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I. INTRODUCAO

A anemia falciforme é a doenga hereditaria mais prevalente no mundo, advinda da
Africa, nas regides malarigenas em especial. Todavia, dada a enorme miscigenacio no Brasil
o fator cor de pele ndo é relevante para o diagnostico diferencial. Tal mutacdo ocorre no
cromossomo 11 e origina a hemoglobina S (HbS). Esta, tem a peculiaridade de polimerizar
em condigdes de hipdxia, 0 que ocasiona a forma em foice dos eritrocitos e em um segundo

momento as crises algicas.

O diagndstico da anemia falciforme pode ser realizado nos primeiros instantes de vida,
através dos Programas de Triagem Neonatal, obrigatorio em todo o pais. Todavia, € comum a
extensdo da triagem até o 1° ano de vida, ja que s a partir do 6° més de vida adquire-se 0
perfil hemoglobinico caracteristico. Durante os 6 meses iniciais acresce-se o fato de haver
maior quantidade de hemoglobina fetal, que retém mais O, e colabora para a ndo ocorréncia
de manifestacBes clinicas. Num segundo momento, para os que ndo tiveram o beneficio da
triagem, a confirmacdo laboratorial se da por hemograma e hematoscopia de sangue
periférico. Clinicamente, ha palidez e ictericia nos pacientes devido a hemdlise que aumenta
os niveis de bilirrubina. Paralelamente, ocorrem crises algicas decorrentes da polimerizacéo
das HgsS, secundarias a hipoxemia e desidratacdo celular, e que ocasionam as crises vaso
oclusivas, maior complicacdo da doenga ,juntamente com a Sindrome Toracica Aguda. Este
processo, aos poucos determina a fibrose e posterior asplenia funcional no paciente que leva a
um aumento de tecido linféide em tonsilas faringeas e palatinas como forma aparentemente

compensatoria.

Sabe-se que condi¢Bes de hipoxemia e infeccBes desencadeiam crises algicas em
pacientes portadores de anemia falciforme, tendo-se assim um cenario no qual hipertrofia de
tonsilas faringeas e palatinas podem desempenhar importante papel no crescimento e

qualidade de vida no paciente a curto e longo prazos.

Através da oroscopia, e utilizando a classificacdo de Brodsky, pode-se determinar o
grau de obstrucdo das amigdalas palatinas. A intensidade da hipertrofia varia do grau | ao

grau IV.

Criangas com hipertrofia de tonsilas tendem a desenvolver uma musculatura facial

relaxada e um menor perimetro tordcico devido a obstrugdo das vias aéreas.
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Concomitantemente, a hipertrofia de tonsilas é fator predisponente de amigdalites e otites,
pois ja é comprovado que o aumento de tecido linfoide em tonsilas trabalha contra o sistema
imune da crianca.

Baseando-se no papel da ativacdo persistente da cascata de inflamacéo das vias aéreas
superiores, que pode ser desencadeada de infeccOes recorrentes, e o fendbmeno da auto
asplenia deduz-se que a hipertrofia de tonsilas faringeas e palatinas como é um evento
previsivel, em portadores de anemia falciforme. Paralelamente, o aumento do tecido linfoide
associa-se a maior risco de dessaturacao noturna e Sindrome da Apneia Obstrutiva do Sono (a
hipertrofia adenotonsilar obstrutiva é o maior fator causador), eventos que podem desencadear
crises algicas em portadores de anemia falciforme.

Dessa forma, justifica-se a avaliacdo das possiveis associa¢Ges entre aumento das
tonsilas faringeas e palatinas e anemia falciforme com vistas a melhor preparacdo da

intervenc&o terapéutica.
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Il. REVISAO DE LITERATURA

1. Anemia Falciforme
1.1 Conceitos
A doenca falciforme engloba um grupo de anemias caracterizadas por mutacdo do
gene da cadeia B que implica producdo defeituosa da cadeia em questdo, denominada S
(HbS). Patologia de grande mortalidade nos cinco primeiros anos de vida, a depender da
alteracdo na hemoglobina, pode ser uma hemoglobinopatia na forma homozigdtica,
heterozigotica ou variantes. A primeira, também chamada de siclemia ou depranocitose e que
tera enfoque neste trabalho, é o subtipo mais comum no mundo e seu gendtipo(HbSS) é o

mais grave e intimamente relacionado a menor expectativa de vida.*?

Denomina-se a doenca falciforme ao conjunto de hemoglobinopatias em que
ocorre producdo de uma hemoglobina (Hb) mutante: a hemoglobina S (HbS), e que quando
em homozigose recebe a denominacéo de Anemia Falciforme.® Esta forma é a que apresenta

mais elevada prevaléncia e maior gravidade quando comparada as formas heterozigdticas.*

Quando em heterozigose no mesmo individuo as possibilidades sdo juncdo de
HbS a: hemoglobina A (HbA), hemoglobina C e hemoglobina D. Nomeia-se tais condic¢des de
traco falciforme, hemoglobinopatia SC e hemoglobinopatia SD, respectivamente.”

1.2 Epidemiologia

No mundo, € a doenca hematoldgica mais comum com expressiva concentracdo
na Africa, particularmente Africa Equatorial. Durante o periodo da escravidio negra, o
continente em questdo exportou varios de seus habitantes para as demais partes do planeta, o
que favoreceu a miscigenacdo e o ndo atrelamento especifico de raca a doenca, antes
identificada como restrita & raca negra.® Aproximadamente 250.000 criangas nascem

anualmente com anemia falciforme, no continente africano, das quais 100.000 na Nigéria. ’

No Brasil, o Rio de Janeiro, Minas Gerais e 0s estados da regido nordeste sdo 0s
que tém maior prevaléncia de casos de anemia falciforme por, no passado, terem sido regides
gue mantinham rotas de trafico de escravos com paises africanos.®® Estima-se que a anemia
falciforme acometa 0,1% a 0,3% da populacéo brasileira afrodescendente, e cada vez mais tal
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achado se evidencia também na populacdo caucasoide. Estima-se que nasgam 2000 criangas
com o gene para HbS e 3500 criangas com anemia falciforme ao ano no Brasil a cada ano, e
que hajam cerca de 50000 brasileiros portadores da forma homozigética, o que reforca o
carater de grave problema de Satde Publica.***'? No estado de Sergipe, estudos mostraram
prevaléncias de trago falciforme em puérperas, recém-nascidos e doadores de sangue de 4%,

