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RESUMO

A anemia falciforme é uma doenca genética caracterizada por uma mutagdo no
cromossomo 11 que resulta na substituicdo do &cido glutamico por valina, dando
origem a complicagdes cardiovasculares em pessoas com hemoglobina S. O trabalho
tem como principal objetivo a descricdo das complicacbes da doenca Anemia
Falciforme, visando nas complicacbes cardiovasculares na populacdo e na
internalizacdo dos cuidados escolares, através de uma revisao de literatura. A causa
da doenca € uma mutacdo (GAG->GTG) no gene da hemoglobina betaglobina, que
resulta na formacdo de uma hemoglobina anormal chamada hemoglobina S (HbS).
Essa mutacdo causa a substituicdo do acido glutdmico por um intermediério na
posicdo 6 da cadeia beta, resultando em uma modificacéo fisico-quimica da molécula
de hemoglobina. Em certas situacdes, essas moléculas podem polimerizar, causando
0 rompimento dos eritrocitos, e consequentemente uma menor média de vida das
hemécias, fenbmenos vaso-oclusivos e episodios de danos a 6rgdos. As criangas com
doenca falciforme apresentam muitos problemas cardiovasculares a longo prazo,
portanto o diagnostico precoce é de extrema importancia para um tratamento
adequado e melhoras na qualidade de vida. Dessa forma, torna-se necessario o
investimento na promocao de campanhas para o reconhecimento precoce da doenga,
também no tratamento, e auxilio da sociedade alvo.

Palavras-chave: Anemia Falciforme. Doencas Cardiovasculares. Hemécias.

1. INTRODUCAO

A doenca falciforme é um termo que abrange muitas hemoglobinopatias
existentes no mundo, dos quais a anemia falciforme representa a maioria. No territério
brasileiro, estima-se que 60 a 100 mil pessoas sofram com a condicdo, principalmente
em areas densamente povoadas da Africa (GOMES et al., 2019; TINE, 2019).

Historicamente, a doenca teve origem no continente africano e foi trazida para o
Brasil pelos negros escravizados, embora estados onde 1 em cada 13.500 recém-
nascidos sdo diagnosticados com anemia falciforme, como Santa Catarina e Parj,
possam ter sido afetados diretamente pelo menor nimeros de negros no sul do pais. No
mesmo cenario, nos uUltimos tempos a incidéncia da doenca falciforme pode ser de 1:

4.000 em Séo Paulo, 1 em 1.800 no Espirito Santo, 1 em 1.400 em Minas Gerais e
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Goias, 1 em 1.300 no Rio de Janeiro: e até 1:650 na Bahia (MINISTERIO DA SAUDE,
2014).

A progressao da doenca inclui isquemia, infarto de 6rgdos e hemolise devido a
falcizacdo das hemacias, com sinais e sintomas de gravidade variavel. Sendo
complicagdes comuns em criancas (NOVELLI, GLADWIN, 2016).

As condicOes que alteram o estado de hidratagdo e oxigenagdo podem levar
diretamente a crise falciforme, e as manifestacdes clinicas geralmente incluem dor no
corpo, edema nos peés e nas maos, palidez, ictericia, ulceras nos membros inferiores,
acidente vascular encefalico e priapismo. Devido aos avancos nas terapias especificas,
as taxas de morbimortalidade entre pacientes com doenca falciforme diminuiram
significativamente. A medida que esses pacientes envelhecem, os efeitos cronicos da
anemia hemolitica e episodios de oclusdo vascular levam a danos cronicos dos 6rgaos
periféricos, dessa forma complicacBes cardiovasculares tornam-se a principal causa de
morte (GLADWIN, 2016). Apesar dos avangos no tratamento, a mortalidade adulta
continua elevada, mesmo em paises desenvolvidos, onde a idade média é inferior a 50
anos (HAMMOUNDI et al., 2020).

O objetivo deste trabalho foi descrever as complicagdes decorrentes da Anemia
Falciforme, com énfase na prevaléncia das complicacbes cardiovasculares nos

individuos, e internalizacdo dos cuidados escolares, utilizando revisdo de literatura.

2. DESENVOLVIMENTO

A anemia falciforme é uma doenca genética caracterizada por uma mutacao no
cromossomo 11 que leva a substituicdo do acido glutdmico pela valina, que origina a
hemoglobina S. Essa proteina altera o formato dos eritrocitos, dando-lhes o formato de
foice, que além de causar bloqueio da microcirculacao, torna as hemécias incapazes de
transportar oxigénio, levando a isquemia e inflamacdo tecidual, causadora de crises
dolorosas, e aumentando a suscetibilidade a infeccbes e até mesmo danos a Orgaos
(LOPEZ et al., 2020).

