento de portadores de coagulopatias e hemoglobinopatias, dentre elas a Anemia
Falciforme. Atualmente o servico atende 275 pacientes com essa doenga (BRASIL, 2018).

2.1.5—- Tratamento

O manejo do paciente com anemia falciforme é feito com a prevencdo das crises,
prevencdo de infecgbes ou transplante de células tronco. Para a prevengdo de crises e
complicages, utiliza-se a hidroxiureia, considerada tratamento modificador da doenca para a
anemia falciforme (WARE, et al, 2015).

A hidroxiureia ou hidroxicarbamida inibe a enzima ribonucleotideo redutase, o que leva
ao aumento de HbF. Também aumenta a hidratacdo das hemacias, diminui a hemolise -
prolonga a vida dos eritrocitos -, produz mais 6xido nitrico e diminui as moléculas de adesédo
dessas células, o que reduz a polimerizacdo da HbS e, consequentemente, as crises vaso-
oclusivas. Reduz também a ocorréncia da sindrome toracica aguda e pode prevenir infarto
esplénico e manifestacGes neuroldgicas nas criancas (BRASIL, 2016).

Um estudo realizado com pacientes pediatricos falcémicos em hospitais dos Estados
Unidos e Canada, entre 2011 e 2013, o TWIiTCH, avaliou os beneficios do uso da hidroxiureia
na prevencdo de AVC em comparacdo ao uso de transfusbes sanguineas com quelacdo. Os
resultados mostraram que o uso da hidroxiureia nagueles com alto risco de AVC foi eficaz na
prevencdo desses episodios (WARE, et al, 2015).

Por esses beneficios, reduz a necessidade de transfusdes — consequentemente, a
sobrecarga de ferro - e é considerada a terapia farmacoldgica mais eficaz na anemia

falciforme, até este momento. E bem tolerada quando administrada uma vez ao dia por via
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oral (WARE, MONTALEMBERT, TSHILOLO, ABBOUD, 2017). No entanto, apresenta
efeitos adversos, com risco de toxicidade hematoldgica, potencial carcinogénico e
teratogénico (BRASIL, 2016).

Por esses motivos, para o uso dessa medicacdo, 0s pacientes devem preencher critérios
de inclusdo. Segundo o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Doenca Falciforme do

Ministério da Saude de 19 de fevereiro de 2018, sdo critérios:

1. Eletroforese de hemoglobina compativel com o diagndstico de DF :
HDbSS, SC, SD ou SBetaTal;
2. Idade igual ou maior que 2 anos (ou a partir de 9 meses conforme
especificidade);
Possibilidade de comparecer as reavaliagOes periodicas;
4. Beta-HCG sérico negativo para mulheres em idade reprodutiva; e
5. Ter apresentado pelo menos uma das complicacGes abaixo nos Gltimos
12 meses
- trés ou mais episodios de crises vasoclusivas com necessidade de
atendimento médico;
- dois episddios de sindrome toracica aguda (definida como dor
toracica aguda com infiltrado pulmonar novo, febre de 37,5°C ou
superior, taquipneia, sibilos pulmonares ou tosse);
- um episédio de priapismo grave ou priapismo recorrente;
- necrose isquémica 0ssea;
- insuficiéncia renal,
- proteindria de 24h maior ou igual a 1 g;
- anemia grave e persistente (Hb menor que 6 g/ dL em trés
dosagens no periodo de 3 meses);
- desidrogeanse lactea (DHL) elevada duas vezes acima do limite
superior nas criancas ou adolescentes e acima de trés vezes do limite
superior no adulto;
- alteracfes no eco-Doppler transcraniano acima de 160 e até 200
cm/s;
- retinopatia proliferativa; ou
- quaisquer outras situaces em que haja comprovagdo de lesdo
cronica de 6rgao(s).
(BRASIL, 2018).

Outras abordagens disponiveis no manejo da doenca sdo as transfusdes regulares de

hemaécias e transplante de células hematopoiéticas.
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Mais de 90% dos adultos com anemia falciforme recebem pelo menos uma transfuséao
em suas vidas. E uma terapia que pode ser realizada para beneficios imediatos, ja que
aumenta a capacidade de transporte de oxigénio e o fluxo sanguineo. A exacerbacdo da
anemia, 0 AVC e a sindrome toracica aguda sao exemplos de indicagdes para essa forma de
uso. Também pode ser utilizada no pré-operatério (WARE et al, 2015).

As transfusdes cronicas, por sua vez, sdao utilizadas para substituir os eritrocitos
falciformes por células vermelhas normais, o que reduz as crises da doenca a longo prazo. A
principal indicagdo para essa modalidade € a prevencdo do AVC. Estudos mostraram que a
interrupcdo da profilaxia em criangas e adultos que ja tiveram AVC esta associado a
recorréncia do evento e a morte (WARE et al, 2015).

No entanto, essa terapia pode gerar complicacfes. Ha o risco de aloimunizacdo de
eritrocitos, infecgdes virais e bacterianas e hemossiderose. Em alguns centros, a frequéncia de
aloimunizacdo pode variar de 2,5% a 76%. Este quadro pode gerar hiper-hemdlise e limitar a
disponibilidade de concentrados de heméacias compativeis para transfusbes seguintes
(HELMAN, CANCADO, OLIVATTO, 2011).

A hemossiderose transfusional pode ocorrer nagqueles pacientes que fazem uso crénico
dessa terapia. Os quelantes de ferro sdo utilizados para reduzir a sobrecarga desse elemento,
que se constitui um risco para lesbes organicas e morte do paciente. O comprometimento
cardiaco é consequéncia grave desse depdsito, porém € mais visto em pacientes com
talassemia do que em pacientes com anemia falciforme (WARE, et al, 2015).

O transplante de células tronco é considerado a Unica terapia curativa para pacientes
com anemia falciforme. No entanto, seu uso é limitado devido a dificuldade de encontrar
irmaos compativeis, ndo afetados, e também devido a toxicidade e mortalidade da terapia.

Estima-se que apenas 10% a 20% dos pacientes possuem doadores ideais.

2.2. IMPACTO NA QUALIDADE DE VIDA

2.2.1- Qualidade de vida do paciente falcémico

Segundo a Organizagdo Mundial da Saude (OMS), qualidade de vida ¢ “[...] a
percepcdo dos individuos sobre a sua posicdo na vida no contexto da cultura e sistemas de
valores em que vivem e em relacdo aos seus objetivos, expectativas, padrdes e preocupacdes”.
Essa foi uma definicdo elaborada em 1994 que considera diferentes aspectos da vida do

individuo e utiliza julgamentos subjetivos para eles.
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Utilizando-se dessa defini¢do, no inicio da década de 1990, o Grupo de Qualidade de
Vida da OMS (WHOQOL) desenvolveu um projeto para elaboracdo de um instrumento de
pesquisa a respeito da qualidade de vida. Foi criado, entdo, um questionario transcultural, que
pudesse ser aplicado em diversos locais, 0 WHOQOL-100.

Esse questionario possuia 100 itens divididos em seis dominios: I- Dominio fisico, em
que avaliava sintomas de dor, fadiga, prejuizos do sono; II- Dominio psicolégico, em que
avaliava autoestima, percepcdo de aprendizado, sentimentos negativos; IllI- Nivel de
Independéncia, em relacdo a atividades cotidianas, capacidade de trabalho; IV-RelacGes
sociais, em relacdo a presenca de suporte, atividade sexual; V- Ambiente, em que avaliava
recursos financeiros, seguranga, transporte, acesso a informacfes e tratamento; e o VI —
Aspectos espirituais/ Religido/ Crengas pessoais.

Com o intuito de melhorar a objetividade do instrumento, em seguida foi elaborado o
WHOQOL-bref, uma versdo compacta do questionario anterior, que manteve as 24 facetas,
mas diminuiu o nimero de questdes para 26. Alem disso, em diversos paises foram criadas
versdes em outros idiomas, mantendo a aplicabilidade e a validade desse questionario (OMS,
2016).

A anemia falciforme € uma doenca que, por influenciar sobremaneira a qualidade de
vida do portador, € por diversas vezes estudada utilizando-se desse questionario ou de outros
criados com a mesma finalidade. A escolha de um questionario especifico para aplicacdo pode
variar de acordo com o objetivo do estudo e escolha do pesquisador (ASNANI, LIPPS, REID,
2009).

As avaliacGes da qualidade de vida sdo fundamentais na area da saude, uma vez que
proporciona o entendimento do impacto de problemas de saude e das necessidades de atuacao
para diminui-los (KLUTHCOVSKY, KLUTHCOVSKY, 2010).

No caso da anemia falciforme, esse tipo de avaliacdo é fundamental para aplica¢do do
Programa Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Anemia Falciforme e outra
hemoglobinopatias, criado em 2005, atraveés da Portaria n® 1391, do Ministério da Saude,
cujas diretrizes incluia a “estimula¢ao da pesquisa, com o objetivo de melhorar a qualidade de
vida das pessoas com doenga falciforme e outras hemoglobinopatias” (BRASIL, 2005).

Dentre os parametros para avaliacdo da qualidade de vida, o absenteismo escolar e a
exclusdo do mercado de trabalho estdo entre os mais alterados em diversas pesquisas, ou seja,
estdo entre 0s aspectos que o paciente no momento da participacdo do estudo, julga sentir-se

prejudicado devido as limitages da doenga. Os fatores que levam a esses desfechos s&o
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muitos, desde a exacerbagdo das crises organicas a falta de politicas publicas especificas para

esse grupo.

2.2.2- Internagdes

A anemia falciforme, como toda doenca cronica, exige cuidados permanentes. E
repleta de episédios agudos e de complicagdes, o que torna constante a ocorréncia de
internacdes. Por esse motivo, é uma patologia que altera a qualidade de vida do portador, uma
vez que o retira de suas atividades cotidianas de trabalho, estudo e lazer (MARTINS,
SOUZA, SILVEIRA, 2010).

Gracas aos procedimentos terapéuticos existentes e aos programas do Ministério da
Saude visando diagndstico precoce e acompanhamento desses pacientes, a exemplo da
triagem nenonatal (portaria n® 822/01) e da Politica Nacional de Agéo Integral as Pessoas com
DF e outras hemoglobinopatias (portaria n® 1.391, agosto de 2005), a expectativa de vida do
paciente falcémico elevou-se e hoje eles possuem uma chance de 85% de sobrevida até os 20
anos de idade (MARTINS, TEIXEIRA, 2017).

No entanto, esses anos a mais vividos pelo paciente falcémico continuam permeados de
complicacbes da doenga e internacfes. A literatura brasileira apresenta poucos dados a esse
respeito e muitas vezes eles ndo condizem com a realidade, uma vez que ha um sub-registro
no Sistema de Internacdes Hospitalares (SIH/SUS).

Um exemplo de sub-registro de internacfes estd no estudo realizado nos estados da
Bahia, Rio de Janeiro e Sdo Paulo, nos anos de 2000 a 2002, que aponta a ocorréncia de 9.349
internacbes no SUS por complicacbes da DF, sendo dessas 2.799 no RJ, 5.940 em SP e
apenas 610 na BA, o que ndo reflete a realidade, uma vez que a BA é um dos estados com
maior prevaléncia da doenca (LOUREIRO, ROZENFELD, 2005 apud MARTINS,
TEIXEIRA, 2017).

A crise vaso-oclusiva dolorosa com infarto 6sseo é considerada a principal causa de
internacdo (CHAKRAVORTY, WILLIAMS, 2015). Estudos nacionais sobre o perfil
epidemiologico de pacientes internados por doenca falciforme também mostram esse
resultado. Em um deles, a crise dolorosa afebril foi a causa mais frequente, correspondendo a
61,9% dos casos de interna¢bes por DF no Hemocentro Regional do estado de Minas Gerais e
a 25,3% no Hospital das Clinicas Universitario, nos anos de 1998 a 2007 (MARTINS,
SOUZA, SILVEIRA, 2010).



25

A segunda causa mais comum de hospitalizagdo é a Sindrome Toracica Aguda (STA),
doenca pulmonar potencialmente grave, uma vez que representa 25% dos ébitos por anemia
falciforme em urgéncias (BORHADE, KONDAMUDI, 2018). E uma complicagio de maior
incidéncia no publico infantil, mas de mortalidade maior entre os adultos. Alguns fatores de
risco relacionados a esse aumento da mortalidade sdo o quadro de asma concomitante, a
presenca de leucocitose e a doenga da valva tricuspide, relacionada & mortalidade em adultos
e & intolerancia a exercicios em crian¢as (CHAKRAVORTY, WILLIAMS, 2015).

Estima-se que metade dos pacientes falcémicos apresenta um episddio de STA durante
a vida e 13% deles evolui com insuficiéncia respiratoria com necessidade de ventilagdo
invasiva, 0 que aumenta o periodo médio de internacdo para 10,5 dias (GUALANDRO,
FONSECA, GUALANDRO, 2007).

