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RESUMO: Doenga falciforme ¢ uma denominagdo dada ao
conjunto de hemoglobinopatias. Estima-se que existam no
Brasil de 25 mil a 30 mil portadores de doenca falciforme e
que surjam, anualmente, 3.500 novos casos. No estado de Sao
Paulo, temos uma incidéncia de 1:4000 nascidos vivos. Ainda
nao ha dados consistentes sobre a mortalidade e a letalidade
da doenga falciforme no Brasil. E importante ressaltar que os
profissionais de satide sejam devidamente treinados para que
as taxas de mortalidade continuem a decrescer. Para tanto, este
trabalho tem como objetivo analisar a capacitagdo de estudantes
internos de medicina, bem como seus docentes em relagdo a
doenga falciforme. Materiais e métodos: Foi realizado um estudo
transversal quantitativo, com alunos do 5° e 6° ano e docentes
médicos da Universidade Cidade de Sao Paulo. Foi aplicado
um questiondrio com 5 perguntas. Resultados e discussdo: Os
resultados mostraram que os alunos e os docentes sabiam o que
era doenga falciforme; com relagdo ao diagndstico a maioria dos
estudantes tinha este conhecimento e todos os docentes saberiam
diagnostica-la; com relac@o as manifestagdes clinicas, a maioria
dos alunos souberam responder a pergunta e 100% dos docentes
responderam que sim; com relagdo a quarta pergunta tanto os
alunos quanto os docentes conheciam com maior frequéncia as

manifestagdes gerais observadas. E com rela¢do ao tratamento,
foi observado que os alunos das etapas 9* e 12% bem como os
docentes médicos tinham o devido conhecimento do tratamento
das manifestagdes agudas da doenca falciforme, ao contrario dos
alunos da 10* e 11? etapas, que relataram desconhecer o tratamento
destas manifestagdes. Nossos estudos apontam para a importancia
do adequado conhecimento da doenga, seu diagnostico, suas
manifestagdes clinicas e tratamento no meio académico para
melhorar a qualidade de vida dos pacientes com esta doenca,
bem como diminuir significativamente a taxa de mortalidade de
pacientes portadores de doenca falciforme.

Descritores: Anemia falciforme; Anemia falciforme/
epidemiologia; Pessoal de satde; Conhecimentos, atitudes e
pratica em saude; Educagdo médica/recursos humanos.

ABSTRACT: Sickle cell disease is a denomination given to
hemoglobinopathies’s group. It is estimated that there are 25,000
to 30,000 patients with sickle cell disease in Brazil and 3,500
new cases occur each year. In the state of Sdo Paulo, we have an
incidence of 1: 4000 live births. Doesn’t have data on mortality and
lethality sickle cell disease in Brazil. It is important to emphasize
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that health professionals be trained so that mortality rates continue
to decrease. Therefore, this work aims to analyze the training of
internal medicine students, as well as their teachers in relation to
sickle cell disease. Materials and methods: A quantitative cross-
sectional study was carried out with 5th and 6th grade students
and medical professors from Universidade Cidade de Sao Paulo.
A questionnaire with 5 questions was applied. Results and
discussion: The results showed that students and teachers knew
what is sickle cell disease; with respect to the diagnosis most of
the students had this knowledge and all the teachers would know
to diagnose it; with respect to the clinical manifestations, most
of the students knew how to answer the question and 100% of
the teachers answered yes; with respect to the fourth question
both students and teachers were more often aware of the general

INTRODUCAO

Aznemia falciforme ¢ uma doenga genética,
ecorrente de um defeito estrutural da cadeia
Beta da globina, conduzindo a uma alteragdo na molécula
de hemoglobina e na forma das hemacias para uma forma
de foice, na auséncia de oxigénio. Representada pelo estado
homozigoto para a hemoglobina S (SS), corresponde
a forma mais grave das Sindromes Falciformes. A
denominagdo “anemia falciforme” é reservada para a forma
da doenca que ocorre nesses homozigotos SS. Além disso,
o gene da HbS pode combinar-se com outras anormalidades
hereditarias das hemoglobinas, como hemoglobina C
(HbC), hemoglobina D (HbD), beta-talassemia, gerando
combinagdes que também sdo sintomaticas, constituindo
o grupo denominado doenga falciforme'>34.