4,5% e 4,1%, respectivamente™***

Por ser uma doenca cronica com Vvarios episodios agudos que requerem cuidados
médicos, e em fungdo da gravidade e prevaléncia elevada, em 2001 o Ministério da Saude,
através da portaria nimero 822/01, adicionou a pesquisa de hemoglobinopatias ao Programa
Nacional de Triagem Neonatal. Apds este primeiro e importante passo, em 2005 foi a vez da
portaria nimero 1.391 a qual instituiu a Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com
Doenca Falciforme e demais hemoglobinopatias para melhor organizacéo e assisténcia de tais

individuos.™®

1.3 Genética

A anemia falciforme é um disturbio genético, autossdbmico recessivo, sendo uma
das mais comuns doengas monogenéticas em todo o mundo.'” Em meados de 1949, Linus
Pauling analisou o comportamento eletroforético da hemoglobina (Hb) de pessoas saudaveis e
comparou ao de individuos com quadro clinico e laboratorial compativeis com anemia
falciforme. Feito isto, eram postas as bases diagndsticas para a doenca, utilizadas até os dias

atuais.®

A hemoglobina é uma proteina globular composta por quatro globinas associadas
a um grupamento heme, complexo formado por um &omo de ferro em uma estrutura
porfirinica. Tal molécula é encontrada no interior dos globulos vermelhos e tem a funcéo de
transportar o oxigénio. As subunidades das Hb sdo formadas pelas cadeias a, B e v, sendo a
HbA o principal tipo de Hb encontrado em adultos saudéveis.*®

Geneticamente, a doenca € causada por uma mutagdo no gene  da globina que
cursa com a substituicdo de uma base nitrogenada do cédon GAG para GTG. Feito isto,
ocorre a troca do &cido glutdmico (Glu) pela valina (Val) na posi¢do nimero seis do gene. A

valina é um aminoéacido neutro, diferentemente do acido glutamico (negativo) o que acarreta
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uma HbS menos negativa, mais lenta e favoravel a polimerizacao sob condigdes de baixo teor
de oxigénio. PolimerizagBes sucessivas mudam o formato discoide do eritrécito para
foice.?%?%22% Esta estrutura é responsavel pela menor sobrevida das hemécias, as quais sdo
destruidas no sistema reticulo endotelial, e principal causa da anemia hemolitica nestes

pacientes.?*?

1.4 Fisiopatologia

De forma simplificada, a substituicdo do acido glutdmico por valina altera as
moléculas de hemoglobina, as quais se polimerizam em condi¢cbes como baixo pH e,
principalmente, desoxigenacdo. Nesse processo, pode ocorrer aumento da densidade e da
deformabilidade das hemacias, levando a falcizacdo. Esta, além de causar anemia hemolitica
cronica é responsavel pelos fendmenos vasoclusivos caracteristicos da doenga. Sob condicdes
de desidratacdo, estresse oxidativo da membrana e adesividade eritrocitaria aumentada, a
vasoclusdo ocorre apds a passagem das hemadcias pelos capilares e € responsavel direta ou
indiretamente pelas manifestages clinicas.?>?%%’

A falcizacdo da hemécia ocorre se a HbS estiver desoxigenada, em alta
concentracéo e a circulacdo esteja lentificada o suficiente para a hemoglobina néo tornar a se
oxigenar em tempo habil. Concluida a falcizagdo, a hemécia enrijece-se, ha aumento da
expressao de moléculas de adesdo, além de alteracdo das proteinas de membrana. O conjunto
descrito leva a adesdo das hemacias ao endotélio o que desencadeia o fendmeno inflamatério
com ativacdo da coagulacdo, hipdxia, isquemia e infarto local com redugdo da sobrevida da
hemacia. Essas alteracfes moleculares determinam o quadro clinico caracteristico da anemia
falciforme: anemia hemolitica, dor e comprometimento progressivo de multiplos érgéos,
principalmente 0os menos vascularizados. Apds repetidos episodios de afoicamento e
desafoicamento, ocorre lesdo da membrana e as células tornam-se irreversivelmente

falciformes.?"?82

Apbs a lesdo celular irreversivel, o controle ibnico da membrana fica
comprometido, o que implica efluxo de potassio e aumento do calcio intracelular, além da
formagéo de polimeros advindos da HbS e polimeros de membranas. Tais aspectos aumentam

a adesdo de hemadcias ao endotélio, enrijecem toda a hemacia (com o encurtamento de sua
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sobrevida na circulagdo), propiciam lesdes microvasculares, além de deplecdo do Oxido

nitrico (NO) e ativagio da coagulagio.”***"%

1.5 Manifestac0es clinicas

As manifestacBes clinicas mais frequentes sdos as crises algicas e que podem ser:
0ssea (a mais comum), abdominal, toracica e priapismo, com duracdo de aproximadamente 5
dias. Cada tipo citado tem suas peculiaridades e todos podem ser desencadeados por
desidratacdo, perda de sangue, estresse cirirgico ou emocional e infeccdo.?”* Ou seja, fatores
que aumentam a adesividade eritrocitaria e o afoicamento.’ Em casos leves a moderados
recomenda-se a hidratacdo como tratamento no intuito de reduzir a viscosidade sanguinea e
possivel desidratacdo, além do controle rapido da dor com analgésicos para interromper o
processo vasoclusivo. As manifestacBes clinicas podem apenas comprometer a qualidade de
vida(caso de Ulceras de pernas e retinopatias), bem como reduzir a expectativa de vida (a
exemplo da sindrome toracica e do acidente vascular encefalico).* Tais manifestacdes variam
com a combinacdo de fatores genéticos e ambientais, podendo ir de formas quase
assintomaticas a incapacitantes.

Loureiro e Rozenfeld (2005), relatam que por volta de um ano de vida, ap6s a
reducdo da HbF surgem as primeiras manifestacdes clinicas. 1sso porque a HbF predomina até
0s 6 meses de idade e atua como fator de protecdo a episddios de hemélise.**3* A dactilite é o
sintoma inicial mais comum, ocorrendo em 40% dos pacientes, seguida pela crise algica,
presente em mais de 25% dos casos. O sequestro esplénico foi a terceira forma mais frequente
de apresentacéo da AF, ocorrendo em 20% dos pacientes.*

Dentre as principais manifestacOes, destaca-se a disfuncéo esplénica que é fator de
predisposicdo a infeccBes. Por ser o baco o maior produtor de IgM no organismo e 0s
pacientes portadores de anemia falciforme apresentarem um decréscimo de fungdo esplénica a
partir dos 6 meses, ha, apds essa idade suscetibilidade maior para infeccdes. Outra
complicacdo envolvendo o bago é a crise do sequestro esplénico, na qual, uma grande
quantidade de hem@cias fica contida no bago por algumas horas, causando queda brusca na

hemoglobina, simulando um choque hemorrégico®®=’

