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1. REVISÃO DE LITERATURA 

 

1.1. Intodução 

As doenças falciformes constituem um grupo de hemoglobinopatias hereditárias que 

cursam com anemia hemolítica crônica, vasculopatia, fenômenos vasoclusivos e lesões 

orgânicas (BRASIL, 2002). Geneticamente se caracterizam pela presença em homozigose ou 

heterozigose da hemoglobina S, que resulta de uma mutação no sexto códon do gene da 

betaglobina (cromossomo 11), resultando na substituição do ácido glutâmico pela valina 

(ZAGO et al., 2007). A hemoglobina S apresenta menor solubilidade no estado desoxigenado, 

fazendo as moléculas se polimerizarem (LOVETT et al., 2014). Este polímero permite a 

distorção do eritrócito, conferindo um aspecto em foice, sendo apenas com a reoxigenação 

que os polímeros se desfazem e a célula reassume seu formato original (BRUNETTA et al., 

2010). Os diversos ciclos de falcização e desfalcização levam a alterações permanentes da 

membrana eritrocitária, tornando a célula irreversivelmente deformada, interferindo em sua 

adesividade e levando-a a hemólise. 

As doenças falciformes mais prevalentes são a anemia falciforme, a beta talassemia 

(ou microdrepanocitose), e as hemoglobinopatias SC e SD (BRASIL, 2012). De acordo com a 

Organização Mundial de Saúde (OMS), aproximadamente 5% da população mundial 

apresentam genes que codificam hemoglobionopatias, sobretudo a anemia falciforme e a 

talassemia. As hemoglobinopatias representam um problema significativo de saúde em 71% 

dos 229 países do globo, com cerca de 300.000 crianças acometidas a cada ano, 83% delas 

por anemia falciforme. Há 20 milhões de pessoas com doença facilforme em todo o planeta, 

sendo mais comum na África Equatorial, Mediterrânea e Arábia Saudita, podendo chegar a 

acometer 10-40% da polução em algumas regiões (OMS, 2011). No Brasil, devido à ampla 

presença da afrodescendência, a doença falciforme constitui um agravo relevante. A 

miscigenação da população favoreceu a dispersão dos genes mutantes, tornando a doença 

falciforme a patologia hereditária monogênica mais comum (RODRIGUES et al., 2010). É 

estimado que cerca de 20-30 mil brasileiros apresentem a doença falciforme (FERREIRA, 

2012) e que mais de 4 milhões sejam portadores do gene mutante (BRUNETTA et al., 2010). 

Quanto as regiões de maior prevalência, a falcemia tem uma distribuição espacial 

heterogênea, sendo mais frequente nos estados norte e nordeste do país (SILVA et al., 2007). 
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O quadro clínico da anemia falciforme é caracterizado por complicações agudas e 

crônicas (BRUNETTA et al., 2010). Os eventos agudos são as crises álgicas, a síndrome 

torácica aguda, os acidentes vasculares encefálicos, as crises aplásticas, o sequestro esplênico 

e o priapismo (BRASIL, 2009). As principais complicações crônicas são as úlceras em 

membros inferiores, a colecistopatia crônica calculosa, a insuficiência renal, a hipertensão 

pulmonar, o cor pulmonale, a necrose isquêmica da cabeça do fêmur, a osteomielite e a 

retinopatia (ZAGO et al., 2007). As complicações infecciosas representam a maioria das 

causas de morbimortalidade nessa população, sendo os sítios mais comuns de infecção os 

pulmões, o trato urinário, o sistema nervoso central e o aparelho osteoarticular (FERREIRA, 

2012). 

O diagnóstico laboratorial da doença falciforme é realizado pela detecção da 

hemoglobina S e da sua associação com outras frações (BRASIL, 2002). Assim, a técnica 

mais eficaz é a eletroforese de hemoglobina, que permite a análise qualitativa e quantitativa 

das suas frações (BRASIL, 2006). Outra forma de diagnóstico é mediante a triagem neonatal, 

realizada na primeira semana de vida do recém-nascido, por meio de sangue colhido do 

calcanhar, o teste do pezinho (BRASIL, 2012). 

O prognóstico da doença falciforme tem melhorado de forma importante. Alguns 

fatores implicados nessa melhora são a evolução na compreensão da doença, o diagnóstico 

precoce, o uso da antibioticoprofilaxia, a imunização rotineira, a melhora na qualidade dos 

centros de hemoterapia e a sistematização no uso de hemocomponentes e de quelantes do 

ferro (BRASIL, 2012). No entanto, a doença continua a apresentar uma mortalidade elevada 

(BRASIL, 2009), sendo considerada pelo Ministério da Saúde (MS) como um problema grave 

que requer ações públicas planejadas e específicas (FERREIRA, 2012). Apesar da sua 

relevância, até o início da década de 90, no nosso país, não havia nenhum programa público 

voltado para a assistência da doença, sendo apenas recentemente incluída nas ações da 

Política Nacional de Atenção Integral à Saúde da População Negra, estando regulamentada no 

âmbito do Sistema Único de Saúde (SUS) nos termos da portaria nº 2.048 de 3 de setembro de 

2009 (BRASIL, 2012). 

Tendo em vista a relevância das doenças falciformes na saúde da população brasileira, 

todos os esforços devem ser feitos para que as ações preventivas e terapêuticas estejam 

disponíveis em todo o país (LOUREIRO et al., 2006). O conhecimento das intercorrências da 

doença é de suma importância para a qualificação de todos os níveis de atendimento, 
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considerando que a detecção precoce possibilita o tratamento adequado, reduzindo a 

morbimortalidade (BRUNETTA et al., 2010). 

 

1.2. A Doença Falciforme 

Doença falciforme é um termo genérico usado para determinar um grupo de alterações 

genéticas caracterizadas pelo predomínio da hemoglobina S. Essas alterações incluem a 

anemia falciforme e as duplas heterozigoses (as associações da hemoglobina S com outras 

variantes de hemoglobina e as talassemias) (FERREIRA, 2012). A mutação e codificação da 

hemoglobina mutante culminam com um evento chamado falcização, que é a distorção da 

forma normal das hemácias. A formação de células falciformes desencadeia um ciclo vicioso, 

com aumento da viscosidade sanguínea, trombose, retardo do fluxo sanguíneo, estase e 

hemólise (SILVA, 2012). 

