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RESUMO

A Doenca Falciforme (DF) é referida a um grupo de sindromes decorrentes da
substituicdo da hemoglobina normal (HbA) por uma hemoglobina S (HbS) mutante, o
que atribui a hemécia a forma de foice. Pessoas com DF herdam, obrigatoriamente,
uma mutacdo da mae e outra do pai. Essas podem ser homozigética (SS),
caracterizando a anemia falciforme ou heterozig6tica composta, ou seja, uma HbS
com outro defeito estrutural ou de sintese na Hb. Dessa forma, este estudo teve
como objetivo determinar a prevaléncia de traco falciforme em doadores de sangue
do Estado de Rondonia entre os anos 2017 e 2018. Para tanto realizou-se uma
andlise transversal e retrospectiva de casos de traco falciforme dos doadores de
sangue voluntarios do hemocentro coordenador Fhemeron da cidade de Porto
Velho/RO e hemocentros regionais (Ji-Parana, Ariquemes, Vilhena, Cacoal e Rolim
de Moura), no periodo de janeiro de 2017 a dezembro de 2018. Portanto, no Estado
de Rondbnia a percentagem de portadores Hb S positivo, entre os anos de 2017 e
2018, foi de 0,9% (559) em relacdo ao total de 63.859 doadores de sangue, sendo
que o hemocentro de Porto Velho também apresentou 0,9% (266). Nos hemocentros
regionais, no mesmo periodo, Ji-Parana apresentou 0,65% (59) de portadores Hb S,
Ariquemes 1,2% (60), Cacoal 1,3% (100), Vilhena 0,55% (41) e Rolim de Moura
0,55% (33). Logo, o perfil epidemioldégico encontrado no presente estudo mostrou
que em sua maioria os portadores de Hb S eram do sexo masculino com faixa etaria
entre 18 a 29 anos e tipo sanguineo “O” positivo seguido de “A” positivo. Destacando
assim, a importancia da realizagcdo da pesquisa de HbS em hemocentros, com o
objetivo de melhorar a qualidade do produto para o receptor e também para fornecer
orientacdo em saude para o doador, que pode nao saber de sua condi¢ao.

Palavras-chave: Trago Falciforme, Prevaléncia, Banco de sangue.



ABSTRACT

Sickle cell disease is referred to a group of syndromes resulting from the replacement
of normal hemoglobin (HbA) by a mutant hemoglobin S (HbS), which attributes red
blood cell to sickle shape. People with DF necessarily inherit one mutation from the
mother and another from the father. These may be homozygous (SS), characterizing
composite sickle cell or heterozygous anemia, ie, an HbS with another structural or
synthesis defect in Hb. Thus, this study aimed to determine the prevalence of sickle
cell trait in blood donors in the state of Ronddnia between 2017 and 2018. To this
end, a cross-sectional and retrospective analysis of cases of sickle cell trait of
voluntary blood donors from the State of Rondbnia was performed. Fhemeron
coordinating blood center of the city of Porto Velho/RO and regional blood centers
(Ji-Parana, Ariquemes, Vilhena, Cacoal and Rolim de Moura), from January 2017 to
December 2018. Therefore, in the State of Rondbnia the percentage of carriers
Positive Hb S, between 2017 and 2018, was 0.9% (559) in relation to the total of
63,859 blood donors, and the Porto Velho blood center also showed 0.9% (266). In
the regional blood centers, in the same period, Ji-Parana presented 0.65% (59) of Hb
S carriers, Ariqguemes 1.2% (60), Cacoal 1.3% (100), Vilhena 0.55% (41). and 0.55%
Moura Rolim (33). Therefore, the epidemiological profile found in the present study
showed that most of the patients with Hb S were male between the ages of 18 and
29 and had a positive blood type “O” followed by a positive “A”. Thus highlighting the
importance of conducting HbS research in blood centers in order to improve product
quality for the recipient and also to provide health guidance to the donor, who may
not know their condition.