A hipotrofia esplénica ocorre em geral a partir dos 5 anos, precedida ou ndo de

asplenia funcional. Tal processo é diretamente correlacionado ao aumento do risco de
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infeccbes graves, pois o papel do baco nas infeccbes contra bactérias encapsuladas esta
intimamente ligado as principais etiologias destas infecgdes: Streptococcus pneumoniae,
Haemophilus influenzae, Salmonella Sp, Neisseria meningitidis e Klebsiella sp., agentes

responséveis por sepse e meningites, com elevada mortalidade. >

A forma da hemécia em foice reduz sua flexibilidade e dificulta sua passagem
através da microcirculacdo. Com a diminuicdo da viscosidade sanguinea e a flexibilidade
reduzida dos eritrécitos ha formacdo de microtrombos, causando obstrucdo vascular,
responsavel por crises algicas agudas e lesGes teciduais progressivas, comuns aos portadores
de AF."#

Dentre os portadores de anemia falciforme, as crises algicas, sindrome toracica
aguda (STA) e infec¢des bacterianas sdo frequentes e correspondem a maioria das internacoes

hospitalares no Brasil.*®

A crise algica é motivo mais prevalente na hospitalizacdo de pacientes
falciformes. Caracterizando-se por dor associada a isquemia tecidual, advinda da vasoclusao,
¢ tratada com analgesia e hidratacdo. Regides lombar, femoral, costelas e esterno sao
frequentemente alvos de localizacdo.*® A repeticdo de crises algicas estaria atrelada a menor

sobrevida, maior nimero de lesdes em 6rgéos-alvo e disfuncdes organicas maltiplas.*

A STA é a complicacdo aguda com maior mortalidade na AF e caracteriza-se por
dor na regido toracica associada a infiltrado pulmonar em radiografia de torax, febre, tosse ou
dispneia.®® Ja o acidente vascular encefalico (AVE) acomete 7% dos pacientes e cursa com
elevado indice de recorréncia.®” Nas criancas se da principalmente por oclusdo arterial

intracraniana, e nos adultos por trombose ou hemorragia.*?

Frente & multiplicidade de sintomas e, por vezes, limitacbes que a anemia
falciforme traz ao portador, ha diversas manifestacbes psicoldgicas presentes. Baixa
autoestima, ansiedade, depresséo, dificuldade de interagir socialmente e medo da morte sdo
aspectos encontrados nesse tipo paciente como também portadores de outras doencas

cronicas. E, levando-se em conta a situa¢do socioecondmica desprivilegiada da maioria dos
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pacientes, associada ao desemprego decorrente de auséncias frequentes devido a repetidas

crises de dor e internacdes, tais manifestacdes ficam agravadas.*®

1.6 Diagnostico

Pacientes com historico de anemia hemolitica, ictericia e episodios intermitentes
de dor isquémica, associado a epidemiologia, podem ter diagnostico em anemia falciforme,
notadamente quando tais sintomas se iniciam ap0s 0s 6 meses de vida. Em lactentes a
ocorréncia de dactilite, também conhecida como “sindrome mao-pé” (dor e edema das
falanges proximais), bem como infecgdes repetidas, principalmente por germes encapsulados,

reforcam a suspeita diagnéstica.**

A avaliacdo laboratorial da hemoglobina através da eletroforese em pH alcalino,
técnica que confirma a presenca e a propor¢do de HbS, bem como de outras hemoglobinas

normais e/ou patolégicas, define o diagnéstico.*

1.7 Tratamento

Por ser uma doenga crénica com complicacdes previsiveis, é recomendado aos
portadores de AF a imunizacdo anti-pneumocdcica e administracdo de folato. Este ultimo é

devido & maior exigéncia metabélica a que esses pacientes sio submetidos.*®

Por ser cronica, a anemia nos portadores de anemia falciforme ndo traz tanta
sintomatologia. Excetuam-se os casos em que ocorrem complicacBes agudas, que provocam a
gueda adicional da hemoglobina e podem precipitar descompensacdo da funcdo cardio-
respiratoria, colocando em risco a vida do paciente.*” Em tais ocasides, a transfusdo de
concentrado de hemécias é empregada.*® Seu objetivo é aumentar o hematécrito e diminuir a
proporcdo de hemacias contendo HbS. Com isto, melhora-se a capacidade de transporte de
oxigénio e previnem-se complicagdes vasculares relacionadas as hemacias falciformes.*’

Muito embora aumente a sobrevida, a terapia transfusional na anemia falciforme
deve ser prescrita racionalmente, pois apresenta efeitos adversos (imediatos e a longo prazo),
além do alto custo da terapia quelante de ferro, quando é necessaria. Seus beneficios

imediatos ndo sdo permanentes e a toxicidade por hemossiderose pode limitar a eficacia ao
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longo prazo.*® Tanto é verdade que a literatura deixa claro que a sobrecarga de ferro é fator
determinante de morbidade e mortalidade.”® Desta forma, é recomendado que, em individuos
com AF em regime crénico de transfusdo de hemacias, a terapia quelante seja parte integrante

do tratamento.*

Dentre as terapéuticas medicamentosas, cita-se a hidroxiuréia. Esta € um
quimioterapico mielossupressor que atua na sintese de DNA através da inibicdo da enzima
ribonucleotideo redutase, mantendo as células em fase S. A droga apresenta como efeito
conjunto o aumento da producdo de HbF. O manejo de hidroxiuréia se da entre aqueles
pacientes que apresentam episodios algicos frequentes, que necessitem hospitalizagdo, ou
outras graves complicacdes vasoclusivas.*®*! Seu uso reduz o niimero de crises vasoclusivas,

de hospitalizacdes, tempo de internagéo.>*>

Para paciente com apresentacdo fenotipica grave da doenca, desde os primeiros
anos de vida, indica-se o transplante alogénico de células-tronco periféricas, Unica opg¢édo

terapéutica com possibilidade de cura, desde que haja doador compativel.*

A depender da gravidade das manifestacfes da doenca, o custo do tratamento
pode variar de U$$10.000 a U$$100.000 por paciente/ano.”®

Com um carater ainda reduzido, a sobrevida dos portadores de AF muito
melhorou ap6s a instituicdo de assisténcia médica integral, imunizagdes, profilaxia com
antibioticos, suplementacdo com folato, transfusdes sanguineas, hidroxiuréia e mais rapido
tratamento das complicacGes da doenca. Antes tida como uma doenca fatal, a anemia
falciforme hoje é tida como doenca cronica. Embora curse com deterioracdo progressiva da
qualidade de vida e da funcdo de 6rgéos, acarreta atualmente aos portadores expectativa de

vida em torno de 50 anos.**
A sobrevida e melhor qualidade de vida dos portadores de AF dependem do

diagnostico e tratamento precoces, além de assisténcia em centros de referéncia

especializados.™
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2.Tonsilas Palatinas e Faringeas
2.1 Conceitos