Herrick, em 1910, foi o primeiro a descrever a doença falciforme caracterizado-a 

como uma anemia hemolítica com alteração morfológica dos eritrócitos que apresentavam a 

forma de foice (SILVA et al., 2007; LOVETT et al., 2014). Em 1922, Mazon foi o pioneiro 

na utilização do termo "anemia falciforme", sendo Hahn (1928) o primeiro a relatar a 

distinção entre anemia e o "traço falciforme" (MARGOLIES, 1951 apud SILVA, 2012 p. 4). 

Segundo Coutinho (1933) a anemia falciforme foi descrita no Brasil pela primeira vez em 27 

de junho 1933 pelo médico Álvaro Serra de Castro, em sessão da Sociedade de Medicina e 

Cirurgia do Rio de Janeiro (CAVALCANTI, 2007). 

A percepção da anemia falciforme como uma doença de negros é antiga, sendo que 

sua distribuição e prevalência em indivíduos afrodescendentes não está associada a etnia, mas 

sim a geografia (PENA, 2008 apud SILVA, 2012 p. 4). Portanto, a falcemia não deve ser 

rotulada como "doença de negros" ou “doença africana”, sendo na verdade uma doença 

eminentemente geográfica, produto de uma estratégia evolutiva para lidar com a malária 

(PENA, 2008 apud SILVA, 2012 p. 4). A disseminação global do gene relacionado a anemia 

é atribuída ao fluxo migratório e ao tráfico de escravos. 

No Brasil, a introdução do gene mutante ocorreu por meio do tráfico negreiro para o 

trabalho escravo nas lavouras de cana-de-açúcar do nordeste e, posteriormente, para a 

extração de metais preciosos em Minas Gerais (RUIZ, 2007). A partir da abolição da 

escravatura, o fluxo migratório se expandiu para varias regiões e assim ocorreu o início da 

miscigenação racial e da difusão da hemoglobinopatia pelo país (SOARES et al. 2009). 
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Segundo dados do MS em 2002 foi estimada a existência de mais de 2 milhões de portadores 

do gene da hemoglobina S, mais de 8.000 afetados com a forma homozigótica e o nascimento 

de 700-1.000 novos casos/ano, tornando as doenças falciformes um problema de saúde 

pública no Brasil (ZAGO, 2002). 

 

1.3. Principais Complicações das Doenças Falciformes 

 

1.3.1. Anemia 

A maioria dos pacientes com doença falciforme apresenta anemia crônica, com 

concentração sanguínea de hemoglobina entre 6,0-11,0 g/dL e eritrócitos com meia-vida 

reduzida (10-12 dias contra os 120 habituais) (BRASIL, 2012). O caráter crônico da anemia, 

associado a maior capacidade de libertação de oxigênio nos tecidos pela HbS, determina que 

estes pacientes sejam geralmente oligossintomáticos (FERREIRA, 2012). 

Na falcemia, a anemia de forma isolada não é indicação de transfusão sanguínea, já 

que seus portadores toleram bem baixos níveis de hemoglobina. Além disso, transfusões 

repetidas expõem os pacientes a agentes infecciosos, provoca aloimunização, 

hiperviscosidade sanguínea e hemossiderose (BRASIL, 2012). As avaliações e considerações 

para o tratamento da anemia devem ser baseadas na mudança dos níveis hematológicos basais 

do paciente e no aparecimento de novos sinais e (ou) sintomas de descompensação 

hemodinâmica (BRASIL, 2006). As transfusões só devem ser indicadas com ressalva e em 

situações críticas.  

              sticas são complicaçõ                                             s 

infecções (BRASIL, 2009). Devido a meia-vida reduzida das hemácias, a supressão 

temporária da eritropoiese resulta em uma anemia grave (BRASIL, 2012). Clinicamente, a 

crise aplá                                                                               

                                                                                      o de 7-

10 dias, raramente recorrente, sendo a principal dif                                             

                   a de reticulocitopenia (BRASIL, 2006)  O                            

                                                 rias (BRASIL, 2009). 
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1.3.2. Crises Álgicas 

As crises dolorosas são as complicações mais frequentes da doença falciforme e 

comumente constituem a sua primeira manifestação (BRASIL, 2009). Elas são responsáveis 

pela maioria dos casos de atendimentos em emergência, contribuindo para a má qualidade de 

vida dos pacientes, sendo responsáveis por 60% das internações dos pacientes portadores de 

anemia falciforme (SILVA et al., 2007). Cerca de 2/3 dos pacientes têm mais de 3 episódios 

dolorosos/ano relacionados a doença, com média de 5-7 dias de duração (ARAUJO, 2012). 

Uma porcentagem significativa de pacientes não procura atendimento médico durante os 

episódios dolorosos, sendo essas crises potencialmente graves e geradoras de grande impacto 

biopsicossocial (ALVIM et al., 2014). 

                                                                                      

                               falcizadas (BRASIL, 2006)                               

                                                                               aumentando 

o                 Essas crises de dor duram normalmente de 4-6 dias, podendo persistir por 

semanas (BRASIL, 2009). Os principais fatores predisponentes são hipoxia, acidose, 

infecções, desidratação, exercícios físicos extenuantes, estresse físico ou psicológico, e 

mudanças bruscas de temperatura (ARAUJO, 2012). Existem evidências crescentes de que o 

estresse inflamatório no ambiente microvascular pode ter um papel importante na manutenção 

do evento isquêmico e consequentemente na crise álgica. Alguns estudos apontam o 

envolvimento de mediadores imunológicos, como proteína C reativa, glicoproteína 1-6 e 

transferrina 7 nos episódios dolorosos (LOBO et al., 2007). 