Outras complicacGes relacionadas a internacgdes sao: as infeccoes e sepse decorrentes do
hipoesplenismo, hoje reduzidas devido a profilaxia com penicilina e vacinas; o sequestro
esplénico e hepatico, condi¢es que exigem rapido manejo devido a possibilidade de choque
hipovolémico e morte em poucas horas; o priapismo, emergéncia urolégica que pode evoluir
com disfuncéo erétil permanente; a Sindrome de Girdle, quadro de abdome agudo que pode
evoluir com isquemia de alcas intestinais; e, o acidente vascular encefalico
(CHAKRAVORTY, WILLIAMS, 2015).

A frequéncia de hospitalizacdes relaciona-se inversamente com a qualidade de vida
relacionada a satude (QVRS), uma vez que para isso 0 paciente afasta-se de suas atividades
académicas e laborais para tratamento. Além disso, a maioria dessas complicacfes se
apresenta com quadro algico, o que por si soO relaciona-se com redugdo desse indicador. “A
dor € a complicacdo de maior impacto na QVRS desses pacientes” (MADELLA et al, 2017) e
¢ considerada a “principal causa de desestabilizacdo fisica e emocional dos pacientes com
DF” (FREITAS et al, 2018).

Outro problema pertinente enfrentado pelos pacientes durante as idas as urgéncias é a
falta de preparo dos profissionais de satude para manejo das crises.

Uma pesquisa realizada nos Estados Unidos da América (EUA) observou gue pacientes
com anemia falciforme consideravam frustrantes as experiéncias de ida as urgéncias para
controle da dor. Muitos médicos suspeitavam inicialmente de abuso de substancia em vez dos
sintomas das crises falciformes, uma vez que alguns pacientes com doenca falciforme séo
dependentes de opiaceos. Os médicos emergencistas também apresentavam atitudes negativas
em relacdo a esses pacientes, devido ao historico de hospitalizagdes frequentes (NEUMAYR
et al, 2010).
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Um estudo multicéntrico americano realizado em 2004 chegou a conclusdo de que
pacientes com anemia falciforme em crise vaso-oclusiva tiveram um atraso na administracéo
inicial de analgésicos no pronto-socorro. A Sociedade Americana de Dor (APS) publicou
diretrizes para guiar 0 manejo da dor desses pacientes. Ela recomenda administracdo de
analgésicos nos primeiro 15 a 20 minutos. O tempo médio observado na pesquisa foi de 90
minutos (TANABE et al, 2007).

Em 2009, o Ministério da Salde, em seu Manual de Eventos Agudos em Doenca
Falciforme, aborda a analgesia do paciente falciforme durante um evento de crise de dor.
Segundo ele, deve-se seguir a escala de analgesia, com uso de analgésicos comuns e
hidratacdo inicialmente. Em seguida, devem ser administrados analgésicos mais potentes, a
exemplo dos opidides (BRASIL, 2009).

Recentemente foi publicada uma diretriz para uso de Cetamina em substituicdo ou
associacdo aos opioides no manejo da dor aguda e cronica, 0 que inclui as crises vaso-
oclusivas da anemia falciforme. A vantagem do uso dessa medicacao esta na reducdo do uso
prolongado do opioide e, portanto, diminuicdo do risco de dependéncia quimica ou tolerancia
a essas drogas (SCHWENK et al, 2018).

A abordagem do evento algico em uma crise vaso-oclusiva deve ser imediata, ainda que
inicialmente seja de leve intensidade, uma vez que a prépria dor pode levar a piora da crise
(BRASIL, 2009). Para isso, o profissional de salde deve ser capacitado para o0
reconhecimento e manejo da crise nos hospitais.

Além desse nivel da rede de saude, é importante a educacdo continuada dos
profissionais da atencdo primaria, uma vez que idealmente essa € a porta de entrada do
sistema para todos os pacientes. No entanto, historicamente observa-se que o paciente com
anemia falciforme ndo mantém vinculos com a unidade basica, deslocando-se diretamente a
atencdo secundaria, representada pelos hemocentros.

Uma das razdes para essa realidade ¢é a deficiéncia de conhecimento a respeito dessa
doenca e do papel da atencdo basica no manejo dela. Além disso, observa-se uma preferéncia
das familias pelo acompanhamento unicamente nos hemocentros, por julgarem o suficiente

para as necessidades desses pacientes (GOMES et al, 2014).

2.2.3- Impacto no nivel de escolaridade

O desempenho escolar é consequéncia de uma série de fatores, sejam eles diretos -

desenvolvimento cognitivo inerente do individuo - ou indiretos, como a frequéncia na sala de
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aula. No caso do paciente falcémico, varios fatores diretos e indiretos contribuem para o mau
desempenho (EPPING et al, 2013).

As frequentes internacbes fazem com que o paciente se ausente das atividades
académicas por dias, além do periodo de reabilitacdo em casa. Algumas vezes também, o
portador ndo cumpre seus afazeres nos episodios de desconforto fisico e emocional, sem
necessariamente comparecer aos servigos de urgéncia, por apresentarem dores suportaveis ou
fadiga, fator significativamente relacionado a piora da QVRS (MADELLA et al, 2017).

Criancas com anemia falciforme perdem em média 20 a 40 dias de escola em um ano e
apresentam pior frequéncia escolar quando comparado a criancas saudaveis em idade
semelhante (EPPING et al, 2013).

Além do afastamento da sala de aula devido as frequentes crises que acompanham a
anemia falciforme, outro fator relacionado a baixa escolaridade desses pacientes € o
comprometimento neurocognitivo secundario a processos isquémicos.

Sabe-se que nesses individuos ha um risco aumentado para acidentes vasculares
encefalicos de grande monta, sobretudo em criangas, mas nem sempre isso é tdo evidente.
Estudos utilizando ressonancia magnética mostram alta prevaléncia de infartos silenciosos em
pacientes falcémicos. As consequéncias desses eventos sdao fisicamente discretas, mas de
grande impacto na vida dessas pessoas, com reducdo do desempenho académico e
agravamento de habilidades intelectuais importantes (CHAKRAVORTY, WILLIAMS, 2015).

Eventos vasculares no sistema nervoso central ocorrem em 11% dos pacientes com
anemia falciforme até os 20 anos de idade. A causa mais frequente é a obstrucdo de vasos
intracerebrais e das artérias carotidas internas pelo fenémeno de VOC. Devido a essa
fisiopatologia, uma forma de avaliar o risco desses eventos é através da deteccdo dessas
lesbes por doppler transcraniano. Altos fluxos nesses vasos significa oclusdo e, portanto,
possibilidade de ocorréncia de lesdes isquémicas (ADAMS et al, 2018).

Transfusdes sanguineas sdo consideradas uma medida eficaz na reducdo do risco de
AVC, uma vez que diminui a concentracdo de hemoglobinas S e, portanto, a possibilidade de
falcizacdo e cascata de oclusdo dos vasos. A prevencdo de AVC é considerada hoje a
principal indicacdo para a realizacdo desse procedimento de maneira regular. Mas alguns
estudos avaliaram o impacto da hidroxiureia nesse evento e chegaram a conclusdo de que essa
droga também é uma boa modalidade para pacientes em alto risco para esse desfecho (WARE
et al, 2015).

Infere-se dessa forma, que o tratamento da doenga em si e 0 acompanhamento do

desenvolvimento desse paciente é fundamental para reducdo desses danos, embora também



28

esteja descrito na literatura que independentemente de historia de AVC e da ocorréncia de
infartos silenciosos, criangas com anemia falciforme apresentem capacidade intelectual
reduzida (EPPING et al, 2013).

De todo modo, a presenca de dificuldades de aprendizado, de forma semelhante ao
aparecimento de disturbios psiquiatricos ou de convulsdes em criangas falcémicas, leva a
suspeicao de lesBes isquémicas cerebrais secundarias & doenca (KAWAR et al, 2018).

Por essas razbes, as criancas falcémicas apresentam alto risco para mau
desenvolvimento académico e, consequentemente, se tornam adultos despreparados para o
mercado de trabalho, vulneraveis ao desemprego e a pobreza, esta que também é considerada
fator de risco para aumento do nimero de complicacBes da doenga, internagdes, absenteismo
e vice versa.

Uma forma de quebrar esse ciclo vicioso € incentivar o servi¢co de educacao especial
para esses pacientes. A terapia ocupacional também pode ser Util nesses casos, porque esta
area possui o objetivo de auxiliar as pessoas diante da dificuldade na execucdo de ocupacdes
do dia a dia, com o objetivo de também trabalhar o desenvolvimento de autonomia desses
pacientes (SEGAVA, CAVALCANTI, 2011).

Soma-se a isso a necessidade de qualificacdo dos educadores que muitas vezes
desconhecem essa patologia. Um estudo realizado com criangas afro-americanas nos anos de
2007 a 2009 chegou a conclusdo de que os educadores muitas vezes atribuiam a fadiga, o0 mau
desempenho e o absenteismo dos alunos falcémicos a desmotivacdo pessoal e a outras
variaveis de confundimento - vida familiar cadtica, uso de drogas, infeccédo pelo HIV - e néo,
a doenca falciforme em si (EPPING et al, 2013).

Outro, realizado entre 2006 e 2007 em Belo Horizonte por Pereira S. A. S. e
colaboradores, com 400 pacientes da HEMOMINAS, chegou a conclusdo de que menos de
50% deles atingiu 0 minimo de oito anos de escolaridade, que é o exigido pela Constituicdo
brasileira. A outra metade dos participantes completou entre nove e onze anos de
escolaridade, valor acima da média nacional de 7,1 anos, em 2008.

Esse mesmo estudo chegou a resultados semelhantes a respeito da baixa escolaridade e
nivel socioecondmico aos encontrados em estudos com pacientes falciformes realizados na
Inglaterra, nos EUA, na Nigéria e em outros estados do Brasil (PEREIRA et al, 2013).

Na literatura esta descrito que a baixa escolaridade nos pacientes com doenca falciforme
gira em torno de 80 a 85% (FELIX, SOUZA, RIBEIRO, 2010).

Quando conscientes dessa problemética, os pacientes sabem que a doenca interfere

nesse aspecto e, com isso, no seu desenvolvimento pessoal. Em Boston, entre os anos de 2010
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e 2012, foi realizado um estudo com 33 pacientes falciformes em transicdo para a fase adulta,
76% dos entrevistados disseram se preocupar com o fato de a anemia falciforme atrapalhar
suas atividades académicas ou laborais e 51% acreditavam que essa doenca os impedem de
fazer coisas de que gostam (SOBOTA et al, 2014).

2.2.4— Impacto nas condigdes socioecondémicas

Sabe-se que a anemia falciforme possui variedade de apresentacdes inerentes da doenca
e do individuo. Todavia, essas ndo sdo as Unicas razbes. Observa-se que fatores adquiridos
também contribuem para a gravidade da doenca e o mais importante deles é a condi¢cdo
financeira do portador (FERNANDES et al, 2015).

A baixa escolaridade leva ao baixo nivel socioecondémico desses pacientes, 0 que 0S
coloca em condicao de vulnerabilidade social, prejudicando o0 acesso aos servigos de saude, o
controle das crises da doenca, e também a insercdo no mercado de trabalho,
consequentemente, prejudicando a aquisicdo da independéncia financeira (PEREIRA et al,
2013).

Com o objetivo de auxiliar financeiramente brasileiros que necessitem se afastar das
suas atividades laborais por causa de doenca, em 1991 através do artigo 59 da Lei n.°
8.213/91 foi criado o auxilio-doenca. Ele é concedido ao segurado pelo INSS que se encontra
temporariamente incapacitado para a realizacdo do seu oficio, por um periodo maior do que
15 dias consecutivos (BRASIL, 1991, p. 14809).

Caso 0 segurado seja considerado incapaz definitivamente para o trabalho que lhe
garanta a subsisténcia, sem perspectiva de reabilitacdo, pode ser beneficiado com a
aposentadora por invalidez, criada na mesma Lei acima descrita, presente no artigo 42 desta
(BRASIL, 1991, p. 14809).

Essas duas modalidades de beneficios foram criadas para ndo desamparar o enfermo e
sua familia diante da necessidade de afastamento. Para recebimento da aposentadoria por
invalidez, no entanto, o individuo deve ter contribuido para a Previdéncia Social e, em caso de
doencas sem acidentes, essa contribuicdo deve ser de no minimo de 12 meses. Além disso, a
incapacidade dependera da avaliacdo dos medicos peritos da instituicao.

A anemia falciforme ndo esta na lista de doencas que ndo possuem a necessidade de um
periodo minimo de contribuicdo para o INSS — periodo de caréncia- para a aquisicdo dos
beneficios. Ou seja, o portador deve ter contribuido mensalmente para a Previdéncia Social,

por um tempo, caso contrario, ndo possuira o direito a esses beneficios.
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A renda adquirida na aposentadoria por invalidez corresponde a “média aritmética
simples dos maiores salarios de contribui¢do que correspondem a oitenta por cento de todo o
periodo contributivo” (JUNIOR, 2014 apud SILVA, 2018, p. 172). Esse salario nfo pode ser
inferior ao salario minimo vigente. No entanto, caso seja necessario um cuidador que o
acompanhe, had um acréscimo de 25% nesse valor.