Desde o nascimento a via nasal € preferencial e esperada para uma funcao
respiratéria normal, mesmo sendo ela a de maior resisténcia a passagem de ar inalado. Isso
porque a respiracdo nasal age no preparo do ar inspirado, protegendo dessa forma as vias

aéreas inferiores e 0s seios nasais e paranasais.>

Em termos anatomofisiologicos as amigdalas e adenoides fazem parte do anel
linfatico de Waldeyer, este nada mais é que tecido linfoide em redor das cavidades oral e
nasal. As amigdalas, ou tonsilas palatinas, localizam-se entre as pregas palatoglossal e
palatofaringea, com complexas criptas em sua formacdo. A adenoide, ou tonsila faringea,
localiza-se entre o septo nasal e a parede posterior da faringe, contém criptas mais simples e é
uma agregacdo Gnica de tecido linfoide.*®

Tais criptas nas amigdalas sdo ramificadas e formadas por um epitélio
pluriestratificado com papel de captar o antigeno. Nesse epitélio, existem linfécitos,
linfoblastos, plasmdcitos e macrofagos. J& as tonsilas faringeas, sdo formadas por epitélio
pseudoestratificado ciliado e, ao contrario das amigdalas, suas criptas ndo trazem ramificagdes
e sdo produtoras de IgA, que atua como primeira barreira de defesa. Reitera-se a importancia
das tonsilas faringeas e palatinas como 6rgdos imunologicamente ativos que, atuam em
conjunto com o tracto aerodigestivo superior. Tal fungdo parece estar efetiva a partir dos 3

primeiros anos de vida.>’

Cerca de 65% dos linfécitos presentes no anel de Waldeyer sdo do tipo B, sendo
os demais linfécitos T ou células plasmaticas. Apesar de nenhuma grande deficéncia
imunologica ser instaurada apds a adenoidectomia e/ou amigdalectomia, as tonsilas em
questdo tem como papel imunoldgico induzir e regular a producdo de imunoglobulinas

secretorias.”®

Em termos imunolégicos o anel de Waldeyer € mais ativo imunologicamente
entre 4 e 10 anos de idade, apés tal faixa etaria ocorre decréscimo de funcdo. Tonsilas

hipertrofiadas sdo a segunda maior causa de obstrucédo respiratoria apés a rinite alérgica.”
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Hipertrofia de tonsilas palatinas e faringeas associam-se a manifestacGes
sistémicas, otites medias, sinusites e a obstrucdo nasal, além de poder comprometer o

desenvolvimento fisico e cognitivo, da crianca.®®

O tecido adenoideano hipertrofiado pode gerar respiragdo bucal, alteracdo do
fluxo aéreo nasal e, consequentemente, do crescimento muscular da face o que acarretaria a
tipica facies adenoideana. Nos chamados respiradores orais, tal facies se caracteriza por face
longa e estreita, incompeténcia labial, maxila e mandibula retrognatica, com arco superior
estreito e profundo, e posicdo de repouso da lingua mais baixa. Ressalta-se que respiracéo oral
ndo é uma doenca e sim uma sindrome com sinais e sintomas caracteristicos e com um grande
numero de etiologias, tanto intrinsecas quanto extrinsecas ao nariz. Pacientes com respiracao
oral podem ficar em um estado de hipoxemia durante o sono e desenvolver uma policitemia

compensatéria.®!

Apesar da caréncia de mais estudos que ratifiquem tais dados, Kara et al,2002,
através de trabalho que contou com 1.211 criancas, na faixa etaria entre 6 e 13 anos, chegou a
11% de prevaléncia da hipertrofia tonsilas palatinas.®? Em outro estudo realizado no hospital
Leon Bezerra, foram avaliados 1219 individuos, na faixa etaria entre 5-11 anos, e viu-se uma
prevaléncia de hipertrofia de tonsilas faringeas em 15%. Constatou-se ainda que 78% deste

grupo apresentava histdrico de tonsilites recorrentes.®

Em outros trabalhos a prevaléncia de hipertrofia de tonsilas palatinas e faringeas
numa populacdo sem doenca de base, compostas de criancas e adolescentes estaria entre 11%

e 30%, respectivamente.®%¢254

Através da oroscopia, e utilizando a classificacdo de Brodsky, pode-se determinar
0 grau de obstrucdo das amigdalas palatinas.®

o Grau I: ocorre obstrucdo menor que 25% da orofaringe pelas tonsilas palatinas
o Grau Il: ocorre obstrucéo de 25 a 50% da orofaringe pelas tonsilas palatinas

o Grau Il1: ocorre obstrucéo de 50 a 75% da orofaringe pelas tonsilas palatinas

o Grau IV: ocorre obstrucdo de 75% a 100% da orofaringe pelas tonsilas
palatinas
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Na videonasofaringoscopia, exame bem mais sensivel que o radiologico, é
possivel mensurar diretamente a tonsila faringea. Tal recurso atualmente € tido como o
padrdo-ouro, sendo considerado método seguro e confidvel na avaliagdo cirdrgica da
obstrucdo nasal.?®®®” Com o auxilio da classificacdo de Wormald & Prescott pode-se mensurar

o tamanho das tonsilas faringeas, classificando-as em®:

o Grau |: ocorre obstrucdo de até 1/3 da coana, pela tonsila faringea
o Grau Il: ocorre obstrucdo de até 2/3 da coana, pela tonsila faringea
o Grau Il1: ocorre obstrucdo maior que 2/3 da coana, pela tonsila faringea

Outra alternativa para pacientes menores que trés anos e, esperadamente, menos
cooperativos ao exame endoscopico, seria a fluoroscopia. Esta, apresentaria uma

especificidade de até 90% e uma sensibilidade de 100%.%

2.2 Hipertrofia de tonsilas faringea e palatinas e suas manifestacoes

A hipertofia de tonsilas faringeas e palatinas resultando em respiracdo oral pode
ter diversas manifestacdes sistémicas seja no aparelho respiratorio, cardiovascular,
hematopoiético e enddcrino, seja na regulagcdo do sono. Essas manifestacdes incluem aumento
da resisténcia pulmonar, diminuicdo da pO2 arterial com menor ventilacdo e oxigenacdo dos
alvéolos mais periféricos. Consequentemente, o sistema cardiovascular através da sindrome
da apneia obstrutiva do sono (SAOS) pode ser levado a insuficiéncia cardiaca congestiva,
bem como ao cor pulmonale sob o regime de hipoxia e hipercapnia recorrentes. Destaca-se
ainda que o SAQOS seria a expressdo maxima dos distarbios respiratérios do sono e, em

criancas teria como principal causa a hipertrofia das tonsilas faringeas e palatinas.”