O quadro pode ser agudo ou crônico, podendo vir acompanhado de febre, edema e 

calor na área afetada (LOBO et al., 2007). A dor crônica pode ser constante ou intermitente, 

prolongado-se além do tempo previsto e, freqüentemente, não podendo ser atribuída a uma 

causa específica (SILVA et al., 2007). Quanto a localização, a dor pode variar conforme a 

idade, sendo, nos lactentes, mais frequente em pequenas articulações das mãos e dos pés, nos 

pré-escolares na região abdominal e em pequenas articulações, e nos escolares e adolescentes 

em ossos longos (ARAUJO, 2012). Nas crianças, a primeira manifestação álgic               

a dactilite, denominada síndrome    -   (BRASIL, 2009). A dor abdominal pode simular 

quadros de abdômen agudo ou processos ginecológicos (BRASIL, 2006), sendo que 37% das 

pacientes falcêmicas apresentam crises de dor no período menstrual (LOBO et al., 2007).  
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Segundo Alvim e colaboradores, em estudo publicado em 2014, as crises álgicas 

foram responsáveis por 93,5% das hospitalizações e 92,2% das faltas escolares em pacientes 

com doença falciforme. Os autores relataram também uma prevalência significativa de 

distúrbios do sono nesses pacientes. Já Lobo e colaboradores (2007), afirmaram que a 

correlação existente entre a crise dolorosa persistente e o maior risco de morte súbita justifica 

uma análise mais pormenorizada da crise álgica, focalizando os fatores envolvidos na sua 

fisiopatologia e, sobretudo, no tratamento a ser adotado. 

É importante o tratamento imediato e eficaz da dor, pois a própria dor pode levar à 

piora da crise álgica. A abordagem terapêutica consiste em eliminar os fatores precipitantes, 

garantir o repouso, assegurar uma boa hidratação e analgesia adequada (BRASIL, 2009). 

 

1.3.3. Sequestro Esplênico 

As pessoas com doença falciforme podem sofrer repentino acúmulo intraesplênico de 

grandes volumes de sangue (BRASIL, 2012). Denomina-se “crise de sequestração esplênica”. 

O sequestro esplênico definido como um aumento rápido do baço acompanhado de uma 

diminuição na concentração sanguínea de hemoglobina de 2g/dL ou mais em relação ao nível 

basal do individuo e com evidências de resposta medular compensatória (SANTORO, 2010). 

Ocorre principalmente em crianças a partir dos 5 meses de idade e raramente após os 6 anos, 

sendo a segunda causa mais frequente de óbito nestes pacientes, por poder levar ao quadro de 

choque hipovolêmico (BRASIL, 2002). Caracteriza-se por um súbito mal estar, palidez, dor 

abdominal, além de sintomas de anemia e hipovolemia (SANTORO, 2010). Nas pessoas com 

esplenomegalia volumosa, torna-se importante orientar a família quanto à necessidade de 

palpação do baço, para diagnóstico precoce do aumento súbito da víscera e, nesse caso, 

buscar assistência médica (BRASIL, 2012). 

 

1.3.4 Síndrome Torácica Aguda 

A síndrome torácica aguda caracteriza-se por infiltrado pulmonar novo, sintoma ou 

sinal respiratório (dor torácica, tosse, dispneia, taquipneia, etc.), e hipoxemia (ARAUJO, 

2012). A febre ocorre em 85% dos casos em crianças. A síndrome torácica aguda pode ser 

causada por infecção, embolia de medula óssea necrótica, vasoclusão pulmonar e sequestro 

pulmonar (BRASIL, 2009). Portadores de doença falciforme que apresentem sintomas 
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respiratórios ou pulmonares deverão ser imediatamente avaliados, levando-se em conta os 

dados clínicos (BRASIL, 2012). 

Pacientes com síndrome torácica aguda devem receber tratamento hospitalar por se 

tratar de uma complicação multifatorial, com alto potencial de gravidade. A síndrome torácica 

aguda constitui a principal causa de morte, em qualquer faixa etária, principalmente em 

adolescentes e adultos portadores de doença falciforme (BRASIL, 2009). 

 

1.3.5 Acidente Vascular Encefálico  

Compreende-se o acidente vascular encefálico isquêmico como resultado da obstrução 

de artérias cerebrais, provocando isquemia e infarto. Estima-se que ocorra em cerca de 10% 

das pessoas com doença falciforme (BRASIL, 2009). As manifestações neurológicas 

geralmente são focais e podem incluir hemiparesia, hemianestesia, deficiência do campo 

visual, afasia e paralisia de nervos cranianos (BRASIL, 2005). Manifestações generalizadas 

também podem ocorrer, a exemplo do coma e das convulsões. São frequentes as sequelas 

neurológicas graves, a exemplo do prejuízo cognitivo e motor. A recidiva do acidente 

vascular encefálico provoca danos maiores e aumenta a mortalidade (BRASIL, 2012). O 

acidente vascular encefálico isquêmico ocorre, principalmente, em pacientes com Hb SS, 

sendo raro naqueles com Hb SC e S-talassemias (BRASIL, 2009). As crianças a partir dos 3-4 

anos de idade são mais afetadas, com incidência de 11% até os 18 anos (BRASIL, 2009). 

Compreende-se o acidente vascular encefálico hemorrágico como aquele resultante de 

ruptura de pequenos vasos, a partir de neoformações vasculares ou de aneurismas (BRASIL, 

2009). Este é tem incidência maior em adultos e responde por 5% dos casos, sendo de maior 

morbimortalidade (BRASIL, 2012).  

Os portadores de doença falciforme com sintomas neurológicos agudos devem sempre 

ser hospitalizados. Deve-se buscar parâmetros de exclusão para meningite, caso o paciente 

apresente febre ou cefaleia (BRASIL, 2009). Nos indivíduos menores de 1 ano com crise 

convulsiva preconiza-se realização de punção lombar para afastar a suspeita de infecção do 

sistema nervoso central. Na conjectura de acidente vascular encefálico, deve-se proceder 

rapidamente a exsanguíneo transfusão, com objetivo de prevenir progressão da lesão 

encefálica e iniciar a investigação, que deve constar de avaliação e protocolos neurológicos, 

tomografia cerebral ou arteriografia (BRASIL, 2012). 
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De maneira profilática, o doppler transcraniano é o exame a ser realizado em crianças 

e adolescentes com risco de desenvolver o primeiro acidente vascular encefálico (BRASIL, 

2009). Ele mede a velocidade de fluxo sanguíneo nas principais artérias cerebrais do polígono 

de Willis. Quando a velocidade média da artéria cerebral média encontra-se aumentada 

(acima de 200 cm/s), deve-se incluir a criança em regime de hipertransfusão como estratégia 

de profilaxia primária da ocorrência do acidente vascular encefálico. É fundamental atentar 

para as complicações do regime de hipertransfusão, como a aloimunização e sobrecarga de 

ferro. Desse modo, promove-se a quelação do ferro conforme protocolo específico. Realizar 

tal exame, anualmente, a partir dos 2 anos até os 17 anos (BRASIL, 2012). 