Como observado, a pessoa que nunca contribuiu para a Previdéncia Social, seja como
trabalhador de carteira assinada ou como autdnomo, por mais de 12 meses, ndo tem direito a
esses beneficios. No entanto, o falcémico pode ser favorecido por outra modalidade, o
Beneficio de Prestacdo Continuada (BPC), da Lei Organica da Assisténcia Social (LOAS).

Essa modalidade é destinada ao idoso ou a pessoa com deficiéncia com impedimento de
natureza fisica, mental, intelectual ou sensorial, com renda por pessoa do grupo familiar
inferior a ¥ do salario minimo atual. O valor é de um salario minimo. A deficiéncia também
deve ser comprovada pela Pericia Médica do INSS e pelo Servigo Social. Também ha o
acréscimo de 25% caso haja necessidade de cuidador (BRASIL, 2017).

As Doencas Cronicas Nao-Transmissiveis (DCNTSs) constituem a principal causa de
aposentadorias por invalidez. As principais doencas sdo as osteomusculares, cardiovasculares,
transtornos mentais/ comportamentais e as neoplasias, respectivamente (GASS,
DEXHEIMER, LAWISCH, 2017).

Apesar da existéncia desses direitos, o falcémico nem sempre possui acesso a essas
informacBes ou tem a concessdo do beneficio aprovada. No estudo realizado entre 2006 e
2007 em Belo Horizonte por Pereira S. A. S. e colaboradores, com 400 pacientes da
HEMOMINAS, observou-se que 1/3 dos pacientes analisados ndo recebiam nenhuma forma
de beneficio social.

Um estudo realizado no Reino Unido a esse respeito mostrou que as dificuldades
profissionais e a sensacdo de inseguranca no emprego, enfrentadas pelo paciente falciforme,
também estdo presentes em paises mais desenvolvidos.

Em Cuba, na década de 1990, outro estudo mostrou, em contrapartida, que um trabalho
de orientacdo e preparo para a inclusdo do portador no mercado de trabalho, com suas devidas
limitacGes, pode mudar a realidade dessas pessoas (PEREIRA et al, 2013).

Aqui no Brasil, ainda ndo existe um programa que auxilie a inclusdo do portador de DF
no mercado de trabalho.

Em junho de 2010, o deputado Guilherme Campos (DEM-SP) apresentou o Projeto de
Lei 7561/10 que alterava a Lei dos Planos de Beneficios da Previdéncia Social (Lei 8.213/91)

para conceder o direito a preenchimento de 2% a 5% dos postos de trabalho de uma empresa
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aos portadores de anemia falciforme, semelhante ao que ocorre com os deficientes. No
entanto, esse projeto ainda estd em tramitagdo (BRASIL, 2010).

Em setembro de 2018, também foi elaborado o Projeto de Lei 9.982/18, pelo deputado
Elizeu Dionizio (PSB-MS), com a proposta de ampliar outros direitos dos portadores de
deficiéncias para os portadores da Doenca Falciforme.

Entre os beneficios que serdo assegurados a essas pessoas estdo a Isencdo do imposto
sobre Produtos Industrualizados (IPI) e do Imposto sobre Operagdes Financeiras (I0OF), além
da autorizacgdo para saque do Fundo de Garantia do Tempo de Servico (FGTS). Essa proposta
leva em consideracdo o baixo nivel socioeconémico do portador de anemia falciforme
brasileiro, ja evidente em estudos nacionais. Esse projeto também ainda estd em tramitacao
(BRASIL, 2018).

Essa dificuldade de estabilidade no emprego e de renda gera varias dificuldades para o
paciente da anemia falciforme, uma delas € a dificuldade de deslocamento. O transporte para
0s centros de saude é fundamental para o paciente, que deve realiza-lo regularmente, e, muitas
vezes, seus locais de moradia s&o distantes dos centros de referéncia da doenga.

A concessdo de passe livre nos transportes publicos, ou seja, a gratuidade para pessoas
selecionadas, serve para amenizar essa dificuldade. No entanto, ndo existe uma lei que
regulamente esse beneficio para todo o pais, de modo que alguns municipios a possuem e
outros ndo. Em Sergipe, esse tipo de paciente ndo possui esse direito, restrito aos deficientes
motores e visuais (BRASIL, 2017).

Um estudo sobre caracteristicas demograficas e socioeconémicas do paciente falciforme
no estado do Rio Grande do Norte, realizado entre 2011 e 2013, mostrou que 0s pacientes
pesquisados eram predominantemente jovens, autodeclarados mulatos, residiam longe dos
centros de referéncia, tinham baixa escolaridade e nivel socioecondmico.

A maioria deles também relatou dificuldade de obtencdo de medicamentos e de
transporte aos centros de referéncia para tratamento (FERNANDES et al, 2015). O estado do
Rio Grande do Norte também concede passe livre aos portadores de deficiéncia de baixa
renda e incapacitados para o trabalho, mas nao especificamente para os portadores de anemia
falciforme, de acordo com o art. 1° da Lei n°® 185/2001 (BRASIL, 2001).

2.2.5— Aspectos psicologicos

Diante de todas essas dificuldades de inicio prematuro na vida dos portadores da anemia

falciforme e suas consequéncias logisticas de afastamento de vinculos sociais, além da baixa



32

perspectiva de melhora, uma vez que a possibilidade de cura esta distante, o paciente com
essa patologia possui também risco aumentado para baixa autoestima e depressao.

Toda doenca crbnica é considerada um fator de risco para a depressdo e a anemia
falciforme, além dessa razdo, possui peculiaridades que favorecem o aparecimento dessa
doenca. Estima-se que 18% a 44% dos falcémicos tenham evoluido com depressdo, nimero
semelhante em outras patologias cronicas (BARRETO, CIPOLOTTI, 2011).

Em contrapartida, o diagnostico de depressdo piora o prognostico da anemia falciforme,
uma vez que diminui o limiar de toleréncia para a dor e reduz a capacidade de resiliéncia do
individuo, tornando mais dificil suportar as crises algicas e enfrentar a doenca. As
consequéncias s&o o maior nimero de internagdes, ndo adesdo ao tratamento, ou seja, piora
clinica e risco de suicidio.

Um estudo realizado com 79 pacientes elegiveis com idades entre 7 e 17 anos, entre
2010 e 2011, no ambulatério de Hematologia Pediatrica do Hospital Universitario de Sergipe,
evidenciou que havia maior insatisfagdo com o préoprio corpo e maior comportamento de
esquiva social em adolescentes e criancas do grupo da anemia falciforme, quando comparado
ao grupo controle. Outros dados importantes desse estudo foram o de pior rendimento
académico entre os participantes, baixa escolaridade e alto desemprego dos cuidadores —
68,6% ndo possuiam ensino fundamental completo e 47,3% ndo exerciam atividade
remunerada, e recebimento de auxilio-doenca por 53,9% dos entrevistados (BARRETO,
CIPOLOTTI, 2011).

Desse modo, a depressdo prejudica a pratica de autocuidado necessarios para esse tipo
de paciente, sobretudo na adolescéncia. O autocuidado consiste na conquista da autonomia, da
adaptacdo a doenca, no seguimento das orientacdes médicas, na responsabilidade com a
propria satde. Isso inclui o uso das medicac6es, cuidados com a hidratacdo, com a exposicao
a temperaturas extremas e com os exercicios fisicos de alto impacto.

Os fatores que prejudicam as praticas do autocuidado estdo nos dominios
comportamental, sociocultural e psicossocial. Logo, o baixo nivel socioeconémico, a auséncia
de apoio social e a auséncia de crencas podem constituir barreiras para esse comportamento.

Nesse sentido, os profissionais que lidam com esse tipo de paciente devem trabalhar o
“empoderamento” deste e guia-lo nessa fase de aprendizado, para compartilhar o cuidado.
Uma medida que deve ser incentivada por eles é o conhecimento da patologia por parte do
doente. Participantes de um estudo realizado no estado da Bahia mostraram-se mais dispostos
a atuarem positivamente em sua salde ao possuirem acesso a informag6es sobre a sua doenca
(CECILIO et al, 2018).
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Outro estudo realizado no ano de 2015 chegou a conclusdo de que a falta de
conhecimento sobre os efeitos da Hidroxiureia prejudicava a sua adesao entre os jovens. Os
pacientes que faziam uso irregular da medicacdo relatavam esquecimento, medo dos efeitos
colaterais e desconheciam a real gravidade da doenga se néo tratada (BADAWI et al, 2017).

O impacto na salide mental desses pacientes, sem ddvida, interfere na sua saude fisica e
no seu desenvolvimento pessoal. Essa conclusdo esta presente em diversos estudos sobre a
doenca e é descrito no Manual de Eventos Agudos em Doenca Falciforme do Ministério da
Saude, elaborado em 2009:

Séo frequentes as manifestacOes psicoldgicas adversas proprias de doengas cronicas,
tais como baixa autoestima, agravada pela situacdo socioeconémica desprivilegiada
da maioria dos pacientes, o que lhes acarreta frequentes dificuldades, principalmente
na escola e no trabalho (BRASIL, 2009).

Um fator protetor para essas manifestacOes € a religiosidade/espiritualidade. Uma
pesquisa realizada com pacientes renais cronicos observou que nesses pacientes a atitude
religiosa levou a melhores resultados nos dominios do questionario WHOQOL-bref: relacdes
sociais, psicologico, nivel de independéncia e ambiental. O que levou a conclusdo de que esse
aspecto da vida do paciente melhora a sua qualidade de vida por contribuir com conforto e
aceitacdo da doenca (NEPOMUCENO et al, 2014).

Essa conclusdo pode ser generalizada aos pacientes de doencgas cronicas, 0 que inclui a
anemia falciforme. Mas também ja é descrito na literatura esses mesmos resultados para o
paciente da DF. A religiosidade e espiritualidade tém sido interpretadas como uma forma de
lidar com o estresse, 0 que causa melhora da saude fisica e mental, tdo afetas na anemia
falciforme (FELIX, SOUZA, RIBEIRO, 2010).
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3. NORMAS DE PUBLICACAO

HEMATOLOGY, TRANSFUSION AND CELL THERAPY

Tipos de artigo

A revista publica as seguintes secOes: Artigo Original, Artigo Especial, Artigo de
Revisdo, Artigo de Atualizacdo, Relato de Caso, Carta ao Editor, Imagem em Hematologia
Clinica, Editorial, Comentario Cientifico e Qual a Evidéncia, podendo a qualquer momento
publicar outro tipo de informacéo de interesse da comunidade hematolégica.

« Artigo Original: com o objetivo de publicar os resultados de uma pesquisa cientifica, deve
ser original e conter as seguintes subdivisdes: Introducdo, Objetivo(s), Método(s),
Resultado(s), Discussdo, Conclusdo(des) e Referéncias. O trabalho deve ter no maximo
4.000 palavras (incluindo as referéncias); até seis autores; até sete tabelas, ilustracdes e
fotos; e conter até 30 referéncias.

e Artigo Especial: deve ter a mesma estrutura de um artigo original, porém podem ser
reclassificados pelo Editor, dependendo de sua importancia.

« Artigo de Reviséo: revisdes narrativas abordando um tema de importancia para a area. Deve
ter até 5.000 palavras (incluindo as referéncias); até sete tabelas, ilustracdes e fotos; e no
maximo 60 referéncias.

« Artigo de Atualizagdo: sobre um tema, um método, um tratamento etc., devendo conter um
breve historico do tema, seu estado atual de conhecimento e as motivacbes do trabalho,
métodos de estudo (fontes de consulta, critérios de selecdo), hipoteses, linhas de estudo etc.
Critérios idénticos ao de um artigo de revisdo.

« Relato de Caso: deve conter introducdo, com breve revisdo da literatura, relato do caso, os
resultados importantes para o diagndstico (se houver), evolucdo, discussdo, conclusdo e
referéncias. Devera ter no maximo 1.800 palavras; até duas tabelas, ilustracdes e fotos; até
quatro autores; e 10 referéncias.

e Carta ao Editor: maximo de 1.000 palavras (incluindo referéncias), até trés autores e duas
ilustracdes.

eImagem em Hematologia Clinica: maximo de 100 palavras; até trés autores e trés
referéncias.

» Comentario Cientifico: s6 sera aceito por convite do Editor, que orientara sobre a forma de

envio do manuscrito.
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Idioma

Todos 0s manuscritos devem ser submetidos em inglés.
Check-list para submisséo

Vocé pode usar esta lista para fazer um check-list final do seu artigo antes de envia-lo
para avaliacdo pela revista. Por favor, verifiqgue a segdo relevante nestas Instrucdes aos
Autores para obter mais detalhes.

Certifique-se de que 0s seguintes itens estdo presentes: um autor foi designado como o
autor para correspondéncia, incluindo-se seus detalhes de contato: e-mail e endereco postal
completo.

Todos os arquivos necessarios foram carregados no sistema: manuscrito; palavras-
chave (quando necessario); todas as figuras (incluindo suas legendas); todas as tabelas
(incluindo titulos, descricdo, notas de rodapé). Certifique-se de que todas citacOes a figuras e
tabelas no texto correspondem aos arquivos enviados; arquivos suplementares (quando
necessario).