Keyword: Sickle cell trait, Prevalence, Blood bank.
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INTRODUCAO

A Doenca Falciforme (DF) é referida a um grupo de sindromes que decorre da
substituicdo da hemoglobina normal (HbA) por uma hemoglobina S (HbS) mutante, o
que atribui a heméacia a forma de foice (sickle, em inglés), quando em situacfes de
baixa oxigenacdo, causando desta maneira repercussdes clinicas. A forma mais
grave e mais comum da DF deriva da homozigose (SS) da mutag&o da cadeia BS da
hemoglobina e é conhecida como anemia falciforme (AF) (ANDRADE et al., 2018).

A AF por afetar aproximadamente 0,1% a 0,3% das pessoas negras, tornou-se
a doenca hereditaria de maior prevaléncia no pais e devido a alta taxa de
miscigenacdo é observada cada vez mais em parcela significativa da populagcéo
caucasiana brasileira. Algumas estimativas sugerem que 5% a 6% da populacao
possui o traco falciforme (TF), ou seja, o gene da HbS, e que a incidéncia de AF fica
em torno de 700 a 1000 novos casos por ano (FEISTAUER et al., 2014;
FIGUEIREDO et al., 2014; ALMEIDA; BERETTA, 2017).

Entre os séculos 16 e 19 ocorreu com maior intensidade a introducédo da HbS
no Brasil, devido ao trafico de escravos africanos. Logo, as regides brasileiras que
atualmente apresentam a maior incidéncia de individuos com TF, sdo as que
receberam a maior quantidade de escravos negros (ANDRADE et al., 2015).

A prevaléncia da AF no Brasil foi determinante para que o Ministério da Saude
instituiu-se a Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doenca
Falciforme (PNAIPDF), tendo como objetivo fazer com que a grande quantidade de
casos de morbimortalidade da doenca diminua. Segundo estimavas sobre
epidemiologia, 25000 a 50000 pessoas tém AF ou outro tipo de DF (BRASIL,
2016a).

Pessoas com DF herdam, obrigatoriamente, uma mutacdo da mée e outra do
pai. Essas podem ser homozigoética (SS) que caracterizam a AF, ou heterozigotica
composta, ou seja, uma HbS com outro defeito estrutural ou de sintese na Hb como
por exemplo: SD, SC, SE, S alfa-talassemia ou S mut rara, S beta-talassemia
(SBetaTAL). A maioria dos pais com filhos com AF possuem um gene Hb variante
junto com um gene da HbA (normal), ou seja, sdo heterozigotos simples. A ampla
gama de complicagdes clinicas e manifestagbes da AF se devem a essa mutagao

heterogenia, mas também a fatores ambientais e sociais associados a outras
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caracteristicas genéticas da pessoa (QUIARATI; ZANUSSO JUNIOR, 2015; BRASIL,
2016a).

De acordo com o Ministério da Saude ainda ndo existem dados consistentes
sobre a letalidade e a mortalidade da AF no pais, tornando-se necesséria a
estruturacdo da rede de informacdo, pois faltam informacdes nos cadastros
informativos nos centros de referéncia e hemocentros, nos atestados de o6bito, e
casos de pessoas que nao foram diagnosticadas. Estes sdo dados importantes para
a avaliacdo do impacto das politicas nos indices de letalidade da doenca (BRASIL,
2015).

Ao herdar de um dos pais 0 gene para HbA e do outro o gene para HbS, o
individuo € portador de TF e apresenta uma condi¢cdo clinicamente benigna e
relativamente comum (assintoméaticos). Sendo assim, sédo consideradas pessoas
normais, nao apresentando nenhuma anormalidade fisica e com expectativa de vida
igual a da populacdo geral, descobrindo muitas vezes sua condicdo apenas na
doacédo de sangue (MACHADO; OLIVEIRA, 2015; BERNIERI; FIOR; ARDENGHI,
2017; NASCIMENTO, 2017).