 

1.3.6. Úlceras em Membros Inferiores 

As complicações musculoesqueléticas são uma causa frequente de morbidade nos 

portadores de anemia falciforme, sendo as úlceras de membros inferiores as mais prevalentes 

(ONYEMAECHI, 2011). Estima-se que 8-10% dos portadores da forma homozigótica da 

falcemia apresentem úlceras em membros inferiores (PALADINO, 2007). A prevalência das 

úlceras falcêmicas ainda é imprecisa (SERJEANT, 2005), com sua incidência na literatura 

variando de 8% a 75% (BAZUAYE, 2010). 

A ocorrência da úlcera associada à falcemia é variável, sendo pouco frequente em 

pacientes menores de 10 anos, geralmente ocorrendo o primeiro episódio entre 10 e 25 anos 

de idade, e tornando-se infrequente após 30 anos (SERJEANT, 2005).  As lesões são mais 

comuns em pacientes homozigoticos, com uma menor incidência em pacientes que 

apresentam níveis elevados de hemoglobina fetal (SERJENAT, 2005; PALADINO, 2007). A 

variação quanto ao gênero permanece incerta, com alguns estudos indicando maior 

prevalência entre os homens (KOSHY, 1989; ANKRA-BADU, 1992; PALADINO, 2007; 

BAZUAYE, 2010) e outros não relatando variação entre os sexos (ADEDEJI, 1987). As 

úlceras ocorrem frequentemente em áreas de tecido adiposo escasso, pele mais fina e menor 

suprimento sanguíneo (MINNITI, 2010), acometendo tipicamente as regiões maleolares 

(SERJEANT, 2005). 

Essas úlceras tendem a ser indolentes, cicatrizando lentamente no curso de meses ou 

mesmo anos (BALLAS, 2002), sendo a recorrência frequente e respondendo pior ao 

tratamento do que as úlceras de outras etiologias (PALADINO, 2007). Uma característica 

importante da ulcera falcêmica é a dor, que costuma ser mais intensa que em úlceras de outras 

etiologias (SERJEANT, 2005; PALADINO, 2007; MINNITI, 2010). 
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Apesar da baixa mortalidade, as úlceras falcêmicas influenciam bastante a vida dos 

pacientes, comprometendo aspectos socioeconômicos (CLARE, 2002). Como essas úlceras 

geralmente não ameaçam a vida, sua importância permanece subestimada. Entretanto, as 

lesões apresentam um curso crônico com dor e muitas complicações, sendo responsável por 

importante repercussão na qualidade de vida dos pacientes (HALABI-TAWIL, 2008). 

 

1.3.7. Priapismo 

O pirismo pode ser definido como uma falha na detumescência do pênis acompanhada 

de dor que acomete cerca de 7% dos pacientes masculinos com anemia falciforme (BRASIL, 

2006). A falha na detumescencia pode ser devida a numerosos fatores, tais como: vasoclusão 

no fluxo de saída do sangue, liberação excessiva de neurotransmissores, prolongado 

relaxamento do músculo liso ou ainda uma combinação destes episódios. O diagnostico é 

feito através da historia clínica, exame físico, dados laboratoriais e testes radiológicos 

específicos. Vários sinais e sintomas podem estar associados, tais como: disúria, crises de dor 

generalizada, febre e sepse (SANTORO, 2010). 

O tratamento deve ser realizado com exercícios leves, como caminhada e ciclismo (no 

momento do início da crise), banhos mornos, hidratação abundante e analgesia (BRASIL, 

2007). Se com essas medidas não houver melhora em 24 horas, indica-se a exsanguíneo 

transfusão parcial ou transfusão simples de concentrado de hemácias. Em algumas situações, 

fazem-se necessárias medidas anestésico-cirúrgicas, como punção dos corpos cavernosos, 

esvaziamento cirúrgico e derivações. Esses procedimentos são de alta morbidade, podendo 

levar a deformidades penianas e impotência definitiva (BRASIL, 2012). 

 

1.3.8. Infecções  

A principal causa de mortalidade na doença falciforme em crianças são as infecções. O 

risco de septicemia e/ou meningite por Streptococcus pneumoniae ou Haemophilus influenzae 

chega a ser 600 vezes maior do que em crianças sem doença falciforme (BRASIL, 2006). 

Essas infecções podem provocar a morte em poucas horas. Pneumonias, infecções renais e 

osteomielites também ocorrem com maior frequência em crianças e adultos com doença 

falciforme. A febre nos portadores de doença falciforme é um sinal de alerta importante que 

deve ser pesquisado imediatamente e a terapeutica instituida. Os portadores de doença 

falciforme menores de 3 anos de idade e com febre  (temperatura superior a 38,3° C) devem 

ser internados para iniciar investigação e tratamento, e os demais rigorosamente 

acampanhados (BRASIL, 2012).  
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1.4. Anemia Falciforme: Um Problema de Saúde Publica 

Embora a anemia falciforme tenha sido bastante estudada no Brasil, os aspectos 

referentes à saúde pública têm sido pouco abordados (SILVA, 2012). Um dos principais 

problemas envolvendo a doença falciforme é o seu diagnóstico tardio, sendo a grande maioria 

dos casos diagnosticados somente na adolescência e no início da idade adulta (SILVA, 2012). 