Consideracdes adicionais: certifique-se de revisar a gramatica e ortografia; confirme se
todas as referéncias mencionadas na secdo Referéncias sdo citadas no texto, e vice-versa;
garanta que tenha sido obtida permissdo para uso de material protegido por direitos autorais
de outras fontes (incluindo a Internet); confira se foram feitas declaraces de conflitos de
interesse relevantes; revise novamente as politicas da revista detalhadas nestas instrucdes.

Para mais informagdes, visite 0 nosso Centro de suporte.

ANTES DE COMECAR

Etica em publicacao cientifica

Por favor, acesse nossas paginas informativas sobre Etica em publicacio cientifica e

Diretrizes éticas para publicacdo em revistas cientificas.

Direitos humanos e de animais
Caso a pesquisa envolva seres humanos, o autor deve garantir que o trabalho foi

realizado de acordo com o Cédigo de Etica da World Medical Association (Declaration of

Helsinki). De com os Requerimentos aos manuscritos submetidos a revistas biomédicas, 0s

autores devem incluir no manuscrito uma declaracao de foi obtido consentimento informado
para experimentos envolvendo seres humanos. O direito a privacidade, nesse caso, também
deve ser observado.

No caso de trabalhos envolvendo experimentacdo animal, os autores devem indicar na
secdo Métodos que foram seguidas as normas contidas no CIOMS (Council for International

Organization of Medical Sciences) Ethical Code for Animal Experimentation (WHO
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Chronicle 1985; 39(2):51-6) e os preceitos do Colégio Brasileiro de Experimentacdo Animal -

COBEA. Deverao completar a “Declaragdo dos Direitos do Homem e Animal 1985;”.

Declaragéo de conflito de interesses

Todos os autores devem divulgar quaisquer relagdes financeiras e pessoais com outras
pessoas ou organizacdes que possam influenciar de forma inadequada (viés) seu trabalho.
Exemplos de potenciais conflitos de interesse incluem empregos, consultorias, propriedade de
acOes, honorérios, testemunhos de peritos remunerados, pedidos de patentes/inscricGes e
subsidios ou outros tipos de financiamento. Caso ndo haja conflitos de interesse, por favor,

registre isso: “Conflitos de interesse: nenhum”. Mais informacdes.

Declaragéo de envio e verificagio

A submissdo de um manuscrito implica que o trabalho descrito ndo foi publicado
anteriormente (exceto sob a forma de resumo ou como parte de uma palestra ou tese
académica publicada, ou como pré-impressdo eletronica, consulte a segdo ‘Publicacdo

multipla, redundante ou concorrente’ de nossa politica de ética para mais informagdes), que

ndo esta sendo avaliado para publicacdo em outro lugar, que sua publicacdo foi aprovada por
todos os autores e tacita ou explicitamente pelas autoridades responsaveis onde o trabalho foi
realizado e que, se aceito, ndo serd publicado em outro lugar na mesma forma, em inglés ou
em qualquer outro idioma, inclusive eletronicamente, sem o consentimento por escrito do
detentor dos direitos autorais. Para verificar a originalidade do manuscrito, ele pode ser
verificado pelo servico de deteccdo de originalidade CrossCheck.
Colaboradores

Cada autor deve declarar sua contribuicdo individual para o manuscrito: todos os
autores devem ter participado ativamente da pesquisa e/ou da preparacdo do manuscritos, de
maneira que o papel de cada um deve ser descrito. A declaracdo de que todos os autores
aprovaram a versao final do manuscrito deve ser verdadeira e enviada durante a submisséo.
Autoria

Todos os autores devem ter contribuido de maneira substancial em todos os seguintes
aspectos: (1) concepc¢do e delineamento do estudo, ou aquisicdo de dados, ou analise e
interpretacdo de dados, (2) escrita do artigo ou revisdo critica do conteudo intelectual
relevante, (3) aprovacao final da versao a ser submetida.
Mudancas na autoria

Espera-se que os autores avaliem cuidadosamente a lista e a ordem dos autores antes

de submeter seu manuscrito e que fornecam a lista definitiva de autores no momento da
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submissé@o. Qualquer adi¢do, remocdo ou rearranjo de nomes de autores na lista de autoria
deve ser feita somente antes da aceitacdo do manuscrito e somente se aprovado pelo editor da
revista. Para solicitar tal alteracdo, o editor deve receber do autor para correspondéncia o
seguinte: (a) o motivo da mudanca na lista de autores e (b) confirmagéo por escrito (e-mail,
carta) de todos os autores concordando com a adi¢cdo, remocgdo ou rearranjo. No caso de
adicdo ou remocdo de autores, isso inclui a confirmacao do autor adicionado ou removido.
Somente em circunstancias excepcionais, o editor aceitara a adi¢éo, supressao ou rearranjo de
autores ap0s 0 manuscrito ter sido aceito. Enquanto o editor estiver avaliando o pedido, a
publicacdo do manuscrito permanecera suspensa. Se 0 manuscrito ja tiver sido publicado on-
line, qualquer solicitacdo aprovada pelo editor resultarda em uma retificacao.
Resultados de ensaios clinicos

De acordo com a posi¢do do International Committee of Medical Journal Editors
(ICMJE), a revista ndo aceitara os resultados publicados no mesmo registro de ensaios
clinicos no qual o registro primario seja uma publicacdo anterior se os resultados publicados
forem apresentados sob a forma de um breve resu- mo ou tabela estruturados (menos de 500
palavras). No entanto, a divulgacdo de resultados em outras circunstancias (por exemplo,
reunibes de investidores) € desencorajada e pode impedir a aceitagdo do manuscrito. Os
autores devem divulgar em sua totalidade as publicacdes em registros de resultados do mesmo
trabalho ou relacionados a ele.
Relatorios de ensaios clinicos

Ensaios controlados randomizados devem ser apresentados de acordo com as
diretrizes CONSORT. Na submissdo do manuscrito, os autores devem fornecer a lista de
verificacgdo CONSORT acompanhada de um fluxograma que mostre o progresso dos
pacientes ao longo do ensaio, incluindo recrutamento, inscri¢cdo, randomizacao, remocao e
conclusdo, e uma descricdo detalhada do procedimento de randomizacdo. A lista de

verificacdo CONSORT e 0 modelo do fluxograma estdo disponiveis on-line.

Registro de ensaios clinicos
A inclusdo em um registro pablico de ensaios clinicos € uma condi¢do para a
publicacdo de ensaios clinicos nesta revista, de acordo com as recomendacdes do

International Committee of Medical Journal Editors. Os ensaios devem ser registrados no

inicio ou antes da inclusdo dos pacientes. O namero de registro do ensaio clinico deve
ser incluido no fim do resumo do artigo. Um ensaio clinico € definido como qualquer estudo
de pesquisa que designe prospectivamente participantes humanos ou grupos de seres humanos

a uma ou mais intervengdes relacionadas & saude, para avaliar os efeitos dos desfechos de
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salde. As intervencgdes relacio- nadas a satde incluem qualquer intervencdo realizada para
modificar um desfecho biomédico ou relacionado a saude (por exemplo, farmacos,
procedimentos cirdrgicos, dispositivos, tratamentos comportamentais, in- tervencdes
alimentares e mudancgas nos procedimentos de cuidados). Os desfechos de saude incluem
quais- quer medidas biomédicas ou relacionadas a salude obtidas em pacientes ou
participantes, incluindo medidas farmacocinéticas e eventos adversos. Estudos puramente
observacionais (aqueles em que a designacdo da intervencdo médica ndo esta a critério do

investigador) ndo exigirdo registro.

Direitos autorais
Apbs a aceitacdo de um artigo, os autores devem assinar o Journal Publishing

Agreement (Acordo de Publicacdo de Artigo) (ver mais informacbes sobre esse item) de

forma a atribuir a Associacdo Brasileira de Hematologia, Hemoterapia e Terapia Celular
(ABHH) os direitos autorais do manuscrito e de quaisquer tabelas, ilustracbes ou outro
material submetido para publicagdo como parte do manuscrito (o “Artigo”) em todas as
formas e midias (ja conhecidas ou desenvolvidas posteriormente), em todo o mundo, em
todos os idiomas, por toda a duracdo dos direitos autorais, efetivando-se a partir do momento
em que o Artigo for aceito para publicacdo. Um e-mail serd enviado ao autor para
correspondéncia confirmando o recebimento do manuscrito junto com o Journal Publishing
Agreement ou um link para a verséo on-line desse acordo.
Direitos do autor

Como autor, vocé (ou seu empregador ou instituicdo) tem certos direitos de reuso do

seu trabalho. Mais informacdes.

A Elsevier apoia o compartilhamento responsavel

Descubra como vocé pode compartilhar sua pesquisa publicada nesta revista.

Papel da fonte de financiamento

Deve-se identificar quem forneceu apoio financeiro para a realizacdo da pesquisa e/ou
preparacdo do artigo e descrever brevemente o papel do(s) patrocinador(es), se houver, no
delineamento do estudo; na coleta, andlise e interpretacdo de dados; na redacdo do
manuscrito; e na decisdo de enviar o artigo para publicacdo. Se a fonte (ou fontes) de
financiamento ndo teve (ou tiveram) tal participacdo, isso deve ser mencionado.
Acesso aberto

Esta revista € uma revista revisada por pares, de acesso aberto subsidiado pela

Associacédo Brasileira de Hematologia, Hemoterapia e Terapia Celular (ABHH), que arca com
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0s custos de publicacdo da revista. Os autores ndo precisam pagar qualquer Taxa para
Processamento de Artigo (APC — Article Processing Charge) ou Taxa de Publicacdo de
Acesso Aberto.

A permissao de reuso ¢ definida pela seguinte licenca Creative Commons:
Creative Commons Attribution-NonCommercial-NoDerivs (CC BY-NC-ND)

Para fins ndo comerciais, permite que outros distribuam e copiem o artigo, e o incluam em um
trabalho coletivo (como uma antologia), desde que se dé crédito ao(s) autor(es) e desde que
ndo se altere ou modifique o artigo.

Elsevier Publishing Campus

O Elsevier Publishing Campus (www.publishingcampus.com) é uma plataforma

online que oferece palestras gratuitas, treinamento interativo e conselhos profissionais para
apoia-lo na publicacdo de sua pesquisa. A secdo College of Skills oferece modulos sobre
como preparar, escrever e estruturar seu artigo e explica como os editores analisardo o seu
artigo quando ele for submetido para publicacdo. Use esses recursos para garantir que sua
publicacdo seja a melhor possivel.
Idioma (uso e servicos de edicao)

Por favor, escreva o seu texto em inglés de boa qualidade (britanico ou americano,
mas ndo uma mistura deles). Os autores que sentirem necessidade de edi¢cdo do manuscrito na
lingua inglesa, para eliminar possiveis erros gramaticais ou ortograficos de forma a atender a

demanda do correto uso do inglés cientifico, podem contratar o Servico de Edicdo da Lingua

Inglesa disponivel no WebShop da Elsevier.
Consentimento informado e detalhes do paciente

Estudos envolvendo pacientes ou voluntarios requerem a aprovacao do comité de ética
e o consentimento informado, que devem ser documentados no artigo. Consentimentos,
permissdes e desobrigacdes pertinentes devem ser obtidos sempre que um autor desejar
incluir detalhes de casos ou outras informacGes pessoais ou imagens de pacientes e de
quaisquer outros individuos em uma publicacdo da Elsevier. Os consentimentos por escrito
devem ser mantidos pelo autor e coOpias dos consentimentos ou provas de que tais
consentimentos foram obtidos devem ser fornecidos a Elsevier mediante solicitacdo. Para

mais informacoes, reveja a Politica da Elsevier sobre uso de imagens ou informacdes pessoais

de pacientes ou outros individuos. A menos gque vocé tenha permissdo por escrito do paciente

(ou, se for o caso, dos parentes mais proximos ou tutores), os detalhes pessoais de qualquer
paciente incluido em qualquer parte do artigop e em qualquer material complementar

(incluindo todas as ilustracdes e videos) devem ser removidos antes da submisséo.
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Submisséo

Nosso sistema de submissdo on-line é um guia passo-a-passo dos procedimentos para
insercdo dos detalhes do seu manuscrito e para o upload de seus arquivos. O sistema converte
0s arquivos de seu artigo em um Unico arquivo PDF usado no processo de revisdo por pares
(peer-review). Arquivos editaveis (por exemplo, Word, LaTeX) sdo necessarios para compor
seu manuscrito para publicacdo final. Toda a correspondéncia, incluindo a notificacdo da
decisdo do Editor e os pedidos de revisdo sdo enviados por e-mail. Por favor, envie seu

manuscrito por meio do site: https://ees.elsevier.com/htct.
PREPARACAO
Revisdo por pares (peer review) duplo-cega
Esta revista opera com o sistema de revisdo por pares duplo-cega, o que significa que

0S pareceristas ndo tém acesso as informacdes dos autores e vice-versa. Mais informacdes

estdo disponiveis em nosso site. Para facilitar o processo, devem-se incluir separadamente os
seguintes arquivos:

Pagina de abertura (com detalhes do autor): deve incluir o titulo, os nomes dos
autores, as afiliacdes, os agradecimentos e qualquer declaracdo de conflito de interesse, e 0
endereco completo do autor para correspondéncia, incluindo um endereco de e-mail.