A doenca falciforme ¢ uma das enfermidades
genéticas e hereditarias mais comuns no Brasil'. Dados
oferecidos pelo Ministério da Satide, referidos por Cangado
e Jesus®, estimam que existam no Brasil de 25 mil a 30 mil
portadores de doenga falciforme e que surjam, anualmente,
3.500 novos casos. No estado de Sao Paulo, temos uma
incidéncia de 1:4000 nascidos vivos®.

Estima-se a existéncia de pelo menos dois milhdes
de portadores da HbS (heterozigotos) no mundo’. No
Brasil, a doenga ¢ predominante entre individuos negros
e pardos, também ocorrendo nos brancos. No sudeste do
Brasil, a prevaléncia média de heterozigotos (portadores) ¢
de 2%, valor que sobe a cerca de 6-10% entre negros. Este
percentil sobe cerca de 0,1% a 0,3% nesta populagdo’. Com
relag@o a taxa de mortalidade no Brasil, ainda ndo ha dados
consistentes sobre a mortalidade e a letalidade®.

Sabe-se, entretanto, que as taxas de mortalidade
de pacientes com anemia falciforme vém diminuindo
significativamente ao longo das ultimas décadas. Esse fato
deve-se a implantagdo de programas para o diagndstico
precoce e consequente institui¢do de medidas profilaticas,
jé a partir do periodo neonatal’.

Para que niveis de mortalidade continuem
reduzindo, os profissionais da satide precisam de cada vez
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manifestations observed. Regarding the treatment, it was observed
that the students of the 9th and 12th stages, as well as the medical
teachers had the proper knowledge of the treatment of the acute
manifestations of sickle cell disease, unlike the students of the 10th
and 11th stages, who reported unknowing the treatment of these
manifestations. Our studies point to the importance of adequate
knowledge of the disease, its diagnosis, its clinical manifestations
and treatment in the academic environment to improve the quality
of life of patients with this disease, as well as significantly reduce
the mortality rate of patients with sickle cell disease.

Keywords: Anemia, sickle cell; Anemia, sickle cell/epidemiology;
Health personnel; Health knowledge, attitudes, practice;
Education, medical/manpower.

mais conhecimento a respeito da doenca, para saberem
reconhecer um paciente acometido, uma vez que eles podem
apresentar diferentes manifestagoes clinicas em diferentes
sistemas. E importante ressaltar que os profissionais de
saude sejam devidamente treinados para que as taxas de
mortalidade continuem a decrescer. Para tanto, este trabalho
tem como objetivo analisar a capacitacdo de estudantes
internos de medicina, bem como seus docentes em relagao
a doenga falciforme.

MATERIAL E METODOS

O presente estudo quantitativo de abordagem
transversal foi realizado por meio de um questionario
aplicado em internos do curso de medicina, nos quais
38, 49, 47 e 38 dos alunos eram da 9%, 10%, 11* ¢ 12%
etapas respectivamente. Cabe ressaltar que a 9* e a 10*
etapas correspondem ao 5° ano do curso tradicional de
medicina, sendo a 11% e a 12* etapas correspondentes ao
6° ano deste curso. Docentes médicos (22 individuos),
independentemente de suas especialidades, participaram
da pesquisa. O questionario foi aplicando dentro da
Universidade Cidade de Sao Paulo (sistema PBL — Practice
based learning), apenas para alunos e professores que
frequentam esta. O questionario aplicado foi baseado
em um ja validado (Comité de Etica em Pesquisa da
NOVAFAPI, CAAE n° 0379.0.043.000-11) e aplicado por
Laise Maria Formiga Moura Barroso'’, que foi modificado
e aprovado.

Os dados foram coletados ap6s consentimento
informado e somente ap6s aprovagio pelo Comité de Etica
em Pesquisa pelo nimero CAAE: 56600616.7.0000.0064.
A abordagem das participantes partiu de um convite
informal dos pesquisadores, foram expostos os objetivos
do trabalho e esclarecidas possiveis duvidas.