O termo "doenca falciforme" é usado para se referir a mutagdes que ocorrem em
individuos homozigotos, ou seja, hemoglobina SS (HbSS). Em alguns casos, as
mutac¢des da hemoglobina S podem combinar a outras anomalias genéticas, que também
estdo associadas a mutagOes da hemoglobina, podendo originar hemoglobinas D,
hemoglobinas C, e casos de talassemia (Hb S/B°-talassemia, Hb S/B+ talassemia, Hb

S/talassemia). Assim, o traco falciforme (HbAS) e a doenca falciforme também estédo
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associados a persisténcia genética da hemoglobina fetal (HbS/PHHF) (ROCHA et al.,
2021).

A disfuncdo diastolica é uma das alteragdes cardiovasculares mais frequentes
descritas na doenca falciforme, e a frequéncia desse item depende dos parametros
ecocardiograficos usados para avaliacdo da funcdo diastolica, da idade do paciente e das
comorbidades associadas, que explicaram a fungdo diastélica normal na populacdo
jovem portadores da doenca. Dada a pouca idade (média de 26,5 anos), a auséncia de
comorbidades e 0 uso do Doppler tissular, sendo que a maior especificidade da doenca
falciforme advém da sua capacidade de medir o ritmo miocérdico, independente de
alteracOes na pré-carga (VASCONCELOS et al., 2015).

A funcdo sistélica geralmente estd preservada em pacientes com doenca
falciforme. No entanto, estudos demonstraram que pacientes com HbSS e HbSC.7
apresentaram uma propor¢do substancial de disfuncdo sistélica do ventriculo esquerdo
baixa. Como sinal precoce de disfuncdo da atividade sistdlica, o Strain Longitudinal
Global do VE (SGL) mede a deformidade miocérdica, e seu valor crescente indica que
condicdes basais alteraram a deformidade miocardica como mecanismo compensatorio.
Ao analisar a associagdo SGL e medidas convencionais de fungdo sistolica ventricular
(FEVE e ESPAT) em avaliagdo de criangas com doenca falciforme. Foi demonstrado
que a consisténcia entre estas variantes foi assim analisada: as reducdes associadas ao
SGLVE e SGLVD e também a redugdes na FEVE e no ESPAT. As diminui¢bes no
ESPAT refletiram as quedas da funcéo sistélica do VD. Como a funcéo sistolica VE
geralmente estd preservada em pacientes com doenca falciforme, a ESPAT anormal
pode indicar pressdo pulmonar cronicamente elevada. Além disso, a hipertensdo
pulmonar e a disfuncdo diastolica do ventriculo direito afetam diretamente a SGLVD
(ADJAGBA et al., 2017).

No caso da crianca, um diagndstico precoce da doenca falciforme pode
significar um apoio adequado durante os primeiros meses de vida. A medida que a
crianga cresce, ela podera receber cuidados de uma equipe multidisciplinar até que ela e
sua familia estejam prontas para o autocuidado. Nesse sentido, recomenda-se tomar
algumas medidas preventivas para evitar a desidratacdo, como usar roupas adequadas ao
clima, manter alta frequéncia de consumo de agua e evitar atividades fisicas de alta
intensidade para reduzir a perda da demanda de oxigénio. A desidratagdo € um gatilho

para convulsfes nessa faixa etaria na doenca falciforme, isso porque criangas tém mais
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agua corpdrea do que os adultos e precisam de mais dgua para excretar residuos soluveis
em agua através dos rins (HOCKNENBERRY; WILSON, 2014).

Assim, manter-se hidratado & importante porque a desidratacdo provoca a
falcizacdo dos glébulos vermelhos, o que aumenta o risco de bloqueios de vasos
sanguineos, o que pode causar dor, acidente vascular cerebral, insuficiéncia cardiaca,
danos a érgdos, assim como a decorréncia da prevaléncia de doencas cardiovasculares e
um maior risco infantil. (COSTA et al., 2018).

3. CONSIDERACOES FINAIS

Com base nos dados sobre a anemia falciforme e suas variagdes, consideramos
que é uma doenca hereditaria crénica frequente, e que 5-6% da populacdo é portadora
de uma mutacdo no gene da hemoglobina S, o que cria graves problemas aos seus
portadores, que sdo em sua maioria provenientes da populacdo negra, o que atinge
também grande parte da populacdo branca devido a miscigenacdo. As criangas com
doenca falciforme sofrem de muitas anomalias prejudiciais a longo prazo, como
disfuncgdes cardiovasculares.

Portanto, o diagndstico precoce é adequado, e tratamentos sdo indispensaveis
para melhorar a qualidade de vida tanto da populacdo adulta, como da infantil. Os
sistemas de saude devem investir em atividades que promovam a deteccdo precoce da
doenca, bem como o tratamento e apoio a populacdo que sofre essa condicdo,
principalmente de cuidados escolares que necessitam dessa supervisdo, e alerta ao
predominio das doencas cardiovasculares, que continuam sendo um grande risco a

sociedade.
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