Manuscrito cego (sem detalhes do autor): o corpo principal do artigo (incluindo
referéncias, figuras, tabelas e quaisquer agradecimentos) ndo deve incluir nenhuma
identificacdo, como os nomes ou as afiliagdes dos autores.

Uso do processador de texto

E importante que o arquivo seja salvo no formato original do processador de texto
utilizado. O texto deve estar em formato de coluna Unica. Mantenha o layout do texto o mais
simples possivel. A maioria dos cddigos de formatacdo serd removida e substituida no
processamento do artigo. Em particular, ndo use as op¢des do processador de texto para
justificar texto ou hifenizar palavras. Destaques como negrito, italico, subscrito, sobrescrito,
etc. podem ser usados. Ao preparar tabelas, se vocé estiver usando uma grade na criacdo das
tabelas, use apenas uma grade para cada tabela individualmente, e ndo uma grade para cada
linha. Se nenhuma grade for utilizada, use a tabulagéo, e ndo espacos, para alinhar as colunas.
O texto eletronico deve ser preparado de forma muito semelhante ao dos manuscritos

convencionais (veja também o Guia para publicar com a Elsevier). Observe que 0s arquivos

de origem das figuras, das tabelas e dos graficos serdo necessarios, independentemente se

voceé ird embuti-los ou ndo no texto. Veja também a sec¢do sobre imagens eletronicas.
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Para evitar erros desnecessarios, ¢ aconselhavel usar as fungdes “verificacdo
ortografica” e “verificacdo gramatical” do seu processador de texto.
Estrutura do artigo
Subdivisdo — se¢bes ndo numeradas
Divida seu manuscrito em sec¢des claras. Cada subsecéo deve ter um titulo préprio, que
aparecerd um uma linha separada. As subsecdes devem ser usadas ao maximo quando houver
menc&o a outras partes do mesmo manuscrito: faca referéncia ao titulo da subse¢do em vez de
escrever apenas “anteriormente”, por exemplo.
Introducéo
Declare os objetivos do trabalho e contextualize-os, evitando fazer uma revisdo muito
detalhada da literatura e resumir os resultados.
Material e métodos
Descreva em detalhes os métodos empregados para que eles possam ser reproduzidos.
Métodos ja publicados devem ser indicados por uma referéncia bibliografica: apenas as
modificagOes relevantes devem ser explicitadas, neste caso.
Resultados
Os resultados devem ser apresentados de maneira clara e concisa.
Discusséo
Deve explorar o significado dos resultados do trabalho, e ndo simplesmente repeti-los.
Uma secdo com- binada de Resultados e Discussdo pode, muitas vezes, ser apropriada. Evite
0 excesso de citacdes e de discussdo da literatura.
Conclustes
As principais conclusdes do estudo podem ser apresentadas em uma breve secdo de
conclusdes, que pode ser uma secdo por si s6 ou uma subsecdo da Discussdo ou dos
Resultados.
Informacdes essenciais para a pagina de abertura
e Titulo: Deve ser conciso e informativo. Os titulos costumam ser usados em sistemas de busca
de informacdes. Sempre que possivel, evite abreviacdes e formulas.
«Nomes dos autores e afiliacbes: Apresente de maneira clara e precisa 0S nomes e 0S
sobrenomes de cada de autores, verificando a grafia correta de cada um. Explicite o endereco
da afiliacdo dos autores abaixo dos nomes. Indique todas as afiliacdes por meio de letras
minusculas sobrescritas ap6s 0 nome de cada autor e antes de cada afiliacdo. Apresente o
endereco de cada afiliacdo, incluindo cidade, estado e pais, além do e-mail de cada autor. As

afiliacbes de cada autor devem ser apresentadas em ordem decrescente de hierarquia (p.ex.
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Harvard University, Harvard Business School, Boston, USA) e devem ser escritas conforme
registrado na lingua do pais de origem (p.ex. Université Paris-Sorbonne; Harvard University,
Universidade de S&o Paulo).
e Autor para correspondéncia: Indique claramente quem lidara com todas as trocas mensagens
em todas as etapas de avaliacdo, producdo e pos-publicacdo. Assegure-se de que o e-mail
informado esteja correto e de que os contatos do autor para correspondéncia estejam
atualizados.
« Endereco atual/permanente: Se um autor se mudou apds o trabalho descrito no artigo ter sido
feito, ou se era um pesquisador-visitante na época, um endereco atual (ou endereco
permanente) deve ser indicado em nota de rodapé vinculada ao nome do autor. O endere¢o no
qual o autor de fato realizou o trabalho deve ser mantido como o principal endereco de
afiliacdo. Numerais sobrescritos devem ser usados para essas notas.
Resumo
E obrigatério o envio de um resumo conciso, de ndo mais que 250 palavras. Para os
artigos originais, os mesmos devem ser estruturados, destacando o(s) objetivo(s) do estudo,
método(s), resultado(s) e a(s) conclusdo(des). Para as demais categorias de artigos, o resumo
ndo necessita ser estruturado, porém deve conter as informacdes importantes para
reconhecimento do valor do trabalho. Em ensaios clinicos, ao fim do resumo deve-se indicar o
namero de registro onde o trabalho estd cadastrado. Abreviacbes ndo padronizadas e
incomuns devem ser definidas em sua primeira mencgao no resumo em si.
O resumo deve indicar de forma breve o objetivo da pesquisa, 0s principais resultados
e as conclus6es mais importantes. Um resumo é frequentemente apresentado separadamente
do artigo, por isso deve ser capaz de ser compreendido sozinho. Por esse motivo, as
referéncias devem ser evitadas, mas, se necessario, cite o(s) autor(es) e ano(s).
Palavras-chave
Imediatamente ap6s o resumo, forneca um méaximo de 5 palavras-chave, que definam
o tema do trabalho. Por favor, utilize os termos listados no Medical Subject Headings

(MeSH), disponiveis em http:// www.nlm.nih.gov/mesh/ meshhome.html. Evite termos gerais

e plurais e multiplos conceitos (evite, por exemplo, ‘e’, ‘de’). Use poucas abreviagdes: apenas
aquelas firmemente estabelecidas no campo de pesquisa podem ser escolhidas. Essas
palavras-chave serdo usadas para fins de indexacao.
Abreviacoes

Defina abreviacfes que ndo sejam padronizadas na area de conhecimento em uma nota

de rodapé na primeira pagina do artigo. Abreviacdes que sejam extremamente necessarias no
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resumo devem ser definidas em sua primeira men¢do ali, bem como no rodapé. Garanta a
consisténcia das abreviacgdes ao longo de todo o artigo.
Agradecimentos

Agrupe os agradecimentos em uma secdo separada ao fim do artigo antes das
referéncias e, portanto, ndo os inclua na pagina de abertura, como uma nota de rodapé para o
titulo ou de outra forma. Liste aqui os individuos que ajudaram a pesquisa de algum modo
(por exemplo, fornecendo ajuda linguistica, assisténcia escrita ou prova de leitura do artigo,
etc.).

Formatando as fontes de financiamento

Liste as fontes de financiamento usando a forma padréo para facilitar o cumprimento

dos requisitos do financiador:
Financiamento: Esse trabalho recebeu financiamento do National Institutes of Health
[nimeros dos fi- nanciamentos xxxx, yyyy]; the Bill & Melinda Gates Foundation, Seattle,
WA [nGmero do financiamento zzzz]; e dos United States Institutes of Peace [nimero do
financiamento aaaa.

N&o € necessario incluir descricdes detalhadas sobre o programa ou tipo de
financiamento e prémios. Quando a verba recebida é parte de um financiamento maior ou de
outros recursos disponiveis para uma universidade, faculdade ou outra instituicdo de pesquisa,
cite o nome do instituto ou organizacdo que forneceu o financiamento.

Se nenhum financiamento foi fornecido para a pesquisa, inclua a seguinte frase:
Unidades

Siga as regras e convencgdes internacionalmente aceitas: use o sistema internacional
(S1) de unidades. Se outras unidades forem mencionadas, forneca seu equivalente em Sl.
Notas de rodapé

Notas de rodapé devem ser pouco usadas. Numere-as de maneira consistente ao longo
do artigo. Muitos processadores de texto incluem as notas de rodapé no meio do texto, e esta
ferramenta pode ser usada. Se esse ndo for o caso, por favor, indique em que posi¢do do texto
deve entrar a chamada para a nota de rodapé e apresente a nota em si separadamente, ao fim
do texto.

Imagens
Manipulacéo de imagens

Embora seja aceito que os autores as vezes precisem manipular imagens para obter

maior clareza, a manipulacdo para fins de dolo ou fraude serd vista como abuso ético

cientifico e sera tratada de acordo. Para imagens gréaficas, esta revista aplica a seguinte
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politica: nenhum recurso especifico pode ser aprimorado, obscurecido, movido, removido ou
introduzido em uma imagem. Os ajustes de brilho, contraste ou equilibrio de cores sdo
aceitaveis se, e enquanto ndo obscurecerem ou eliminarem qualquer informacdo presente no
original. Os ajustes ndo lineares (por exemplo, alterac6es nas configuracfes de gama) devem
ser divulgados na legenda da figura.
Imagens eletrénicas Pontos gerais

« Certifique-se de usar letras uniformes e de ajustar as dimensdes da sua imagem original.

« Fontes sugeridas: Arial (ou Helvetica), Times New Roman (ou Times), Symbol, Courier.

» Numere as ilustracdes de acordo com a sequéncia em que aparecem no texto.

» Use uma convencdo légica para nomear seus arquivos de ilustracées.

« Envie legenda para cada uma das ilustragoes.

e Envie as ilustragdes em um tamanho préximo ao que se deseja publicar.

« Envie cada ilustragdo em um arquivo em separado.

Um guia detalhado sobre imagens eletronicas esta disponivel.

Vocé é convidado a visitar este site; alguns trechos das informacgdes detalhadas séo fornecidos
aqui.

Formatos

« Se as suas imagens eletrénicas forem criadas em um aplicativo do Microsoft Office (Word,
PowerPoint, Excel), fornega “como estd” no formato de documento original.

e Independentemente do aplicativo utilizado que ndo seja o Microsoft Office, quando sua
imagem eletronica for finalizada, utilize “Salvar como” ou converta as imagens para um dos
seguintes formatos (observe os requisitos de resolucdo para desenhos em linha continua,
meio-tom e combinacGes de desenho/ meio-tom descritos a seguir).

EPS (ou PDF): Desenhos vetoriais, incorporar todas as fontes utilizadas.

TIFF (ou JPEG): Fotografias em cores ou em tons de cinza (meios-tons), mantenha um
minimo de 300 dpi. TIFF (ou JPEG): Desenho de linha de bitmap (pixels pretos e brancos
puros), mantenha um minimo de 1000 dpi.

TIFF (ou JPEG): Combinacgtes de linha de bitmap/meio-tom (colorido ou escala de cinza),
mantenha um minimo de 500 dpi.

Por favor néo:

« Forneca arquivos otimizados para o uso da tela (por exemplo, GIF, BMP, PICT, WPG); esses
formatos tipicamente tém um baixo nimero de pixels e um conjunto limitado de cores;

« Fornega arquivos com resolugdo muito baixa;

« Envie gréficos desproporcionalmente grandes para o conteudo.
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Imagens coloridas

Por favor certifique-se de que os arquivos de imagens estdo em um formato aceitavel
(TIFF [ou JPEG), EPS [ou PDF] ou arquivos do MS Office) e com a resolucdo correta. Se,
juntamente com o seu artigo aceito, vocé enviar figuras de cor utilizaveis, a Elsevier
assegurard, sem custo adicional, que essas figuras aparecerdo em cores on-line (por exemplo,
ScienceDirect e outros sites) independentemente de essas ilustracbes serem ou ndo
reproduzidas na versdo impressa.
Servigos de ilustracéo

O Elsevier’s WebShop oferece servi¢cos de ilustracdo aos autores que estdo se

preparando para enviar um manuscrito, mas estdo preocupados com a qualidade das imagens
gque acompanham o artigo. Os experientes ilustradores da Elsevier podem produzir imagens
cientificas, técnicas e de estilo medico, bem como uma gama completa de quadros, tabelas e
graficos. O “polimento” da imagem também estd disponivel; nossos ilustradores trabalham
suas imagens e as aprimoram para um padrdo profissional. Visite o site para saber mais a
respeito disso.
Legendas de figuras

Certifique-se de que cada figura tenha uma legenda. Forneca as legendas
separadamente, ndo anexadas as figuras. Uma legenda deve incluir um breve titulo (ndo na
figura em si) e uma descricdo da ilustracdo. Mantenha o texto curto nas ilustracdes
propriamente ditas, mas explique todos os simbolos e abreviagdes utilizados.
Tabelas

Por favor, envie as tabelas como texto editavel e ndo como imagem. As tabelas podem
ser colocadas ao lado do texto relevante no artigo, ou em paginas separadas no fim. Numere
as tabelas de forma consecutiva de acordo com sua ordem no texto e coloque as notas de
tabela abaixo do corpo da mesma. Seja moderado no uso das tabelas, e assegure-se de que 0s
dados apresentados nas mesmas ndo duplicam os resultados descritos em outro lugar no
artigo. Evite usar grades verticais e sombreamento nas células da tabelas.
Referéncias
Citacao no texto

Certifique-se de que todas as referéncias citadas no texto também estdo presentes na
lista de referén- cias (e vice-versa). Qualquer referéncia citada no resumo deve ser fornecida
na integra. Ndo recomenda- mos o uso de resultados ndo publicados e comunicacfes pessoais
na lista de referéncias, mas eles podem ser mencionados no texto. Se essas referéncias

estiverem incluidas na lista de referéncias, elas devem seguir o estilo de referéncia padrdo da


http://webshop.elsevier.com/illustrationservices

53

revista e devem incluir uma substituicdo da data de publicacio por “Resultados ndo
publicados” ou “Comunicacao pessoal”’. A citacdo de uma referéncia como in press implica
que o item foi aceito para publicagéo.