A situação assume proporções mais graves quando observamos que, no Brasil, os doentes 

ainda falecem antes dos 10 anos de idade (PAIVA e SILVA et al., 1993). De acordo com 

Hutz e colaboradores (1981), a sobrevivência média do brasileiro com anemia falciforme é de 

16,4 ± 12,1 anos. Além disso, os programas de diagnóstico neonatal, visando o início do 

tratamento antes dos 6 meses de idade, ainda são excepcionais no país (SILVA, 2012). 

O acompanhamento regular dos pacientes com anemia falciforme também e uma 

questão importante no nosso país. O seguimento ambulatorial visa não só a avaliação 

periódica dos diversos órgãos e sistemas, mas também a orientação do paciente e de seus 

familiares sobre a doença, criando um vínculo com a equipe de saúde e facilitando a 

compreensão sobre a doença (BRAGA, 2007). No Brasil, um número significativo de 

crianças falcêmicas em acompanhamento médico regular são observadas apenas em alguns 

poucos hospitais universitários brasileiros (PAIVA e SILVA et al., 1993).  Midence e 

colaboradores (1994), pontuaram em seu estudo o baixo esclarecimento de pacientes, 

profissionais da área de saúde e da população, salientando a necessidade de programas 

educacionais sobre a doença e suas complicações. Para a Academia Americana de Pediatria 

(1996), a atitude clínica, o ambiente familiar, o apoio ao doente e aos familiares, e as 

informações dadas influenciam significativamente na evolução clínica de crianças e 

adolescentes anemia falciforme, facilitando uma transição saudável para a idade adulta.  

Os pacientes falcêmicos são susceptíveis às infecções, sobretudo por germes 

encapsulados, uma vez que a função esplênica é perdida devido ao progressivo infarto 

esplênico (BRAGA, 2007; BRASIL, 2012). O simples esquema de vacinação, sobretudo 

contra o Streptococcus pneumoniae e o Haemophilus influenzae, acompanhado da profilaxia 

antimicrobiana adequada, reduz significativamente a mortalidade no período crítico, entre 6 

meses e 3 anos de idade (BRASIL, 2012). Gaston e colaboradores (1986), usando penicilina 

profilática em crianças homozigóticas de 3-6 meses de idade, relataram uma redução na 

incidência de bacteremia por pneumococo em 84%, não observando nenhum óbito por sepse. 

O uso sistemático do programa vacinal, associado à antibioticoprofilaxia, tem demonstrado 
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uma redução drástica na incidência e na mortalidade por infecções causadas por germes 

encapsulados nos pacientes falcêmicos (BRASIL, 2012). 

A hospitalização é um ponto fundamental na discussão da anemia falciforme como um 

problema de saúde publica. No período compreendido entre 1989 e 1993, ocorreu uma média 

de 75.000 hospitalizações/ano de norte-americanos portadores de falcemia, acarretando um 

custo de 475 milhões de dólares/ano (LOUREIRO et al., 2006). No Brasil, dados sobre as 

internações hospitalares em pacientes com doença falciforme ainda são escassos (LOUREIRO 

et al., 2006).  

Estima-se que a mortalidade dos portadores de doença falciforme seja alta no Brasil, 

tendo em vista a ainda insuficiente e efetiva implementação de políticas públicas para esse 

grande contingente populacional (ROLAND, 2001). É preciso que essa doença seja 

reconhecida, pensada e problematizada por aqueles que programam e executam as políticas 

públicas no país, num esforço proporcional à dimensão clínico-epidemiológica da doença 

falciforme (ALVIM et al. 2014).  

Diante da relevância do tema, da necessidade de uma melhor caraterização da 

população falcêmica e da escassez de estudos abordando o assunto, torna-se imprescindível a 

realização de novas pesquisas, sobretudo no tocante as morbidades relacionadas à doença. 

Propomos caracterizar os portadores de doença falciforme internados nos principais hospitais 

do estado de Sergipe, no período de 2002 a 2013, no intuito de traçar um perfil 

epidemiológico dessa população. 
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3.1. RESUMO 

Modelo do Estudo: Levantamento epidemiológico. 

Objetivo do Estudo: Fazer uma análise de série temporal das internações de pacientes 

com diagnóstico de doença falciforme, hospitalizados em período de 12 anos. 

Metodologia: Levantamento de dados secundários do banco de dados do Sistema de 

Informação Hospitalar Descentralizado (SIHD) do Ministério da Saúde pelo programa 

TabWin, referentes a internações ocorridas em hospitais de Sergipe entre janeiro de 2002 e 

dezembro de 2013. 

Resultados: Em 12 anos foram identificados 663 internações sendo 54% (358/663) do 

sexo masculino e média de idade de 15 anos e mortalidade de 1,4% (9/663) dos pacientes. A 

frequência anual de internações passou de 13 para 154. O APC - Annual Percent Change das 

frequências de internações da taxa padronizada de mortalidade para o sexo masculino foi de 

29,7% no período (IC 95%: 22,1% a 37,9%; p < 0,001). A taxa de internação com ajuste 

populacional no período de 12 anos de pacientes que moravam no Estado de Sergipe foi de 

2,9 internações/10.000 habitantes. 

Conclusões: Houve um aumento da frequência das internações hospitalares 

principalmente a partir do ano 2008 que pode estar relacionando à inclusão do rastreio de 

anemia falciforme pelo teste do pezinho o que possibilitou o diagnóstico precoce dessa 

doença. Apesar das limitações, o presente estudo deverá contribuir para o conhecimento 

epidemiologico dos portadores da doença falciforme, importantes para o planejamento de 

ações de saúde pública. 

 

Palavras-chaves: Anemia Falciforme. Perfil epidemiológico. Hospitalização. 
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3.2. ABSTRACT 

Study Design: Epidemiologic survey. 

Objectives: Make a time series analysis of hospitalizations of patients with sickle cell 

disease, hospitalized in period of 12 years. 

Methodology: Survey of secondary data from Brazilian official system of hospital 

information (Sistema de Informação Hospitalar Descentralizado - SIHD) of Ministry of 

Health by software TabWin, relating admissions occurred in hospitals in province of Sergipe 

(Brazil) between January of 2002 and December of 2013. 