Deve-se ainda ter em conta que ha hormdénios dependentes do ciclo circadiano, a
exemplo do liberagcdo do horménio GnRH, que pela alteracdo de sua liberacdo pode haver
retardo de crescimento péndero-estatural. Estudo anterior observou-se aumento de peso e de
niveis de IGF-1, bem como diminui¢cdo do nimero de infecgdes respiratdrias nos pacientes
que tinham hipertrofia de tonsilas e foram submetidos a adenoidectomia e/ou

amigdalectomia.”
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Existe forte correlacdo entre asma e hipertrofia de tonsilas. Havendo melhora dos
sintomas naqueles pacientes submetidos a tratamento cirdrgico das tonsilas faringeas e/ou
palatinas.” Infeccdes recorrentes, em sua maior parte virais, teriam papel na hipertrofia de
tonsilas e esta cursaria com consequente reducdo do fluxo aéreo pulmonar, sendo motivo

frequente de intervencéo cirrgica.” "™

Estudo anterior identifica a hipertrofia adenotonsilar como causa de hipdxia e que
a mesma enredaria repercussdes cardiopulmonares, tais como sobrecarga cardiaca e aumento
do débito cardiaco.” J&4 em outro estudo os autores, ao analisarem uma amostra de criancas
com quadro de hipertrofia adenotonsilar, identificaram hipoxia e limitagdes cardiacas,
alteracdes que foram revertidas e amenizadas, respectivamente, apos adenoamigdalectomia

e/ou adenoidectomia, ao se restabelecer o fluxo aéreo.’

Entretanto, sabe-se que em cerca de 10% do pacientes submetidos a
adeno/amigdalectomia ndo se observa melhora o padrdo de sono, pois as alteracGes

apresentadas ja eram secundarias a aspectos craniofaciais e/ou fatores neuromusculares.”’

2.3 Pacientes portadores de Anemia Falciforme e a hipertrofia de tonsilas
faringea e palatinas

Nos portadores de anemia falciforme a crise algica é o sintoma mais frequente e
merece atencao especial no intuito de se tentar evita-la ou, ao menos, diminuir sua frequéncia.
Uma de suas causas pode ser a hipertrofia adenotonsilar (HAT) compensatéria. Estudo
anterior evidenciou que 55.3% dos portadores de anemia falciforme apresenta, hipertrofia de
tonsilas faringeas e 18,8%, de tonsilas palatinas. No mesmo estudo observou-se que aqueles
pacientes que tinham hipertrofia adenotonsilar obstrutiva tinham mais episodios de infecgdes
de repeticdo das vias aéreas superiores. Todavia, ndo se observou associacdo entre HAT e

respiracdo predominantemente bucal nem com obstrucéo nasal.’

Considerando-se que hipoxemia e infecgdes sdo fatores desencadeantes para as
crises algicas nos pacientes portadores de anemia falciforme, é valido concluir que tanto a
hipertrofia de tonsilas faringeas, quanto a de palatinas podem desempenhar importante papel

no crescimento e qualidade de vida’>®
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Criancas portadoras de anemia falciforme, quando comparadas as saudaveis,
possuem ndo sé maior incidéncia de SAOS, mas também maior severidade na dessaturacéo

noturna de oxigénio, bem como hipercapnia.®*

2.4 Tratamento da hipertrofia de tonsilas palatinas e faringea na populacdo em

geral

Sabe-se que as tonsilas palatinas e faringeas sofrem involucéo fisiol6gica apos a
puberdade, todavia dado as inimeras variaveis e repercussdes clinicas implicadas nem sempre

o tratamento clinico é suficiente ou indicado como melhor opg&o.2

A cirurgia de tonsilas faringeas e palatinas (adenoamigdalectomia) € das mais
frequentes cirurgias realizadas em criangas. Seus critérios de indicacdo, ainda que tenham
sofrido diversas modificacbes ao longo das décadas, permanecem ainda um assunto
controverso e contam com relativamente poucos consensos. Atualmente podem ser assim
sumarizadas: *

U Para a amigdalectomia: indicacBes relativas e absolutas. As primeiras incluem
tonsilites recorrentes, halitose, alteragdo de fala, hipertrofia unilateral, hipertrofia
causadora de obstrucdo das vias aéreas superiores e deformidades orofaciais. A
indicacdo absoluta é a obstrucdo respiratéria e digestiva.

2 Para a adenoidectomia, as indicaces relativas sdo a hipertrofia associada a roncos,
respiracdo bucal, rinorréia bilateral, infec¢bes associadas a rinossinusites e infecgdes

do ouvido. As indicacdes absolutas sdo a suspeita de neoplasia maligna e SAOS.

Excluindo-se portadores de SAOS ou tonsilites recorrentes, estudo anterior
mostrou que a adenoamigdalectomia € uma medida financeiramente mais cara e sem
relevancia no beneficio clinico para pacientes com sintomas leve ou moderados. J& em outro
estudo mais recente o0s autores observaram que amigdalectomia, associada ou ndo a
adenoidectomia, é fator de reducdo no uso de antibidticos, bem como de consultas médicas, e
consideram que existe valor efetivo na cirurgia, bem como reducdo do custo financeiro com
relacdo a consultas e drogas, quando a indicacdo cirargica é devido a tonsilites recorrentes

e/ou obstrucdo de vias ereas superiores.®®
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2.5 Tratamento em portadores de anemia falciforme

Apdbs analise sociodemografica e individual, Vilela e Cavalcante, em estudo
recente, afirmaram que intervencgdes visando a melhoria da dor e vitalidade contribuem para a
manutencdo de bons niveis de qualidade de vida nos pacientes falciformes. Menores niveis de
qualidade de vida foram encontrados entre adultos e adolescentes abaixo dos 15 anos, razdo
pela qual os autores afirmaram que toda medida com enfoque na melhoria do bem-estar do

paciente com anemia falciforme é importante.®®

Sabe-se que a hipertrofia adenotonsilar, nos pacientes portadores de anemia
falciforme, é frequentemente associada a maior risco de SAQOS, episddios de crises algicas,
bem como isquemia cerebral, sendo para tanto indicado o tratamento cirurgico. Em estudo
recente foi avaliado o custo beneficio da adenoidectomia, associada ou ndo a amigdalectomia,
em portadores de anemia falciforme: pacientes do grupo controle, ndo submetido a cirurgia,
tiveram mais crises vaso oclusivas, episodios de STA e maior custo no tratamento da
doenca.’ Estudo anterior identificou que ap6s a adenoidectomia ha diminuicdo no niimero de

crises algicas. ®
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RESUMO

Obijetivo: Avaliar se os pacientes portadores de Anemia Falciforme (AF), entre 3 e 12 anos,

com indicacdo de tonsilectomia sdo mais propicios a intercorréncias clinicas.