Nesse contexto, este estudo tem como objetivo determinar a prevaléncia de
traco falciforme em doadores de sangue do Estado de Rondénia entre os anos 2017
e 2018.
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2 REVISAO DE LITERATURA

2.1 ASPECTOS GERAIS SOBRE HEMOGLOBINOPATIAS

As hemoglobinopatias sédo representadas em sua maioria por doencas
autossOmicas recessivas, formadas por um grupo heterogéneo de mais de 100
doencas hereditarias. Atualmente sdo conhecidas mais de 1000 variantes
hemoglobinicas, contudo, a grande parte ndo tem associacdo com manifestacdes
clinicas ou defeito funcional (GEORG; SHIMAUTI, 2015; SILVA et al., 2015; SOUZA
et al., 2014; TORMEN, 2015).

As hemoglobinopatias sdo conhecidas também como disturbios hereditarios da
Hb (hemoglobina) humana e tem como caracteristicas doencas geneticamente
determinadas que exibem expressivo grau de morbidade no mundo (MORAIS;
ALEXANDRE, 2013; PAULA et al., 2013).

As hemoglobinopatias sao, tanto nos paises desenvolvidos quanto nos paises
em desenvolvimento, as doencgas genéticas hereditarias mais comuns no mundo.
Elas provocam a sintese de Hb com propriedades fisico-quimicas diferentes,
podendo ser resultadas das mutacdes nos genes responsaveis pela sintese das
cadeias globinicas da molécula de Hb. Elas podem resultar na auséncia total ou
reducdo de sintese de uma ou mais cadeias globinicas e nas altera¢des estruturais
com producdo de Hb variantes. Podem ainda ocorrer alteracdes estruturais e
reducdo parcial ou total de sintese das cadeias globinicas (BALENSIEFER,;
YAMAGUCHI, 2018; BARBOSA et al., 2018; LEITE, 2016; SOUSA; SILVA, 2017).

As hemoglobinopatias estruturais, geralmente, sdo causadas por mutacdes
pontuais, como insercfes, substituicbes ou delecdes de bases que levam a
substituicdo de aminoacidos na cadeia globinica ao afetarem as regides codificantes
dos genes. As variantes clinicamente relevantes e mais comuns séao: HbS (6 Glu —
Val), HbC (86 Glu — Lis), HbD (121 Glu — GIn) e HbE (26 Glu — Lis). Sendo as
variantes HbC e HbS as de maior frequéncia na populacdo brasileira
(BALENSIEFER; YAMAGUCHI, 2018; BARBOSA et al., 2018; LEITE, 2016; SOUSA;
SILVA, 2017).

Para um melhor entendimento € preciso saber que células sanguineas, como

os eritrécitos sao produzidos pela medula 6ssea. Os eritrocitos tém formato de disco
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bicbncavo e séo células anucleadas, formados por hemoglobina (tetramero formado
por cadeias globinicas em pares ligadas a um grupo heme), uma substancia
responsavel por transportar gases através dos tecidos. O grupo heme € composto
um atomo de ferro com um anel porfirinico ligado a ele. Além desta funcdo, a
hemoglobina é também responséavel pelo transporte do dioxido de carbono dos
tecidos aos pulmdes. Ela pode também atuar de maneira especifica com 0 mondoxido
de carbono (CO) e oOxido nitrico (NO), que tém papéis biolégicos importantes
(ALLADAGBIN, 2016; MACHADO; OLIVEIRA, 2015; MONTEIRO et al., 2015).

Em pessoas saudaveis, sdo encontrados trés tipos de hemoglobinas, que sdo
diferenciadas através de suas cadeias globinicas. A HbA representa cerca de 96%
das hemoglobinas composta por cadeia a2B2 (duas cadeias alfa e duas cadeias
beta), representada na figura 1. A HbA2, sintetizada a partir do quarto més de vida,
representa cerca de 2,5 a 3 % das hemoglobinas. E por fim a HbF (hemoglobina
fetal) formada por cadeia a2y2 (duas cadeias alfa e duas cadeias gama), apresenta-
se ao longo da vida adulta em baixas concentragcbes (0 a 1%) (MORAIS;
ALEXANDRE, 2013; MONTEIRO et al., 2015; RAUBER, 2014).