Results: We identified 663 patients who suffers from sickle cell disease, who were 

admitted to a hospital from January 2002 to December 2013. Among them 54% were male 

(358/663) average age 15, mortality rate 1,4% (9/663). A number of hospitalised cases 

increased from 13 to 154 per year. Annual Percent Change (APC) considering standardized 

mortality ratio (SMR) for male was 29,7%in the period (IC 95%:22,1%to 37,9%;p<0,001). 

The hospitalisation ratio in the state in the very period of our study, considering the 

populacional growth was of 2,9/10.000 inhabitants. 

Conclusion: We noticed a great increasingly of the number of admitted new patients 

to hospitals since the year 2008, most likely due to fact of a new method approach in 

surveyance, using neonatal screening (Guthrie test) and consequently early diagnose for this 

disease. This present study, notwithstanding all the limits, can contribute with the 

epidemiologic knowlegdment about this disease helping the Government in planning Public 

Health actions. 

Key-words: Sickle Cell, Epidemiologic Profile, Hospitalisation. 
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3.3. INTRODUÇÃO 

Doença falciforme constitui um conjunto de manifestações bioquímicas, de herança 

genética, que resulta em alterações estruturais na hemoglobina, principalmente pelo 

predomínio da hemoglobina S e, consequentemente, alteração na forma e no funcionamento 

dos eritrócitos 
[1]

. No aspecto clínico, frequentemente ocorrem fenômenos hemolíticos e 

vasoclusivos 
[2, 3] 

como priaprismo, úlcera de membros inferiores, síndrome torácica aguda, 

acidente vascular encefálico, sequestro esplênico, abdômen agudo, quadros infecciosos e 

outras lesões orgânicas frequentemente dolorosas, responsáveis por hospitalização
[1,2].

 

Foi primeiramente descrita por Herrick em 1910 e Hahn (1928) diferenciou anemia e 

"traço falciforme", sendo este a manifestação genotípica com tendência ao quadro 

assintomático
[3, 4]

. Isto significa que indivíduos podem apresentar a anemia falciforme 

propriamente dita, duplas heterozigoses que são associações da hemoglobina S com outras 

variantes de hemoglobina e com as talassemias
[1]

.  

No caso da anemia falciforme frequentemente há anemia crônica com concentração 

sanguínea de hemoglobina entre 6,0-11,0 g/dL e eritrócitos com meia-vida reduzida (10-12 

dias contra os 120 habituais) que assumem a forma de foice 
[1, 5]

. Desencadeia-se então um 

processo que tente ao aumento da viscosidade sanguínea, trombose, retardo do fluxo 

sanguíneo, estase e hemólise 
[6]

. Este dano tissul                                              

                                                                                            

                                                   
[7].

 

As crises álgicas duram normalmente de 4-6 dias, podendo persistir por semanas. Os 

principais fatores predisponentes são hipoxia, acidose, infecções, desidratação, exercícios 

físicos extenuantes, estresse físico ou psicológico, e mudanças bruscas de temperatura
[8, 9]. 

Logo, a queixa de dor corresponde a maioria dos casos de atendimentos em emergência, com 

prejuízo para a qualidade de vida dos pacientes, sendo responsáveis por 60% das internações 



36 
 

dos portadores de anemia falciforme 
[4]. 

Cerca de 2/3 dos pacientes têm mais de 3 episódios 

dolorosos/ano relacionados a doença, com média de 5-7 dias de duração 
[9]

. Uma porcentagem 

significativa de pacientes não procura atendimento médico durante os episódios dolorosos, 

sendo essas crises potencialmente graves e geradoras de grande impacto biopsicossocial 
[10]

. 

Estima-se que a mortalidade dos portadores de doença falciforme seja alta no Brasil, 

tendo em vista a necessidade de reforço nas políticas públicas para esse grande contingente 

populacional num esforço proporcional à dimensão clínico-epidemiológica da doença 

falciforme 
[10]

. Considerando a relevância socioeconômica da doença falciforme no nosso 

país, e diante da escassez de dados a respeito das características epidemiológicas desses 

pacientes, fica evidente a necessidade de estudos sobre o tema, melhorando a caracterização 

dos portadores de doença falciforme com necessidade de hospitalização. O objetivo desta 

pesquisa foi fazer uma análise de série temporal das internações de pacientes com diagnóstico 

de doença falciforme, hospitalizados em período de 12 anos. 

 

3.4. MÉTODOS 

Trata-se de estudo epidemiológico descritivo, realizado através da análise das 

informações do Sistema de Informação Hospitalar Descentralizado (SIHD) do Ministério da 

Saúde. Os dados obtidos se referem às internações realizadas em hospitais referência do 

estado de Sergipe, abrangendo uma população de aproximadamente dois milhões de 

habitantes. 

No estudo, foram incluídas todas as internações cujo o diagnóstico principal foi a 

anemia falciforme, grupo D57 da 10
a
 edição da Classificação Internacional de Doenças 

(CID), que ocorreram entre janeiro de 2002 e dezembro de 2013. Foram excluídas as 

internações secundárias a outros grupos de anemias não relacionadas aos transtornos 

falciformes. 

As variáveis analisadas foram gênero, idade, município de residência, frequência de 

internações e número de óbitos. Para a extração dos dados, foi utilizado o programa TabWin, 

disponibilizado gratuitamente pelo Ministério da Saúde, sendo os dados obtidos armazenados 

e tabulados usando as ferramentas do programa EXCEL, de propriedade do pesquisador. Foi 
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utilizada análise estatística descritiva, sendo calculada a distribuição das freqüências absolutas 

e relativas para as variáveis categóricas, e medida de tendência central e de variabilidade para 

as variáveis numéricas. 

Para o cálculo das taxas anuais de internação dos municípios e das regiões de saúde do 

Estado de Sergipe, foram utilizados informações do Instituto Brasileiro de Geografia e 

Estatística (IBGE). Na análise das séries temporais, foram consideradas as frequências anuais 

de internamentos por anemia falciforme. Para o cálculo do incremento anual da taxa de 

mortalidade padronizada, foi utilizado o método joinpoint (ponto de inflexão), que permite o 

                                                           vel de joinpoints              

       o de mais pontos de inflexã    estatisticamente significativa. Foi considerado o 

intervalo significância de 95% (p=0,05), considerando 5% de probabilidade de acaso na 

relação entre as variáveis. 