Método: Estudo transversal com 107 pacientes com AF, entre 3 e 12 anos. Os responsaveis
responderam questionario que os indicassem a cirurgia de tonsilas. Os pacientes elegiveis
foram encaminhados para avaliacdo otorrinolaringoldgica, incluindo oroscopia e
videonasofibroscopia, procedimento que identificou o grupo candidato a cirurgia. Feito isto,
identificou-se, entre os pacientes ndo candidatos ao procedimento cirurgico, aqueles pareaveis
por sexo e idade com os pacientes candidatos a cirurgia, com razdo de pareamento de 1:1,
comparando-os segundo a idade ao diagnostico, ocorréncia de acidente vascular encefélico
(AVE), frequéncia média anual de internacdes por crise algica, uso de hidroxiuréia, e médias
anuais de hemoglobina, leucdcitos e plaquetas. A comparacéo entre os grupos foi feita através
dos testes Qui-quadrado ou exato de Fisher para variaveis proporcionais, e teste “t”

independente para variaveis continuas (p< 0,05).

Resultados: Dos 107 pacientes identificados, em 70 deles o0s responsaveis foram
entrevistados. Destes, indicou-se cirurgia em 16 (22,8%), sendo a conduta confirmada em 14
pacientes e em 2 foi feita a opcdo familiar por tratamento clinico. Os grupo caso e controle
apresentaram, respectivamente, média anual de internamentos por crise algica de 0,93 e 0,375
(p=0,076) e ocorréncia de AVE de 5 casos (31,2%) no grupo caso e zero no grupo controle
(p=0,021). Nao houve diferenca entre 0s grupos na comparagdo entre as variaveis: médias

anuais de hemoglobina, leucdécitos e plaquetas, e uso de hidroxiuréia.

Conclusédo: Na amostra estudada, os pacientes com indicagao cirargica tinham frequéncia de
AVE superior ao do grupo sem indicagdo cirurgica. Observou-se também que a média de
internacBes anuais por crises algicas no grupo de estudo foi o triplo da observada no grupo

controle, ainda que sem significancia estatistica.

Descritores: Anemia  Falciforme; Tonsilas; Acidente  Vascular  Encefalico;

Adenotonsilectomia
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ABSTRACT

Objective: To evaluate whether patients with sickle cell anemia (SCA), between 3 and 12

years with an indication for tonsillectomy are more amenable to clinical complications.

Method: Cross-sectional study of 107 patients with AF, between 3 and 12 years. Parents
answered standardized questions (interview) that indicate surgery for tonsils. Eligible patients
were referred for ENT evaluation, including oral and videonasofibroscopy, a procedure that
identified the group surgical candidate. Done this, we identified, among patients not
candidates for surgery, those equals by sex and age with surgery candidates, with a ratio of
1:1 matching, comparing them according to age at diagnosis, accident occurrence stroke
(CVA), mean annual frequency of admissions for painful crises, use of hydroxyurea, and
mean annual hemoglobin, leukocytes and platelets. The comparison between groups was
performed using the chi-square or Fisher exact test for proportional variables, and "t" test for

independent continuous variables (p <.05).

Results: Of 107 patients identified, 70 of them were interviewed those responsible. Of these,
surgery was indicated in 16 (22.8%), and conduct confirmed in 14 patients and 2 was made to
family choice for clinical treatment. The case and control groups had respective average
annual admissions for painful crises of 0.93 and 0.375 (p = 0.076) and the occurrence of
stroke in 5 cases (31.2%) in the case group and zero in the control group (p = 0.021). There
was no difference between the groups when comparing variables: mean annual hemoglobin,

leukocytes and platelets, and the use of hydroxyurea.

Conclusion: This study indicated patients with surgical indications had stroke frequency
higher than the group without surgical indication. It was also observed that the average annual
hospitalizations for painful crises in the study group was three times that observed in the

control group, although without statistical significance.

Keywords: Sickle Cell Anemia; tonsils; Stroke; Adenotonsillectomy
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INTRODUCAO

Tonsilas palatinas e faringeas séo tecidos linfoides localizados na cavidade oral,
cuja hipertrofia € comum na infancia e comeco da adolescéncia. Sabe-se que a hipertrofia de
tonsilas sofre involugdo fisioldgica apds a puberdade, todavia, em virtude das indmeras
variaveis e repercussoes clinicas implicadas, nem sempre o tratamento clinico € suficiente ou

considerado como melhor opcéo.!

Considerando-se as especificidades das criancas portadoras de Anemia Falciforme
(AF) pode-se dizer que as indicacOes para tonsilectomia estdo fortemente relacionadas aos
fatores desencadeantes da crise algica.? As tonsilites recorrentes em portadores de AF podem
estar associadas a maior suscetibilidade desse grupo em contrair infecgdes e a hipoxemia, a
hipertrofia adenotonsilar (HAT), comum em tais pacientes.**>®’ Estudo anterior recente
observou que a adenoidectomia, associada ou ndo a amigdalectomia, associou-se a reduc¢ao na

frequéncia de crises algicas em criangas com AF e HAT com indicacéo cirdrgica.?

Assim, o objetivo deste estudo foi identificar a presenca de complicacdes clinicas
e de variaveis laboratoriais associadas a prognostico em criangas com AF e HAT com
indicacdo de adenoidectomia associada ou ndo a amigdalectomia, em compara¢do com

aquelas sem indicacdo cirdrgica.

METODOS

Trata-se de um estudo observacional, prospectivo, no qual foram selecionados 107
pacientes com diagndstico de Anemia Falciforme, cadastrados no Servigo de Hematologia
Pediatrica do Hospital Universitario da Universidade Federal de Sergipe na faixa de idade 3 a
12 anos. Foram excluidos os pacientes em uso de terapia sistémica com corticosteroide ou

outra classe de droga imunossupressora

Os responsaveis pelos pacientes foram convidados a responder perguntas
padronizadas pelo Servigo de Otorrinolaringologia do mesmo hospital, através das quais se
questionava a respeito da presenca de: disfagia, infeccdes recorrentes de tonsilas palatinas (ao

menos 5 episodios ao ano), obstrucdo respiratoria, respiragdo oral e roncos. As opgOes de
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respostas foram: sim e ndo. A partir das respostas foram criados dois grupos: resposta “sim”

a pelo menos uma das perguntas e resposta “nd@o” a uma ou mais perguntas.

O grupo triado positivamente para o procedimento cirdrgico foi encaminhado ao
ambulatorio de Otorrinolaringologia, no qual foi submetido a oroscopia e

videonasofibroscopia para confirmacdo de conduta cirdrgica.