Os dados coletados foram separados em graficos
dependendo da etapa que o aluno cursava. Com relagdo
a quarta pergunta “Caso sim, quais sdo elas? Cite-as”,
os resultados apresentados foram separados por grandes
sistemas, uma vez que as respostas dadas pelos alunos podiam



estar relacionadas a sistemas diversos. Portanto, respostas
como anemia e hepatoesplenomegalia foram direcionadas
para o sistema linfo-hematopoético. Respostas como
dor dssea, artrite, mialgia, dor em membros, miastenia e
sindrome mao e pé englobados no sistema osteoarticular-
muscular. O sistema cardiopulmonar, englobou respostas
como trombose, crises vasooclusivas, dispneia, sindrome
toracica aguda, dor toracica, insuficiéncia respiratoria,
tromboembolismo pulmonar. O sistema urogenital,
englobou respostas como priaprismo, insuficiéncia renal
e retardo no crescimento (devido a alteragdes hormonais
que ocorrem no sistema reprodutor). Respostas como
palidez, cianose, tlceras de perna e ictericia englobaram
“cutaneo-mucosa”. O sistema gastrointestinal englobou
somente dores abdominais. O sistema nervoso central,
englobou acidente vascular encefalico isquémico, acidente
vascular encefalico hemorragico e cefaleia. Finalmente as
manifestacdes gerais, englobou astenia, crises algicas,
infecgdes recorrentes, fadiga, mal-estar, tontura e febre.

E importante ressaltar, portanto, que as respostas
dos alunos relacionadas a exatamente quais manifestagdes
clinicas observadas nos pacientes com doenca falciforme
(pergunta 4), foram agrupadas nos sistemas descritos acima.
Desta forma, o nimero de alunos participes do presente
estudo ndo corresponde ao total de respostas apresentadas.

As questdes que seguem sdo para avaliar seu
conhecimento a respeito da doenga falciforme. Responda
o0 que souber.

Pergunta 1. Vocé sabe o que ¢ doenga falciforme? 1.Sim
2.Nao

Pergunta 2. Sabe como se faz o diagnostico da doenca
falciforme? 1. Sim 2. Nao

4)
m Sim
mNio
<€)
m Sim

mNdo
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Pergunta 3. Conhece quais sdo as principais manifesta¢des
clinicas do paciente com doenga falciforme? 1. Sim 2. Nao

Pergunta 4. Caso sim, quais sdo elas? Cite-as.

Pergunta 5. Sabe como tratar as manifestagdes agudas da
doenga? 1. Sim 2. Nio

RESULTADOS

A primeira pergunta “Vocé sabe o que é doenca
falciforme?”, de todas as turmas do internato, 9%, 10, 11*
e 12% etapa, obtiveram “sim” como resposta (dados ndo
mostrados). Com relagdo aos docentes médicos, também
houve 100% nas respostas “sim” quanto a essa pergunta
(dados ndo mostrados).

Com relagdo a segunda pergunta “Sabe como se
faz o diagnostico da doenca falciforme? , foi observado
que a grande maioria dos alunos souberem responder a
pergunta, independentemente da etapa cursada.

E interessante notar que os alunos da 10* etapa
(Figura 1B) foram os que mais relataram ter conhecimento
sobre o diagnostico de doenca falciforme (14%).

Ainda em relagdo a doenga falciforme, os docentes
médicos (100%) relataram terem conhecimento do
diagndstico da doenca (dados ndo mostrados).

Foi observado no seguinte questionario que a
maioria dos alunos souberam responder a pergunta
relacionada ao conhecimento das manifesta¢des clinicas
do paciente com doenga falciforme.

Os alunos da 11?* etapa (Figura 2C) foram os que
mais relataram ter conhecimento das manifestagoes clinicas
da doenga falciforme (13%).

B)

S
LIVE]

D)

m Sm
mNio

Figura 1. Alunos da 9 (A), 10* (B), 11* (C) e 12* (D) etapas sabem fazer o diagndstico da doenca falciforme
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Figura 2. Alunos da 9* (A), 10* (B), 10* (B), 11* (C) e 12* (D) etapas conhecem as manifesta¢des clinicas do paciente com doenga falciforme

Assim como na questdo anterior, todos os docentes
médicos (100%) responderam novamente “sim” para essa
pergunta (dados ndo mostrados).

Foi questionado, ainda, se os alunos das 97,
109, 11* e 12" etapas sabiam quais eram exatamente as
manifestagdes clinicas na doenga. Como ja descrito no
“Material e Métodos”, as respostas dos alunos relacionadas
a exatamente quais manifestagdes clinicas observadas
nos pacientes com doenca falciforme (pergunta 4) foram
agrupadas em sistemas. Desta forma, o nimero de alunos
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participes do presente estudo ndo corresponde ao total de
respostas apresentadas.