Links de referéncias

Maior exposicédo da pesquisa e revisao por pares de alta qualidade s&o asseguradas por
links on-line as fontes citadas. Para permitir-nos criar links para servicos de resumos e
indexagdo, como Scopus, Cros- sRef e PubMed, assegure-se de que os dados fornecidos nas
referéncias estdo corretos. Lembre-se que sobrenomes, titulos de revistas/livros, ano de
publicacdo e paginacdo incorretos podem impedir a criacdo de links. Ao copiar referéncias,
por favor tenha cuidado, porque as mesmas ja podem conter erros. O uso do DOl —
identificador de objeto digital (Digital Object Identifier) é encorajado.

Um DOI pode ser usado para citar e criar um link para artigos eletrénicos em que um
artigo esta in press e detalhes de citacdo completa ainda ndo sdo conhecidos, mas o artigo esta
disponivel on-line. O DOI nunca muda, entdo vocé pode usa-lo como um link permanente
para qualquer artigo eletrénico.

Um exemplo de uma citacdo usando um DOI para um artigo que ainda ndo foi
publicado é: VanDecar JC, Russo RM, James DE, Ambeh WB, Franke M. Aseismic
continuation of the Lesser Antilles slab beneath northeastern Venezuela. J Geoph Res. 2003.
https://doi.org/10.1029/2001JB000884. Por favor, observe que o formato dessas citacdes deve
seguir o mesmo estilo das demais referéncias no manuscrito.

Referéncias da web

A URL completa deve ser fornecida e a data em que a referéncia foi acessada pela
altima vez. Qualquer informacdo adicional, se conhecida (DOI, nomes de autores, datas,
referéncia a uma publicacdo-fonte etc.), também deve ser fornecida.

Referéncias de dados

Esta revista sugere que vocé cite conjuntos de dados subjacentes ou relevantes em seu
manuscrito citando-0s em seu texto e incluindo uma referéncia de dados em sua lista de
referéncias. As referéncias de dados devem incluir os seguintes elementos: nome(s) do(s)
autor(es), titulo do conjunto de dados, repositério de dados, versdo (quando disponivel), ano e
identificador persistente. Adicione [conjunto de dados] imediatamente antes da referéncia
para que possamos identifica-la corretamente como uma referéncia de dados. O identificador
[conjunto de dados] ndo aparecera no seu artigo publicado.

Referéncias & mesma edigdo especial
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Por favor, assegure-se de incluir as palavras “esta edicdo” a referéncias (e suas
citacOes no texto) feitas a qualquer outro artigo publicado na mesma edicéo especial.
Estilo de referéncias

Indique as referéncias por nimeros sobrescritos no texto. Os autores podem até ser
mencionados no corpo do texto, mas o nimero da referéncia deve ser sempre informado.
Numere as referéncias na lista- gem de acordo com a ordem em que aparecem no texto. A
formatacdo deve basear-se nos “Uniform Re- quirements for Manuscripts Submitted to
Biomedical Journals” propostos pelo International Committee of Medical Journal Editors
(atualizados em 2009) conforme exemplos a seguir: os titulos de periédicos deverdo ser
abreviados de acordo com o estilo apresentado pela List of Journals Indexed in Index Medi-
cus da National Library of Medicine (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez). Cite todos os

autores, se houver até seis e ap0s 0 sexto acrescente a expressao et al.
Exemplos de referéncias

« Artigos de periddicos: Padley DJ, Dietz AB, Gastineau DA. Sterility testing of hematopoietic
proge- nitor cell products: a single-institution series of culture-positive rates and successful
infusion of culture-positive products. Transfusion. 2007;47(4):636-43.

e Livros: Chalmers J. Clinician’s manual on blood pressure and stroke prevention. 3rd ed.
London: Scien- ce Press; 2002. 70 p.Richardson MD, Warnock DW. Fungal Infection
Diagnosis and Management. 2nd ed. Oxford: Blackwell Science Ltd; 1997.249 p.

« Capitulos de livros: F. Reyes. Lymphocyte differentiation. In P Solal-Céligny, N Brousse, F
Reyes, C_Gisselbrecht, B Coiffier. Non-Hodgkin’s Lymphomas. Paris: Editions Frison-
Roche; 1993. p.19-29.

e Anais: Souza AM, Vaz RS, Carvalho MB, Arai Y, Hamerschilak B. Prevaléncia de testes

soroldgicos relacionados a hepatitis B e ndo-A, ndo-B em doadores de sangue. In: 190

Congresso Brasileiro de Hemato- logia e Hemoterapia / 260 Congresso da Sociedade

Brasileira de Hematologia e Hemoterapia; 2003 Ago 6-9; Sdo Paulo, 2003. Anais. p.103.
eTeses: Sandes AF. Caracterizacdo imunofenotipica da diferenciacdo eritrocitaria,

granulocitica e mega- caridtica em pacientes com sindromes mielodisplasicas [thesis]. Sdo

Paulo: Universidade Federal de Séo Paulo; 2009. 126p.

Fonte para os titulos abreviados das revistas

O nome da revista cientifica deve ser abreviado de acordo com a Lista mundial de

titulos abreviados.
Video
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A Elsevier aceita material de video e sequéncias de animacao para apoiar e aprimorar
suas pesquisas cientificas. Os autores que tém arquivos de video ou animagdo que desejam
enviar com seu artigo sao fortemente encorajados a incluir links para estes dentro do corpo do
artigo. Isso pode ser feito da mesma maneira que uma figura ou tabela, referindo-se ao
contetdo de video ou animagdo e mostrando no corpo do texto onde ele deve ser colocado.
Todos os arquivos enviados devem ser devidamente identificados de modo que se relacionem
diretamente com o contetdo do arquivo de video. Para garantir que seu video ou material de
animagdo esteja apropriado para uso, por favor forneca os arquivos em um dos nossos
formatos de arquivo recomendados com um tamanho méaximo total de 150 MB. Qualquer
arquivo unico ndo deve exceder 50 MB. Os arquivos de video e animacdo fornecidos serdo
publicados on-line na versdo eletrénica do seu artigo nos produtos de web da Elsevier,
incluindo o ScienceDirect. Por favor forneca imagens estaticas com seus arquivos: Vocé pode
escolher qualquer quadro do video ou animacéo ou fazer uma imagem separada. Essa imagem
estatica sera usada em vez de icones padrdo, para personalizar o link para seus dados de

video. Para obter instrucbes mais detalhadas, visite nossas paginas de instruces de video.

Nota: uma vez que o video e a animacao ndo podem ser incorporados a versdo impressa da
revista, por favor forneca o texto para ambas as versdes eletronica e impressa para as partes
do artigo que se referem a esse conteudo.
Material suplementar

Materiais suplementares, como tabelas, imagens e clipes de som, podem ser
publicados com seu artigo para aprimora-lo. Os itens suplementares enviados sdo publicados
exatamente como sdo recebidos (arquivos do Excel ou PowerPoint aparecerdo dessa forma
on-line). Por favor, envie seu material junto com o artigo e forneca uma legenda concisa e
descritiva para cada arquivo suplementar. Se vocé deseja fazer alteracbes no material
suplementar durante qualquer etapa do processo, certifiqgue-se de fornecer um arquivo
atualizado. N&o anote quaisquer correces em uma versdao anterior. Por favor, desabilite a
op¢do “Controlar alteracdes” nos arquivos do Microsoft Office, pois estas aparecerdo na

versdo publicada. Para instrucdes mais detalhadas, visite nossa pagina de instrucdes para

arquivos de imagem e outras midias.

Dados de pesquisa

Esta revista incentiva e permite que vocé compartilne dados que suportem a
publicacdo de sua pesquisa onde for apropriado, e permite que vocé interligue os dados com
seus artigos publicados. Dados de pesquisa referem-se aos resultados de observagcdes ou

experimentacdo que validam os achados da pesquisa. Para facilitar a reprodutibilidade e o
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reuso dos dados, esta revista também o incentiva a compartilhar seu software, cédigo,
modelos, algoritmos, protocolos, métodos e outros materiais Uteis relacionados com o projeto.

A seguir sdo mostradas varias maneiras pelas quais vocé pode associar dados ao seu
artigo ou fazer uma declaracdo sobre a disponibilidade de seus dados ao enviar seu
manuscrito. Se estiver compartilnando dados de uma dessas maneiras, vocé é encorajado a
citar os dados em seu manuscrito ¢ na lista de referéncias. Consulte a se¢do “Referéncias”
para obter mais informagdes sobre a citacdo de dados. Para obter mais informacdes sobre o
depdsito, compartilhamento e uso de dados de pesquisa e outros materiais de pesquisa
relevantes, visite a pagina de Dados de Pesquisa.

Data linking

Se vocé disponibilizou seus dados de pesquisa em um repositério de dados, é possivel
vincular seu artigo diretamente ao conjunto de dados. A Elsevier colabora com uma série de
repositorios para vincular artigos no ScienceDirect a repositorios relevantes, dando aos
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RESUMO

A anemia falciforme é a hemoglobinopatia mais prevalente no Brasil. E
decorrente de mutacdo pontual que altera a molécula de hemoglobina e,
consequentemente, leva a fendmenos vaso-oclusivos, hemolise e isquemia. Esses danos
podem se manifestar de maneira crénica ou sob a forma de eventos agudos, 0s quais
exigem constantes internacdes e representam risco a vida. A principal causa de ida as
urgéncias é a crise algica de vaso-oclusdo e a que confere maior risco a vida é a
Sindrome Torécica Aguda. Para reducdo desses eventos, o tratamento da doenca é
baseado em medidas preventivas, utilizacdo da Hidroxiureia, transfusbes sanguineas
regulares e, menos frequentemente, transplante de células tronco, considerada a Unica
medida curativa para a doenca. No entanto, apesar do aumento da expectativa de vida
desses pacientes, secundario ao tratamento descrito, o paciente falcémico continua
acometido pelos impactos da doenca em diversos aspectos de sua vida, a exemplo da
escolaridade e ocupacdo, de modo que ela se apresenta como obstaculo para
crescimento pessoal e isto, por sua vez, tambem impede o controle adequado da doenca.
Desse modo, tendo em vista a prevaléncia da anemia falciforme em nosso meio e as
necessidades diferenciadas dessa populagcdo, 0 objetivo desse trabalho foi avaliar o
impacto nesses aspectos da qualidade de vida desses pacientes e despertar o interesse
para a modificacdo desse cenario. Para isso, foi aplicado um questionario aos pacientes
com anemia falciforme atendidos no Hemocentro de Sergipe de maio a julho de 2018.
Em nossa amostra, a maioria dos pacientes (55%) afirmou ndo possuir ocupacédo, 89%
possuia renda de até 1 salario minimo, 86% recebia beneficios sociais e a principal
causa de afastamento das suas atividades foi a dor, seguida do preconceito. A concluséo
dos proprios entrevistados foi a de que a auséncia de doenca levaria a uma melhor renda
(58%) e cerca de 90% dos pacientes indicaram que a anemia falciforme prejudica-os na
realizacdo de atividades. Diante desses dados, reitera-se o impacto da anemia falciforme
no cotidiano desses pacientes, devendo-se, portanto, considerar esses fatores no controle

da doenca.