O exame da cavidade oral, bem como a videonasofibroscopia, foram realizados
por um Uunico otorrinolaringologista. No primeiro exame avaliaram-se as tonsilas palatinas
segundo critérios de Brodsky: grau 0 = as tonsilas palatinas situam-se dentro da loja tonsilar;
grau 1 = as tonsilas palatinas ocupam menos que 25% do espaco orofaringeo; grau 2 = as
tonsilas ocupam mais do que 25 e menos que 50% do espac¢o orofaringeo; grau 3 = as tonsilas
palatinas ocupam mais do que 50 e menos que 75% do espaco orofaringeo; grau 4 = tonsilas
ocupam mais de 75% do espaco orofaringeo.” O segundo exame, videonasofibroscopia, foi
realizado com fibra Otica flexivel, marca Lut acoplada a uma fonte de luz Astus Medical apds

uso de vasoconstrictor nasal. A tonsila faringea foi avaliada da seguinte forma: grau 1 =

tonsila faringea ocupando apenas o segmento superior da rinofaringe (< 25%); grau 2
tonsila faringea ocupando até a metade superior da rinofaringe (< 50%); grau 3 = tonsila
faringea além da rinofaringe, com comprometimento parcial da coana e compressao parcial do
oOstio tubario (< 75%); grau 4 tonsila faringea ocupa quase que totalmente a coana, sendo 0s

graus 3 e 4 indicativos de obstrucdo.*

A conduta definida pelo Servico de Otorrinolaringologia, apds avaliacdo, foi
classificada em: com indicacdo cirurgica ou sem indicacdo cirargica. Nos casos cirargicos foi

detalhada a orientacdo: adenoidectomia, amigdalectomia ou adenoamigdalectomia.

Definido o grupo “caso” (com indicagdo cirrgica), procedeu-se a defini¢cdo do
grupo “controle”, cujos pacientes foram identificados entre aqueles sem indicacao cirurgica,

pareados ao grupo “caso” por idade cronolodgica e sexo, com razao de pareamento de 1:1.

Os grupos foram comparados segundo: idade ao diagnostico, peso corporal atual,
média anual de hemoglobina, leuctcitos totais e plaquetas, média anual de internacdes por

crise algica, antecedente de AVE e uso de hidroxiuréia.

Este projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa envolvendo Seres

Humanos da Universidade Federal de Sergipe como extensdo ao projeto intitulado:
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“ESTUDOS CLINICOS EM DOENCA FALCIFORME II” Os responsaveis pelas criangas e
adolescentes, ao concordarem em participar do trabalho, assinavam termo de consentimento

livre e esclarecido.

A comparacdo entre os grupos foi feita através dos testes Qui-quadrado ou exato
de Fisher para variaveis proporcionais, e teste “t” independente para variaveis continuas,

admitindo-se um nivel de significancia (o)) de 5% (p< 0,05).

RESULTADOS

Foram considerados elegiveis 107 pacientes entre 3 e 12 anos, dos quais 70
participaram da pesquisa, 33 ndo compareceram as consultas no periodo do estudo, 2

pacientes faleceram e 2 pacientes mudaram-se para outro estado.

O grupo caso contém 16 pacientes, (22,8% dos 70 avaliados), sendo 10 (62,5%)
do sexo masculino, assim como 10 (62,5%) entre 3 e 9 anos, faixa etaria de maior risco para
HAT. O grupo controle foi construido com mesmo numero de pacientes e mesma distribuicéo

por sexo e idade.

A distribuicdo dos 32 pacientes conforme as varidveis estudadas encontra-se na
Tabela 1, e a proporcdo de respostas afirmativas para os sintomas: disfagia, infeccOes
recorrentes de tonsilas palatinas (a0 menos 5/ano), obstrucdo respiratoria, respiracdo oral e
roncos encontra-se na Tabela 2.

A distribuicdo das categorias de hipertrofia de tonsilas palatinas no grupo caso foi
a seguinte: grau 1=6,25% (n=1); grau 2=37,5% (n=6); grau 3 =37,5% (n = 6); grau 4=18,75
% (n=3), e a das tonsilas faringeas foi: grau 1=0% (n=0); grau 2=12,5 % (n =2); grau 3=12,5
% (n=2); grau 4=75 % (n=12). Logo, 87,5% (n=14) foram alocados na categoria de
hipertrofia obstrutiva.

Entre os pacientes que tiveram a conduta cirdrgica definida pelo Servico de
Otorrinolaringologia, 7% (n=1) foi indicado a amigdalectomia, 28,5% (n=4) a
adenoidectomia e 64,3% (n=9) a adenoamigdalectomia. Nenhum apresentou assimetria de

tonsilas palatinas.
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A comparacdo das varidveis estudadas entre 0s grupos caso e controle encontra-se
na Tabela 3. Observa-se que a frequéncia de AVE foi significativamente superior no grupo
caso (p=0,021). Verifica-se também que a média de crises algicas no grupo caso € o triplo da
observada no grupo controle, porém sem significancia estatistica (p=0,076). A comparacao
entre 0s grupos quanto a idade ao diagnostico, peso corporal atual, valores médios de
hemoglobina, leucdcitos totais, plaquetas e frequéncia de uso de hidroxiuréia ndo apresentou

diferenca.

DISCUSSAO

Reconhecendo-se infec¢do e hipoxemia como gatilhos para crise algica e esta, por
sua vez, relacionada ao progndstico do portador de AF, este estudo teve como objetivo
investigar uma possivel relacdo entre HAT com indicacdo cirargica e complicacdes
relacionadas a AF, com vistas a possivel melhora do quadro clinico apos a realizacdo do
procedimento cirdrgico, conforme sugerido em estudos anteriores.™®

Em pacientes sem AF, estudos anteriores identificaram que a adenoidectomia
associada ou ndo a amigdalectomia é efetiva ndo s6 quanto a salde, mas como fator de
reducdo no uso de antibidticos e ida de necessidade de consultas médicas, quando
corretamente indicada.*? Do contrario, se realizada sem critério, é medida financeiramente

mais cara e sem relevancia ao beneficio clinico do paciente.™

A depender da gravidade das manifestagdes na AF o custo do tratamento pode ser
alto financeiramente.* Além disso, trabalhos apontam que intervencdes visando a melhoria da

dor e vitalidade contribuem para a melhora nos niveis de qualidade nos pacientes com AF.*

No caso dos pacientes com AF estudo anterior identificou que crises algicas

associam-se a HAT e na literatura diferentes trabalhos apontam diminuicdo do numero de tais

crises entre os portadores de AF ap6s a adenoidectomia, isolada ou ndo.*¢®

No presente estudo, 22,8% da amostra estudada teve indicacdo de procedimento
cirargico, com predominio do sexo masculino, o que provavelmente reflete a distribuicdo dos
portadores de HAT da populacdo geral.'” A faixa etaria de 3 a 9 anos predominou no grupo

caso, 0 que também reflete a distribuicdo na populacéo geral.'®*
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A HAT relaciona-se a SAOS, sendo este o principal fator causal.”

No presente
estudo observou-se 87,5% de hipertrofia obstrutiva de tonsila faringea associada a
sintomatologia sugestiva de SAOS. Apesar de a literatura indicar prevaléncia de 55,3% nos
pacientes com AF e 37,6% nos respiradores orais sem doenca de base, o presente achado se
justifica por ter sido obtido em pacientes com indicagdo cirlrgica estabelecida e faixa etéaria
mais frequentemente associada ao achado de HAT.>?**?