Os resultados mostram que tanto alunos quanto
docentes conheciam com maior frequéncia as manifestacdes
gerais observadas (astenia, crises algicas, infecgdes
recorrentes, fadiga, mal-estar, tontura e febre — Figuras
3A, B, C, D e Figura 4).

Cabe ressaltar que a manifestacdo do sistema
gastrointestinal (dores abdominais) foi a menos citada
(Figuras 3A, B, C, D e Figura 4).

CUTANEO- MUCOSO

CUTANEOD - MUCDS0

Figura 3. Alunos da 9* (A), 10* (B), 10* (B), 11* (C) e 12* (D) etapas conhecem quais sdo as manifestagdes clinicas relacionadas a

doenga falciforme
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Finalmente, com relag@o a quinta pergunta “Sabe
como tratar as manifestacoes agudas da doeng¢a?”, foi
observado que os alunos das etapas 9* ¢ 12* (Figuras 5 A
e D), bem como os docentes médicos (Figura 6) tinham

)

m Sim

mNio
(]

w Sim

mNio

10 12 14 16 18
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Figura 4. Docentes médicos conhecem quais
sdo as manifestagoes clinicas relacionadas a
doenga falciforme

o devido conhecimento do tratamento das manifesta¢des
agudas da doenca falciforme. Ao contrario, os alunos da
10" e 117 etapas (Figuras 5 B e C) relataram desconhecer
o tratamento destas manifestagoes.

B)

m Sim
= Nio
D)
m Sim
= Nio
w Deixouem branco

Figura 5. Alunos da 9* (A), 10* (B), 10* (B), 11* (C) e 12* (D): tratamento das manifestagdes agudas da doenca falciforme

mNio

Figura 6. Docentes médicos conhecem o tratamento das
manifestacdes agudas da doenca falciforme

DISCUSSAO

A anemia falciforme ¢ uma doenga genética,
hereditaria e multissistémica, caracterizada pela presenca
de eritrocitos anormais, devido a presenca da HbS. Quando
desoxigenada, a HbS se polimeriza, gerando perda de cations
e agua, danificando assim os eritrocitos. Essas células
danificadas apresentam anormalidades fisicoquimicas,
resultando em anemia hemolitica e vaso-oclusdo. Sabendo-
se disso, uma série de complica¢des podem ser causadas:
disfuncdo vascular-endotelial, deficiéncia funcional de
oxido nitrico, inflamacdo, estresse oxidativo e lesao de
reperfusdo, hipercoagulabilidade, aumento da adesividade
de neutrofilos e ativagdo de plaquetas®*8,
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Embora a caracterizagdo da doenga falciforme
seja complexa, o presente trabalho mostrou que a grande
maioria dos estudantes e docentes sabem o que ¢ a doenga
falciforme e sabem diagnostica-la.

O exame de triagem neonatal consiste na coleta de
gotas de sangue do calcanhar da crianga (teste do pezinho).
Exige-se que essa coleta acontega apds 48 horas da primeira
alimentagdo do recém-nascido, ¢ até o quinto dia util de vida
da criang¢a, na unidade de satide mais proxima da residéncia
dos responsaveis. Na Aten¢do Bésica, a crianga também
devera receber as primeiras vacinas e os cuidados iniciais
necessarios. A partir dos 4 meses de idade, o diagnostico
pode ser feito por quaisquer das metodologias existentes
para eletroforese de hemoglobina®.

Quando a detec¢do da doenga falciforme se faz
nos testes de triagem neonatal, o diagndstico possibilita o
inicio de cuidados especificos exigidos, considerando-se
que a precocidade e a integralidade da atencdo podem ser
determinantes na limitagdo dos agravos. Nos cuidados
iniciais, a aten¢do primaria a satide tem o dever de
acompanhar a crianga em seu desenvolvimento e a familia:
aleitamento materno, introdug¢ao de alimentos, higiene,
vacinas, saude oral, além de outras indicac¢des especificas
para a doenga. Esta familia deve ser devidamente preparada
para o autocuidado — e a assisténcia nesse sentido
precisa ser multiprofissional e humanizada. Entende-se
por humanizag¢do, além de se dispor de um ambiente
confortavel para o atendimento das pessoas, levar em
consideragdo que seu acolhimento pelos trabalhadores
de saude precisa ocorrer num plano efetivo de atencao,
solidariedade e sem qualquer preconceito ou estigma®’.