Palavras-chave: Anemia; qualidade de vida; escolaridade; ocupagdo; questionario.
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ABSTRACT

Sickle cell anemia is the most prevalent hemoglobinopathy in Brazil. It is due to
a point mutation that changes the hemoglobin molecule and, consequently, leads to
vaso-occlusive phenomena, hemolysis and ischemia. These damages can manifest in a
chronic way or in the form of acute events, which require constant hospitalization and
are life-threatening. The main cause of urgency is the pain of vaso-occlusion and the
one that poses the greatest risk to life is Acute Thoracic Syndrome. To reduce these
events, treatment of the disease is based on preventive measures, use of Hydroxyurea,
regular blood transfusions and, less frequently, stem cell transplantation, considered the
only curative measure for the disease. However, despite the increase in the life
expectancy of these patients, secondary to the described treatment, the sickle cell patient
continues to suffer from the impacts of the disease in several aspects of his life, such as
schooling and occupation, so that he presents himself as an obstacle to personal growth,
and this, in turn, also prevents adequate control of the disease. Thus, in view of the
prevalence of sickle cell anemia in our country and the differential needs of this
population, the objective of this study was to evaluate the impact of these aspects on the
quality of life of these patients and to arouse interest in modifying this scenario. For
this, a questionnaire was applied to patients with sickle cell anemia attended at the
Blood Center of Sergipe from May to July 2018. In our sample, most patients (55%)
stated that they did not have occupation, 89% had income of up to 1 minimum wage ,
86% received social benefits and the main cause of withdrawal from their activities was
pain, followed by prejudice. The conclusion of the interviewees themselves was that the
absence of disease would lead to a better income (58%) and about 90% of the patients
indicated that sickle-cell anemia impairs them in carrying out activities. In view of these
data, the impact of sickle-cell anemia in the daily life of these patients is reiterated, and

these factors should be considered in the control of the disease.

Keywords: Anemia; quality of life; schooling; occupation; quiz.
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1. INTRODUCAO

A anemia falciforme é uma patologia causada por mutacdo que resulta em
homoglobinas com cadeia beta alterada, a hemoglobina S. A presenca dessa alteracdo
confere uma mudanca reversivel na forma do eritrocito quando desoxigenado, com
perda da configuracdo biconcava para a de foice, o que determina fendmenos de vaso-
oclusdo, anemia hemolitica, dor e lesdo de 6rgdos (WARE, 2017).

As principais manifestacGes clinicas da anemia falciforme sdo secundarias a esses
processos. Com o objetivo de diminuir essas complicagdes, sdo adotadas medidas como
a triagem neonatal — para diagnostico precoce -, profilaxia com penicilina, vacinagédo
contra pneumococo e influenza, transfusbes sanguineas regulares, tratamento com
hidroxiureia e outros. No entanto, a mortalidade na anemia falciforme ainda é alta entre
os adultos e a expectativa de vida desses pacientes €, em média, reduzida em 20 a 30
anos (KAWAR et al, 2018).

Além da mortalidade, a anemia falciforme é acompanhada de elevada morbidade,
que afeta sobremaneira a qualidade de vida do paciente falcémico. Segundo Asnani
(2009), “a doenga falciforme carrega uma enorme carga psicossocial que afeta o bem-
estar fisico, psicoldgico, social e ocupacional, bem como niveis de independéncia”.

Isso ocorre porque, como toda doenca crdonica, a anemia falciforme “demanda
tratamento continuo, de longa duracdo, exigindo cuidados permanentes” (MOREIRA et
al, 2014). Além dessa razdo, o paciente falcémico ainda enfrenta constantes admissdes
hospitalares durante a vida, devido aos eventos agudos que acompanham a doenca. Em
diversos estudos, a crise dolorosa, secundaria a obstru¢do da microcirculacdo, é
considerada a “principal causa de desestabilizacao fisica e emocional dos pacientes com
DF” (FREITAS et al, 2018).

Por esses motivos, o portador de anemia falciforme se ausenta constantemente de
suas atividades escolares e laborais, 0 que contribui para o prejuizo na sua qualidade de
vida, uma vez que o desemprego e a baixa escolaridade levam a uma renda mais baixa.

Desse modo, tendo em vista que as condi¢des sociais do paciente falcémico sao
influenciadas pela sua condi¢édo clinica e vice versa, somada a escassez desse tema na
literatura e por tratar-se de um problema de salude publica global, justifica-se a

necessidade de avaliar esse aspecto da qualidade de vida desses pacientes.
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2. MATERIAIS E METODOS

2.1. DOS SUJEITOS

Este estudo avaliou a percepcdo da qualidade de vida dos individuos portadores
de doenga falciforme acompanhados no Hemocentro de Sergipe (HEMOSE), com
énfase nos aspectos académicos e laborais. Tratou-se de um estudo observacional de
corte transversal cujos critérios de inclusdo para a amostra eram: pacientes com
diagnoéstico de anemia falciforme, atendidos no HEMOSE, maiores de 18 anos de idade,
cuja visita de seguimento ocorreu no periodo de coleta dos dados, maio a julho de 2018.
Os critérios de exclusdo eram: idade abaixo de 18 anos. Os pacientes incapazes de
responder o questionario sozinhos, contaram com a ajuda dos pesquisadores para fazé-

lo.

2.2. INSTRUMENTOS

Foi utilizado no inquérito o questionario SOBRE ABSENTEISMO ESCOLAR
E LABORAL EM PACIENTES COM ANEMIA FALCIFORME ACOMPANHADOS
EM HEMOCENTRO DO ESTADO DE SERGIPE, (Apéndice A). Tal questionario foi
elaborado para delinear o perfil sociodemografico do paciente com anemia falciforme,

com foco nos aspectos académicos e laborais. Possui 23 questdes de multiplas escolhas.

2.3. ESTATISTICA

Os dados coletados foram tabulados em planilha no Microsoft Excel®, onde
também foi realizada a andlise estatistica descritiva (médias, variacdo da média) e de

associacéo.

2.4, BIOETICA

O estudo foi submetido a0 Comité de Etica em Pesquisa (CEP-UFS), aprovado
sob o codigo CAAE 83515418.8.0000.5546, antes do inicio da aplicacdo dos
questionarios. Os pacientes foram abordados nos dias de consulta com hematologistas
ou de transfusbes de hemacias, no HEMOSE. Foram esclarecidos quanto aos objetivos

do trabalho, a metodologia e voluntariedade. Em seguida, receberam o termo de
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consentimento livre e esclarecido contendo todas as orientacfes ja passadas (Apéndice
B).

3. RESULTADOS
O questionario foi aplicado a 36 pacientes com auxilio dos pesquisadores. Na
amostra havia o predominio do sexo feminino (61%) e a média de idade foi de 36,6

anos com intervalo de 18 a 73 anos.

Tabela 1- Caracteristicas demograficas dos 36 portadores de anemia falciforme
atendidos no HEMOSE de maio a julho 2018

Variaveis N %
Sexo
Masculino 14 39%
Feminino 22 61%
Idade
18-35 18 50%
35-55 14 39%
56-75 4 11%
Cor
Pardo 21 58%
Negro 12 33%
Branco 3 8%
Amarelo/indigena 0 0
TOTAL 36 100%

Em relacdo a religido, 69% dos participantes afirmaram serem cristdos catolicos,
22% evangélicos e 8% negaram possuir religido. Nenhum deles marcou as opcoes
africana, espirita, budista ou ateu.

A maioria dos entrevistados tem a renda de até um salario minimo (89%), 17%
deles afirmaram receber entre 1 a 3 salarios minimos e nenhum deles marcou a op¢éo
acima de trés salarios minimos.

A maioria também disse receber beneficios sociais: 31 pacientes (86%). Desses,
26 apresentam uma renda abaixo de 1 salario minimo (83,9%).

Além disso, 58% deles acreditam que a auséncia da anemia falciforme levaria a

um aumento da renda, embora 14% deles deixaram a questdo sem resposta.
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No quesito escolaridade, dividimos as opg¢Ges em: nunca estudou, fundamental
incompleto, fundamental completo, médio incompleto, médio completo, superior
incompleto e superior completo, de acordo com o IBGE. As respostas de maior

frequéncia foram fundamental incompleto e médio completo (Figura 1):

Figura 1 — Nivel de escolaridade dos 36 pacientes de anemia falciforme
atendidos no HEMOSE de maio e julho de 2018.
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Em relacdo a ocupacdo dos entrevistados, cerca de 60% deles estavam sem

nenhuma atividade laboral no momento da pesquisa e 22% deles estudavam (Figura 2):

Figura 2- Atividade atual dos 36 pacientes de anemia falciforme atendidos no
HEMOSE de maio e julho de 2018.
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Cerca de 20% da amostra respondeu que deixou de fazer alguma atividade laboral
(trabalho) nos ultimos 90 dias (“Sim”). Essa questdo ndo restringia a resposta apenas
aqueles que afirmaram possuir alguma ocupac¢do na questéo anterior.

Entretanto, para 0s que responderam que nos Ultimos 90 dias se ausentaram de
suas atividades (“Sim”), a justificativa foi unanime: “Doen¢a”. Ninguém marcou as
opgdes “Vontade propria”, “Conclusao/Demissdao” ou “Outros”. Esse foi o mesmo
motivo para aqueles que deixaram de fazer as obrigacGes académicas nesse periodo,
mas apenas 2% deles responderam “Sim”.

Cerca de 90% dos pacientes indicaram que a anemia falciforme prejudica-os na

realizacdo de atividades. As principais razdes para estdo demonstradas na Figura 3:

Figura 3- Motivos de interferéncia em atividades, secundarios a anemia falciforme,

apontados pelos pacientes atendidos no HEMOSE em maio a julho de 2018.
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Em relacdo as constantes internacdes, 92% afirmou histérico desses episodios.
Os principais motivos foram: dor (57%), febre/infeccbes (16%), dispneia (14%), feridas
(2%) e outros (6%). A auséncia de resposta foi de 6%. (Tabela 2).

As razfes que mais levaram as urgéncias, independentemente de evoluirem para
internac6es, foram: dor (63%), dispneia (12%), febre (10%), feridas (8%), outros (6%) e
priapismo (2%). A auséncia de resposta também foi de 6% (Tabela 2). Nessas ocasides,

62% afirma que os profissionais de salde desconhecem a doenca e 0 seu manejo.
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Tabela 2 — Principais razbes para ida a urgéncia e principais razfes para

internacdes, segundo pacientes de anemia falciforme atendidos em maio a julho de

2018.

Razbes Atendimentos Internacdes
Dor 63% 57%
Dispneia 12% 14%

Febre 10% 16%
Feridas 8% 2%
Priapismo 2% *

Sem resposta 6% 6%
TOTAL 100% 100%

* Questao ndo possuia a op¢ao “Priapismo”

No ultimo ano, N=14 (39%) dos participantes

foram internados por

complicacbes da doenca. Desses, 7 deles (50%) possuem nivel de escolaridade até

ensino fundamental incompleto e 12 deles (85,7%) possuem renda abaixo de 1 salario

minimo. Os demais negaram (58%) internacdo no ultimo ano ou deixaram sem resposta

(3%).

Nesse mesmo periodo, 61% afirmaram ter recebido hemocomponentes. Todos

responderam essa questdo.

No final, os entrevistados foram questionados quanto as complicacdes crbnicas

da doenca que eles saibam possuir (Figura 3):

Figura 3- Complica¢fes da anemia falciforme que os pacientes atendidos no

HEMOSE em maio a julho de 2018 sabem possuir.
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Testou-se a associacdo das varidveis: idade, sexo, religido, escolaridade, renda,

beneficios sociais, atividades e numero de complicagdes com a historia de internacées

prévias. No entanto, nenhuma delas mostrou-se significativa no presente estudo.

Tabela 3- Relagdo entre internagdes prévias e outras variaveis dos portadores de anemia falciforme
atendidos no HEMOSE de maio a julho de 2018

Variaveis
Idade

Até 35 anos
Maiores de 35
anos

Sexo
Masculino
Feminino
Religido

Com religido
Sem religido
Escolaridade
< 9anos

> 9 anos
Beneficios sociais
Com beneficios
Sem beneficios
Renda

Até 1 SM

1-3 SM
Atividade
Trabalha/estuda
Nenhuma
Complicac0es
Menos de 3
Mais de 3

Sim

18 (54%)

15 (45%)

12 (36,3%)

21 (63,6%)

30 (90,9%)
3 (9%)

15 (45,4%)
18 (54,5%)

29 (87,9%)
4 (12,1%)

27 (81,8%)
6 (18,1%)

14 (43,75%)
18 (54,5%)

21 (63,6%)
12 (36,3%)

Nao

1 (33%)

2 (67%)

2 (67%)

1 (33%)

3 (100%)
0

1 (33%)
2 (67%)

2 (67%)
1 (33%)

3 (100%)
0

0
3 (100%)

2 (67%)
1 (33%)

Total

19 (52,8%)

17 (47,2%)

14 (38,9%)

22 (61,1%)

33 (91,7%)
3 (8,3%)

16 (44,4%)
20 (55,5%)

31 (86,1%)
5 (13,9%)

33 (91,7%)
3 (8,3%)

14 (38,9%)
21 (58,3%)

23 (63,9%)
13 (36,1%)

P=0,5929

P=10,5471

P=1

P=1

P=0,3704

P=0,2588

P=1
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4. DISCUSSAO

A expectativa de vida do paciente falcémico elevou-se nos dltimos anos em
razdo dos avangos no diagnostico, nas medidas de prevencdo de complicacbes e de
tratamento dessas'. No entanto, ndo se observou 0 mesmo impacto na qualidade de vida
(QV) desses pacientes, considerada inferior em comparagdo as pessoas sem a patologia2.