Comparando-se 0s grupo caso e controle, obteve-se médias de internacfes/ano
0,93 e 0,375 (p=0,076), respectivamente. Baseando-nos em tais dados, acredita-se que em
uma amostra de pacientes maior a diferenca talvez pudesse ser mais evidente, uma vez que
outros autores ja identificaram a associacdo entre HAT e crise algica, com melhora apos a
realizacdo da adenoamigdalectomia. A AF é causa mais comum de AVE na infancia e sua
prevaléncia é estimada em 4,01%.%* No presente estudo, 31,25% dos pacientes do grupo caso
ja haviam sofrido AVE, e nenhum do grupo controle. Esse achado reforca a necessidade de
identificacdo precoce de criancas com AF e HAT, estratificacdo dos casos positivos segundo a
indicacdo de tratamento clinico ou cirdrgico, e pronta realizacdo do procedimento cirdrgico,
quando indicado. Acredita-se que tal providéncia venha a ter efeito protetor no risco de AVE,
associacao que requer estudos prospectivos para sua eventual confirmagdo. A hidroxiuréia é
uma droga que acarreta aumento da producdo de hemoglobina Fetal, diminui a viscosidade do
sangue e contribui para a diminuicdo do fenémenos vascoclusivos e inflamatorios, sendo
utilizada entre aqueles pacientes que apresentam episodios algicos frequentes, que necessitem
hospitalizagdo, ou outras graves complicacdes vasoclusivas, como o AVE.? No presente
estudo 37,25% dos pacientes do grupo caso faziam uso de hidroxiureia e 12,5% do grupo
controle. Ainda que sem diferenca estatistica, acredita-se que essa diferenca seja parcialmente

devida a maior proporc¢éo de pacientes com antecedente de AVE no grupo caso.

Os resultados sugerem que seja necessaria a avaliacdo, por otorrinolaringologista,
dos pacientes com AF e sintomas sugestivos de HAT, pois o portador pode ter critérios para
indicacdo cirargica, adenoidectomia isolada ou ndo, e esta ndo ocorrer por se encontrar
mascarada pela sintomatologia e complica¢Ges esperadas da propria doenca de base. Eleva-se

desta maneira o custo individual desses pacientes e limita-se sua qualidade de vida.
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CONCLUSAO:

Na amostra estudada os pacientes com indicacdo cirdrgica tinham frequéncia de
AVE superior ao do grupo sem indicagdo cirurgica. Observou-se também que a meédia de
internacdes anuais por crises algicas no grupo de estudo foi o triplo da observada no grupo

controle, ainda que sem significancia estatistica.
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Tabelal: Distribuicdo dos pacientes portadores de Anemia Falciforme e hipertrofia adenotonsilar
segundo variaveis clinicas e laboratoriais associadas a prognéstico

Média  Desvio
Padréo

Idade cronoldgica 8,6 1,89
(anos)
Idade ao diagnostico 2,96 2,09
(anos)
Peso atual (kg) 26,4 6,29
Hemoglobina (média 7,74 1,12
anual, g/dL)
Leucdcitos (média 12367  3337,6
anual/dL)
Plaquetas (média 411000 155000
anual/dL)
Internagdes por 0,645 0,875

crise algica (média

anual)

Tabela 2: Distribuicdo das respostas afirmativas as perguntas relacionadas aos sintomas de hipertrofia
adenotonsilar em portadores de Anemia Falciforme

N %
(total: 16)
Disfagia 0 0
Tonsilites recorrentes 8 50
Obstrucéo Respiratdria 15 93,75
Respiracéo Oral 9 56,25
Roncos 14 87,5
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Tabela 3: Distribuicdo dos pacientes portadores de Anemia Falciforme e hipertrofia adenotonsilar
segundo indicacéo cirurgica (caso) ou sem indicacdo cirargica (controle), conforme variaveis clinicas

e laboratoriais associadas a prognostico

Caso Controle p
Idade ao diagnostico (anos) 2,6 3,25 0,420
Peso atual (kg) 28,09 24,9 0,180
Hemoglobina (média anual, g/dL) 7,7 7,79 0,820
Leucocitos (média anual/dL) 11.876 12.858 0,410
Plaquetas (média anual/dL) 406.000  416.000 0,850
Internacdes por crise algica (média anual) 0,933 0,375 0,076
Acidente vascular encefalico (sim) 5 0 0,021
Uso de Hidroxiuréia (sim) 6 2 0,090
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Anexo 1

UNIVERSIDADE FEDERAL DE SERGIPE — UFS
CENTRO DE CIENCIAS BIOLOGICAS E SAUDE - CCBS
DEPARTAMENTO DE MEDICINA - DME
HOSPITAL UNIVERSITARIO - HU

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Somos estudante e professores do curso de Medicina da Universidade Federal de
Sergipe e o convidamos a participar da pesquisa intitulada “ComplicacGes clinicas em
criangas portadoras de anemia falciforme com hipertrofia de tonsilas faringea e
palatinas com indicacao cirargica”.

Essa pesquisa tem o objetivo de saber se pacientes com anemia falciforme, como
é 0 caso do seu (sua) filho (a), e indicacdo cirdrgica as tonsilas faringea e/ou palatinas tém
mais internamentos por crises de dor e complicacgdes, como o AVC.

Sua participacdo sera através de respostas a algumas perguntas sobre seu filho, e a
participacdo do seu filho seré pela realizacdo do exame da garganta com lanterna e espatula, e
por um exame chamado videonasofibroscopia, que € um exame de video pelo nariz.

Os participantes tém a garantia que receberdo respostas a qualquer pergunta e
esclarecimento de qualquer ddvida quanto aos assuntos relacionados a pesquisa. Os
pesquisadores assumem o compromisso de proporcionar informacdes atualizadas durante
qualquer fase do estudo. Os pacientes com indicacdo cirargica de adendides e/ou amigdalas
serdo atendidos e tratados no ambulatério de Otorrinolaringologia do Hospital Universitério
da Universidade Federal de Sergipe.

O responsavel tem a liberdade de retirar seu consentimento a qualquer momento e
deixar de participar do estudo, ndo acarretando nenhum prejuizo ao tratamento do paciente.

A identidade dos participantes sera confidencial a pesquisa, sendo que todos os
resultados divulgados e publicados ndo citardo nomes. Em caso de ddvida os pesquisadores
podem ser contatados nos ambulatérios de Hematologia Pediatrica e Otorrinolaringologia do

Hospital Universitario.Agradecemos a sua importante colaboragéo:
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Endereco para correspondéncia

Thiago da Silva Caruca Brigido
Rua Santa Luzia, 274, Bairro Centro.
CEP: 49047-320
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