O reconhecimento e o diagndstico sao fundamentais
para a eliminag@o da taxa de mortalidade dos individuos
com doenga falciforme, uma vez que estes pacientes estao
suscetiveis a inimeras doengas graves. Conforme exposto
no Caderno “Doenc¢a Falciforme Diretrizes Basicas da
Linha De Cuidado™®, criangas com doenca falciforme até
5 anos de idade, sem cuidados de saude, tém mortalidade
de 80% (vida média de 8 anos), comparativamente aquelas
que possuem cuidados de satude, com 1,8% de mortalidade
(vida média de 45 anos).

Quando este reconhecimento e diagnostico pelo
profissional de saide ndo sdo adequados, as manifestacdes
clinicas aparecem no paciente com doenga falciforme.

As manifestagdes sdo diversas e podem acometer
diferentes sistemas. No gastrointestinal e abdominal pode
haver crises de dor, calculos biliares, ictericia obstrutiva,
hepatopatia; no sistema nervoso central, acidente isquémico
transitorio, infarto, hemorragia cerebral; no cardiopulmonar,
cardiomegalia, insuficiéncia cardiaca, infarto pulmonar,
pneumonia; no urogenital, priapismo, hipostentria,
insuficiéncia renal cronica; na superficie cutdnea-mucosa,
pode apresentar palidez, ictericia e ulceras; no osteoarticular,
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dores, necrose asséptica da cabega do fémur, gnatopatia;
nos olhos, retinopatia proliferativa, glaucoma; sistema
hematopoiético, temos anemia, asplenia, esplenomegalia
cronica e nas manifestagdes gerais, retardo da maturagéo
sexual e maior suscetibilidade a infec¢des>**!°, A sindrome
toracica aguda ¢ um tipo particularmente perigoso de crise
vaso-oclusiva envolvendo os pulmdes, que tipicamente
se apresenta com febre, tosse, dor toracica e infiltrados
pulmonares. A inflamagao pulmonar (como a que pode
ser induzida por infecg@o simples) faz com que o fluxo
sanguineo se torne mais lento e “semelhante ao bago”,
promovendo falcizagdo e vaso-oclusdo. Isso compromete
a fun¢do pulmonar, criando um circulo potencialmente
fatal de agravamento da hipoxemia pulmonar e sistémica,
falcizagdo e vaso-oclusio®.

No presente trabalho de pesquisa, foi observado
que os alunos do internato, bem como os docentes sabem
reconhecer as manifestagdes clinicas que ocorrem quando
a doenca falciforme ndo ¢ bem diagnosticada. Porém,
apenas os estudantes da 9%, 127 etapas e docentes sabem
tratar estas manifestagdes.

Ao contrario do mostrado em nosso estudo, dados
na literatura mostram o desconhecimento de profissionais
de saude em reconhecer manifestagdes clinicas de pacientes
com doenga falciforme. Em Minas Gerais'!, em um estudo
localizado em hemocentros da Fundagdo Hemominas,
mesmo existindo um programa de triagem neonatal com
rigoroso controle do tratamento, a probabilidade de 6bito
aos 5 anos (10,6%) em criangas com doenca falciforme
foi bem maior que a mortalidade geral. Muitos 6bitos
foram justificados pelo fato de profissionais da satde
terem dificuldades em reconhecer alguns agravos graves
destas criangas acometidas pela doenca. No Nordeste'?,
em um estudo aplicado na Atengdo Basica, com o objetivo
de avaliar os profissionais de satde, mostrou-se que eles
precisam de um melhor preparo técnico para lidar com
pacientes com doenca falciforme. Foi visto que mais
da metade dos profissionais tiveram um conhecimento
classificado inadequado ou irregular da doenca falciforme.
Além disso, Gomes et al (2013), mostraram que 50% dos
profissionais da area da satide reconhecem as manifestagoes
clinicas e 0 manejo com a doenga falciforme'*.

Diante de tudo isso, o profissional de saude que
estiver de plantdo no dia de uma crise de dor de um paciente
com doenga falciforme deve saber como se portar e ajudar
0 paciente'®.

Em conclusao, estes dados refor¢am a importancia
do adequado conhecimento da doenga, seu diagnodstico, suas
manifestacdes clinicas e tratamento no meio académico
para melhorar a qualidade de vida dos pacientes com esta
doenga, bem como diminuir significativamente a taxa de
mortalidade de pacientes portadores de doenga falciforme.
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