Para a revisão da literatura, foram consultados livros textos e publicações relacionadas 

ao tema obtidas através das databases Medline/PubMed e SciELO. Para obtenção da versão 

integral de algumas publicações, foi acessado o Portal de Periódicos CAPES. 

  

3.5. RESULTADOS 

Nos últimos 12 anos foram identificados 663 internações com o diagnóstico que 

correspondia ao grupo de anemia falciforme (CID 10: D57). Foram do sexo masculino 54% 

(358/663) dos pacientes e a média de idade de 15 anos. Houve mortalidade (tabela 1) durante 

a hospitalização de 1,4% (9/663) dos pacientes. 

A frequência anual de internações passou de 13 em 2002 para 154 em 2013, um 

aumento de quase doze vezes em 12 anos (figura 1). O incremento percentual anual (APC - 

Annual Percent Change) das frequências de internações da taxa padronizada de mortalidade 

para o sexo masculino foi de 29,7% no período 2002-2013 (IC 95%: 22,1% a 37,9%; p < 

0,001) (figura 2). 

A taxa de internação com ajuste populacional no período de 12 anos de pacientes que 

moravam no Estado de Sergipe foi de 2,9 internações/10.000 habitantes (tabela 2) sendo que 
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Arauá (figura 3) foi o município cujos moradores apresentaram maior número de internações 

causadas pela anemia falciforme (14,7 internações/10.000 habitantes), seguido por Amparo de 

São Francisco (8,7 internações/10.000 habitantes) e Itaporanga d’Ajuda (7,4 

internações/10.000 habitantes). 

Levando em consideração as sete regiões de saúde do Estado de Sergipe, verificou-se 

que as maiores taxas estão relacionadas aos municípios do leste e sul do Estado e as menores 

nos municípios do norte e do oeste do Estado (figura 4). Considerando o fluxo de pacientes de 

municípios que fazem fronteira com Sergipe, 6% (37/663) vieram de outros Estados, sendo a 

maioria do interior da Bahia, destes 3% (21/663) eram moradores do município de 

Paripiranga. 

 

3.6. DISCUSSÃO 

A doença falciforme leva a várias complicações que, quando não levam a óbito, 

comprometem a qualidade de vida. Os portadores de anemia falciforme, ainda jovens, já 

sofrem com os efeitos das crises álgicas, infecções e outras agudizações da doença levando ao 

aumento das internações e das faltas escolares e do absenteísmo ao trabalho 
[11]

.  

O Estado de Sergipe, na região Nordeste do Brasil devido à composição étnica da 

população encontra-se uma elevada prevalência do gene para hemoglobina S 
[12]

. 

Das 663 internações com o diagnóstico de anemia falciforme (D57) registrados nos 

últimos 12 anos no estado de Sergipe mais da metade dessas eram do sexo masculino 54% 

(358/663). Em Loureiro & Rozenfeld (2005) encontraram uma proporção de internações do 

sexo masculino correspondendo a cerca da metade dos casos nos estados da Bahia (50,5%), 

Rio de Janeiro (50,3%) e São Paulo (49,8%) 
[13]. 

No Brasil os dados sobre as internações 

hospitalares em pacientes com doença falciforme, bem como as características 

epidemiológicas e clínicas das internações desses pacientes são escassos. Não se encontrou na 
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literatura outros estudos sobre internações hospitalares por anemia falciforme, o que 

impossibilitou fazer mais discussões comparativas. Em um estudo realizado no estado de 

Minas Gerais sobre diagnostico de anemia falciforme através do “      do        ” 

encontraram que das 136 crianças do estudo, 67 (49,3%) foram do sexo feminino e 69 

(50,7%) do sexo masculino
[1]

 o que está de acordo com os dados encontrados por Loureiro et 

al. (2005) 
[13]

 e divergindo dos dados encontrados para Sergipe, onde houve um predomínio 

para o sexo masculino. A crise vaso oclusiva é o principal motivo de internações hospitalares, 

especialmente nos casos da anemia falciforme [14]. 

A idade média das internações foi de 15 anos, ou seja, em sua maioria tratava-se de 

individuos jovens, condizente com a literatura, o que revela o grande impacto social da 

doença e alerta quanto à importância de se otimizar a atenção aos pacientes portadores da 

doença falciforme. Loureiro & Rozenfeld, 2005 encontraram idades médias de internação de 

11 anos na Bahia e no Rio de Janeiro, e de 12 anos em São Paulo (p=0,70
)[13]

. Martins et al. 

(2010) encontraram um perfil epidemiológico dos portadores de doença falciforme uma 

média de idade de 17,7 anos, sendo que 60,2% tinham entre 0 a 19 anos
[15]

. Essa maior 

incidência na faixa etária dos 0 aos 19 anos pode contribuir para que a maior proporção de 

internações por anemia falciforme se dê na faixa etária mais jovem. 

O presente estudo encontrou uma taxa de mortalidade hospitalar de 1,4% (9/663), já 

em Loureiro & Rozenfeld (2005) foram encontradas taxas de mortalidade intra-hospitalar de 

2,0 % na Bahia, de 2,1% no Rio de Janeiro e de 1,0 % em São Paulo 
[13] 

revelando que a 

doença falciforme continua apresentando uma elevada mortalidade, pois as medidas 

terapêuticas ainda são insuficientes 
[8]

. As diferenças encontradas na letalidade dentro do 

território nacional podem refletir às desigualdades sociais, de assistência e acesso à saúde de 

qualidade existentes entre os vários estados do país. Segundo o Sistema de Informações de 

Mortalidade, no Brasil, cerca de 80% dos óbitos devidos à doença falciforme ocorrem em 
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idade inferior a 29 anos 
[16]

. Em um estudo nacional a taxa de óbitos hospitalares foi de 5,2%, 

mas não foi observada diferença entre adolescentes e adultos 
[17]

. Shankar et al. (2005)  

observaram que na faixa etária de 10 a 19 anos a taxa de óbitos foi cerca de 8 vezes maior do 

que a taxa para a mesma faixa etária no estado do Tennessee, EUA
[18]

. Platt et al. (1994) 

encontraram uma idade média do óbito de 42 anos nos homens e 48 nas mulheres, nos 

pacientes de fenótico SS e nos pacientes de fenótipo SC, a sobrevida média foi de 60 anos nos 

homens e 68 nas mulheres 
[19]

. Para Loureiro et al. (2006) a assistência ao paciente portador 

de doença falciforme durante um evento agudo é imprescindível para a diminuição da 

mortalidade e tratamento imediato das infecções devem ser sempre adotadas com esse 

objetivo 
[17].