O doente falciforme enfrenta dificuldades com repercussdes nos aspectos fisico,
social, ocupacional e psicoldgico. As complicacdes da doenca, principalmente as crises
algicas de vaso-oclusdo, afastam o portador de suas atividades cotidianas de trabalho,
estudo e lazer, de maneira recorrente, razo essa para a reducdo da QV°. Observa-se,
portanto, que esses pacientes possuem baixa escolaridade e dificuldade em manter-se no
mercado de trabalho, 0 que aumenta a vulnerabilidade social e prejudica o controle da
doenca, uma vez que, o principal fator adquirido que contribui para a gravidade da
doenca é a condicéo financeira do portador *. Por essa razdo, & um tema recorrente na
literatura, com o objetivo de melhorar o controle dessa doenca, prevalente no pais,
inclusive em Sergipe.

Nesse estudo, verificou-se um predominio do sexo feminino, idade de 18 a 35
anos e cor parda. A maioria referiu possuir religido, sobretudo a catdlica. Tais
caracteristicas estdo em consonancia com alguns estudos que avaliaram essas variaveis
nessa populacdo-alvo, no entanto, na maioria deles ha maior prevaléncia da cor negra.
Além disso, ndo ha uma uniformidade em relacdo ao sexo, uma vez que ndo ha
influéncia do sexo nessa patologia *.

Em nosso estudo, a baixa escolaridade ndo foi muito evidente, embora 39%
deles afirmarem possuir ensino fundamental incompleto e nenhum afirmar ter estudado
até nivel superior completo. Na literatura, a baixa escolaridade estd em torno de 80 a
85% °. Ainda assim, a nossa amostra contém pacientes com nivel socioecondmico baixo
— 89% deles afirmam receber menos de um salario minimo.

Apenas 22% deles tinham atividades académicas, 17% trabalhavam, enquanto
55% negavam qualquer ocupacdo, 0 que mostra 0 quanto esses pacientes tém
dificuldades para o crescimento pessoal. Todos 0s que se ausentaram dessas atividades
nos ultimos 90 dias - 2% dos académicos e 20% dos que trabalhavam - justificaram o
absenteismo pela doenca.

Ainda nessa temadtica, os entrevistados escolheram as opg¢des “Dor” e

“Preconceito” como as mais importantes razoes de abandono de seus afazeres. De fato,
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como ja dito, as crises algicas configuram as principais causas de admissfes
hospitalares® e o preconceito um dos fatores de perda de oportunidades de trabalho, uma
vez que a ideia de a doenca exigir internacbes e consultas médicas frequentes,
desmotiva a contratacio desses pacientes pelos empregadores®

Sabe-se que uma das principais razGes para a baixa escolaridade nesse publico é
o grande nimero de internagdes devido as complicacdes agudas da doenca’. As crises
vaso-oclusivas sdo a principal causa para esses afastamentos, conforme € descrito na
literatura®. Em nossa amostra, essa raz&o permanece, sendo que 63% a escolheu como
principal motivacdo para admissdo nas urgéncias e 57% como principal causa de
internacdo. A segunda principal razdo foi a dispneia, também descrito na literatura de
maneira semelhante, ja que a Sindrome Torécica Aguda € a segunda mais frequente em
muitos estudos *

A concluséo dos préprios entrevistados foi a de que a auséncia de doenca levaria
a uma melhor renda (58%). Tendo em vista esse empecilho, o0 paciente com anemia
falciforme, muitas vezes, depende do recebimento de beneficios sociais de maneira
temporéria (auxilio-doenca) ou permanente (aposentadoria por invalidez ou Beneficio
de Prestacdo Continuada). Em nosso estudo, 86% disseram recebe-los.

As complicacdes cronicas da doenca estdo relacionadas ao comprometimento da
qualidade de vida, por isso abordamos esse ponto em nosso questionario®. Dentre as
complicacbes da doenca autodeclaradas pelos pacientes, a alteracdo dssea foi a mais
frequente. Segundo Almeida e Roberts (2005), “o envolvimento dsseo ¢ a manifestagdo
mais comum da doenga falciforme”, que ocorre de maneira aguda — nas crises de VOC-
ou na forma de sequelas da necrose avascular'®. Portanto, a escolha dessa opcéo pelos
entrevistados pode ter sido pela presenca de alterag¢fes cronicas ou nao.

A segunda principal complicacdo escolhida foi alteracdo visual. Nessa doenca
esses pacientes podem desenvolver retinopatia, principal morbidade dessa natureza. O
desenvolvimento dessas lesdes esta relacionada a falha na prevencdo®’. Esse é um
exemplo pratico de como as dificuldades de controle da doenca podem estar
relacionadas as condicBes socioecondmicas do doente, dificuldade de deslocamento
para os locais de consulta, falha no autocuidado ou orientacéo e, em contrapartida, essas

lesbes prejudicam o desempenho escolar ou laboral desses pacientes.
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Em relacdo as associacBes das variaveis com a presenca de internacdes prévias,
ndo foi encontrado relagéo significativa, isso pode ser explicado pelo reduzido tamanho
da amostra, o que pode prejudicar seus resultados'?.

5.  CONCLUSAO

A qualidade de vida do paciente da anemia falciforme sofre influéncia de diversas
variaveis, o que inclui o nivel de escolaridade - aspecto fundamental para as praticas do
autocuidado e inclusdo no mercado de trabalho — e a renda, considerada o principal fator
de risco adquirido para a falta de controle da doenca.

O absenteismo desses pacientes das suas ocupacdes deteriora a sua qualidade de
vida.

Nossa amostra contém resultados em consonancia com outras pesquisas, ainda que
tenha sido inadequada do ponto de vista de significancia estatistica em algumas
associagdes. No entanto, tendo em vista a prevaléncia elevada dessa doenca e da
qualidade de vida ruim desses pacientes, influenciada fortemente pelo baixo nivel de
escolaridade e baixa renda, faz-se necessario a continuacdo de estudos com essa

tematica.
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APENDICE A - QUESTIONARIO SOBRE ABSENTEISMO ESCOLAR E
LABORAL EM PACIENTES COM ANEMIA FALCIFORME
ACOMPANHADOS EM HEMOCENTRO DO ESTADO DE SERGIPE

QUESTIONARIO SOBRE ABSENTEISMO ESCOLAR E NO TRABALHO EM
PACIENTES COM ANEMIA FALCIFORME

1. Nome:

2. ldade:

3. Sexo:( )F ( )M

4. Cor:

( )Pardo ( )Branco

(" )Negro ( )Amarelo/indigena

o

Religido

)Africana
)Cristdo catdlico
)Cristdo protestante/evangélico
)Espirita
)Budista

)Ateu

)Sem religido

6. Atividade atual

( )Estuda

( )Trabalha

( )Nenhuma

AN AN AN AN AN N/



8.

10.

11.

12.

13.

14.
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(' )N&o opina

Deixou de fazer atividade laboral (trabalho) no altimo ano?
( )Sim ()Nao

Se a resposta da questio anterior foi “SIM”, qual motivo?
( )Por motivo de doenca

( )Vontade propria

( )Concluiu/demisséo

() Outros

Nivel de escolaridade

) Fundamental incompleto

) Fundamental completo

) Médio incompleto

) Médio completo

) Superior incompleto

AN AN AN AN N N

) Superior completo

Deixou de fazer as obrigacdes académicas no ultimo ano?
( )Sim ( )Nao

Se a resposta da questdo anterior foi “SIM”, qual motivo?
( )Por motivo de doenca

(' )Vontade prépria

( )Concluiu/demisséo

() Outros

Precisou algum momento ou ainda precisa de beneficios sociais? (Seguro
social, bolsas, etc.).

( )Sim ( )Néo

Vocé tem a impressao que seu problema interfere em sua
atividade/trabalho?

( )Sim ( )Néo

Qual o motivo? (pode marcar mais de uma opcao)

( )Dor

(' )Consultas frequentes

(' )InternacGes frequentes

( )Preconceito



( )Sentimento de inferioridade
( )Outro

15. Renda (SM = Salario minimo)
( )Até1SM ( )>3SM
( )Entre 1-3SM
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16. Vocé acha que se o seu problema de satde fosse ausente, vocé teria melhor

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

renda?

( )Sim ( )Néo

Ao ser atendido em urgéncia vocé acha que os profissionais de satude
conhecem sobre anemia falciforme?

( )Sim ( )Néo

Qual o motivo que mais leva vocé a urgéncia?

( )Dor

( )Dispneia

( )Febre

(' )Priapismo

( )Feridas

V/océ ja se internou antes?

( )Sim ( )Nao

Qual foi o motivo da internacao?

( )Dor

( )Dispneia

( )Febre (infeccdo)

( )Feridas

No altimo ano vocé precisou ficar internado (periodo superior a 24h)?
( )Sim ( )Nao

Precisou receber hemocomponente no ultimo ano?

( )Sim (' )Néo

Das complica¢tes da anemia falciforme vocé conhece ser portador de:
)Alteracdes visuais

)Cardiopatia

)Nefropatia

)Alteracdo dssea

)Alteracao pulmonar

)Hemossiderose

e T N N N . T -

)Ulcera
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(
(

)N&o sabe
)Outras?
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APENDICE B — TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Vocé estd sendo convidado (a) como voluntario(a) a participar da pesquisa
AVALIACAO DA QUALIDADE DE VIDA DE PACIENTES PORTADORES DE
ANEMIA FALCIFORME ACOMPANHADOS EM HEMOCENTRO DO ESTADO DE
SERGIPE

O motivo que nos leva a estudar a doenga falciforme € por se tratar de um problema de
grande importancia na populacéo brasileira e sergipana. E um tipo de doenca sem cura, mas
com diversos tratamentos que amenizam 0s sintomas e complicacdes. O cuidado teve melhora
nos ultimos anos, mas muitos que possuem a doenca falciforme tem reducdo expressiva do
sentimento de qualidade de vida. A pesquisa se justifica, pois pouco se conhece sobre a
qualidade de vida do portador de anemia falciforme no estado de Sergipe e o que leva a
alteracdes na mesma. O objetivo desse projeto é analisar a qualidade de vida de pacientes
portadores de doenca falciforme, como vocé, em acompanhamento no Centro de Hemoterapia
de Sergipe (HEMOSE). O procedimento de coleta de dados sera da seguinte forma: o
individuo serd interrogado por meio de questionario ja validado em outros estudos, sera
garantida a confidencialidade e sigilo das informacdes.

N&ao havera coleta de material, como sangue por exemplo, logo ndo ha riscos
identificados, exceto o constrangimento de estar sendo ocupado o precioso tempo do
entrevistado. Por outro lado, espera-se que os resultados do estudo permitam o melhor
conhecimento de fatores que influenciam direta ou indiretamente a qualidade de vida do
portador de doenca falciforme. Ndo havera mudanca no seu tratamento e acompanhamento na
unidade, porém vocé tera contribuido para mudancas futuras se o estudo mostrar o que pode
tornar sua vida melhor, no sentido de cuidados referentes ao problema de salde que vocé

pOSSUi.

Vocé sera esclarecido(a) sobre a pesquisa em qualquer aspecto que desejar. Vocé
é livre para recusar-se a participar, retirar seu consentimento ou interromper a

participacdo a qualquer momento. A sua participacdo é voluntdria e a recusa em



78

participar ndo ira acarretar qualquer penalidade ou perda de beneficios, porém reforgo

que é importante a sua preciosa contribuicéo.

O(s) pesquisador(es) ira(do) tratar a sua identidade com padrdes profissionais de
sigilo. Seu nome ndo sera liberado sem a sua permissdo. Vocé ndo serd identificado(a) em
nenhuma publicacdo que possa resultar deste estudo. Uma cOpia deste consentimento

informado serd arquivada com o coordenador do estudo e outra sera fornecida a vocé.

Lembro que a sua participacdo no estudo ndo acarretard custos para vocé e ndo sera
disponivel nenhuma compensacdo financeira adicional. Como trata-se apenas de entrevista

ndo hé risco de danos a integridade do entrevistado.

DECLARACAO DA PARTICIPANTE OU DO RESPONSAVEL PELA
PARTICIPANTE: Eu, fui

informada (0) dos objetivos da pesquisa acima de maneira clara e detalhada e esclareci

minhas duvidas. Sei que em qualquer momento poderei solicitar novas informagdes e motivar
minha deciséo se assim 0 desejar. @) pesquisador

certificou-me de que todos os dados desta

pesquisa serdo confidenciais.
Em caso de duvidas poderei chamar 0 pesquisador
no telefone (79) 2105 1757,

(79) 99882 7157 ou e-mail: geydson@gmail.com.

Declaro que concordo em participar desse estudo. Recebi uma copia deste termo de
consentimento livre e esclarecido e me foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as minhas

davidas.

Nome Assinatura do Participante Data

Nome Assinatura do Pesquisador Data

Nome Assinatura da Testemunha Data


mailto:geydson@gmail.com