 Manci et al. (2003) relatarem que a infecção foi a principal causa de óbito em 

pacientes com doença falciforme avaliados por necropsia, independente da faixa etária 
[20]

. Os 

pacientes com insuficiência renal crônica apresentam uma maior incidência de óbitos, pois 

esta é um fator de risco para morte precoce 
[19]

. 

Quanto ao aumento quase anual na frequência das internações hospitalares passando 

de 13 em 2002 para 154 em 2013, quase doze vezes em 12 anos (figura 1), pode está 

relacionanda à inclusão do rastreio de anemia falciforme pelo teste do pezinho implantado no 

ano 2002 o que possibilitou o diagnóstico precoce dessa doença e a colocação de CID D57 

nas internações hospitalares alimentando o banco de dados. Para Loureiro & Rozenfeld 

(2005) as taxas de internação por doença falciforme são marcadores de baixa qualidade da 

assistência médica oferecida a esses pacientes refletindo as desigualdades sociais 

interregionais existentes no território nacional. 

Arauá (figura 2) foi o município cujos moradores apresentaram maior número de 

internações (14,7 internações/10.000 habitantes), seguido por Amparo de São Francisco (8,7 

internações/10.000 habitantes) e Itaporanga d’Ajuda (7,4 internações/10.000 habitantes). As 

maiores taxas de internações estão relacionadas aos municípios do leste e sul do Estado e as 
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menores nos municípios do norte e do oeste do Estado (figura 3). Loureiro et al. (2006) 

encontraram que a ocorrência de dor, que é o principal motivo das internações nos portadores 

de doença falciforme, é muito variável, em seu estudo 39% dos pacientes não apresentaram 

episódio de dor, enquanto que 1% apresentou mais de seis episódios ao ano o que leva a 

concluir que a maior incidência de internações em tais municípios pode está relacionada a 

maior taxa de complicações da doença nesse grupo restrito e não a uma maior prevalência da 

doença em tais localidades
[17]

.  

Em um estudo, no período de cinco anos, os autores encontraram uma mediana do 

número de internações de duas, sendo que esta variou a depender do paciente entre 1 a 20 

internações, demonstrado que tal variável depende mais do individual, daquele paciente que 

tem complicações e elevada taxa de internações, que do coletivo 
[17]

. As manifestações 

clínicas da doença falciforme ocorrem a partir do primeiro ano e se estendem por toda a vida 

apresentando grande variabilidade de apresentação e intensidade, desde pacientes que nunca 

necessitam de internações àqueles que constantemente estão hospitalizados 
[21]

. A ocorrência 

dos desfechos desfavoráveis (óbito, o acidente vascular encefálico, as crises-vaso-oclusivas, 

as síndromes torácicas agudas, etc.) leva a internações hospitalares, sendo provável que eles 

influenciem no número de internações e no intervalo de tempo entre elas 
[17]

. 

Em face da grande prevalência da doença falciforme no Brasil por causa da herança 

gênica trazida pelos povos de origem africana que a centenas de anos foram trazidos para este 

país e através da miscigenação hoje constituem essa população torna-se imprescindível 

estudos que possibilitem um maior entendimento dessa patologia. Em vista disso este trabalho 

tem uma grande importância em contribuir com o banco de informações que atualmente é 

muito escasso a respeito de uma patologia tão comum. É necessário mais estudos afim de 

aprofundar os conhecimentos nesse assunto. Apesar das limitações, o presente estudo deverá 

contribuir para o conhecimento acerca da doença falciforme no País e maior atenção a esses 
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doentes. O entendimento dos fatores associados à utilização de serviços hospitalares é 

fundamental para a discussão de políticas voltadas para a melhoria dos serviços de saúde no 

Brasil 
[22]

. 

 

3.7. CONCLUSÃO 

Houve um aumento da frequência das internações hospitalares principalmente a partir 

do ano 2008 que pode estar relacionando à inclusão do rastreio de anemia falciforme pelo 

teste do pezinho o que possibilitou o diagnóstico precoce dessa doença. Apesar das 

limitações, o presente estudo deverá contribuir para o conhecimento epidemiologico dos 

portadores da doença falciforme, importantes para o planejamento de ações de saúde pública. 
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ANEXO 

 

Tabela I: Mortalidade durante internação 

 
Ano Internações Óbito 

   
2002 13 0 

2003 13 1 

2004 26 0 

2005 18 0 

2006 17 0 

2007 10 0 

2008 58 1 

2009 50 0 

2010 92 0 

2011 97 4 

2012 115 1 

2013 154 2 

   
Total 663 9 

 
 
 
 
 
 
 
 

Tabela II: Taxa de internação com ajuste populacional no período de 12 anos 

 
Legenda Municípios Taxa 

   

1 Arauá 14,7 

2 Amparo de São Francisco 8,7 

3 Itaporanga d'Ajuda 7,4 

4 Maruim 7,3 

5 Gararu 7,0 

6 Santo Amaro das Brotas 6,9 

7 Brejo Grande 6,4 

8 Lagarto 6,4 

9 Indiaroba 6,2 

10 São Cristóvão 6,2 

   

 Estado de Sergipe 2,9 
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Figura 1: Frequência anual de internações 
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Figura 2: APC das frequências de internações 
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Figura 3: Número de internações causadas pela anemia falciforme por municipios
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Figura 4: Regiões de saúde do Estado de Sergipe 
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