Grupo heme Cadeias B
\ P Oxigénio (03)
i 4 g ’ \ "C
J Ferro (Fe?)
Cadeias a
COOM COOM
Grupo heme

Hemoglobina

Figura 1 — Representacdo da molécula de hemoglobina e de um grupo heme
Fonte: Alladagbin (2016)

As globinas a sao formadas no cromossomo 16 sendo codificadas pelos genes
do tipo a, e no cromossomo 11 ocorre a formacédo das globinas 3, & (delta) e y
codificadas pelos genes do tipo B, responsaveis por controlar a sintese das
hemoglobinas. Quando ha alteragcbes nessas hemoglobinas normais, ocorre a
geracdo de hemoglobinas variantes causadoras das hemoglobinopatias (SILVA,
2017; TORMEN, 2015).
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Como resultado da substituicdo do nucleotideo adenina (A) pela timina (T) que
ocorre na posicao 17 da regido codificante do gene da globina B (HBp), originando
na substituicdo, na posicdo 6 da cadeia globinica B (6 Glu—Val), do acido
glutdmico polar pela valina apolar no cromossomo 11, assim temos a cadeia variante
BS do HbS, como mostra a figura 2. Em consequéncia da combinacdo dessas
variantes, pode haver individuos heterozigotos (HbAS), heterozigotos duplos (SC,
SD) ou homozigotos (HbSS). Tal lesdo molecular resulta na chamada doenca
falciforme (DF) (MORAIS; ALEXANDRE, 2013; ALLADAGBIN; 2016; BRUZEGUINI,
2016; GEORG; SHIMAUTI, 2015; PAULA et al., 2013; PERES; SHIMAUTI, 2015).

NH,

valg Valina(Val)

Acido glutamico (Glu)

Normal o Hemoglobina S

Figura 2 — Disposi¢cédo da Hemoglobina normal e anormal
Fonte: Santos (2016)

2.2 TRACO FALCIFORME

Ha muitos anos, na Africa, a malaria era a causa de muitos 6bitos e infeccdes.
Devido a isso ocorreu uma alteracdo genética chamada de mutacao, que alterou a
informacédo contida no gene (DNA), para que 0 organismo pudesse se proteger
contra essas infecgbes recorrentes. Essa alteracdo fez com que as pessoas
passassem a produzir a HbS, em vez da HbA normal. Desta maneira as pessoas
portadoras da HbS na hemécia ndo eram infectadas pela malaria, o que diminuiu
drasticamente as mortes por malaria. Porém essa mutacao se espalhou pelo mundo
em razdo dos movimentos populacionais e do trafico de africanos, ou seja, da
imigracao forgcada em busca de melhores condi¢des de vida (MILHOMEM, 2018;
TORMEN, 2015).
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Logo com sua origem na Africa e vinda para a América através do comércio de
escravos, foi sendo disseminada heterogeneamente pelo Brasil até metade do
século XIX, acarretando atualmente em uma das doencas mais comuns no Pais
(ARAUJO et al., 2014; LEAL; MARTINS, 2017).

Foi somente em 1910 que o médico americano James Herrick, observou no
sangue de um estudante negro de medicina em Chicago, que apresentava anemia
severa com complicacdes pulmonares, ictericia e Ulcera nos membros inferiores,
células em formato de foice. Porém, em 1949 a presenca de mobilidade
eletroforética anormal descoberta por Linus Pauling e colaboradores os levou a
nomearem a HbS como uma “Doenga Molecular’” (ARAUJO et al., 2014; RAUBER,
2014; RODRIGUES et al., 2017; SANTOS, 2014; ZANOTTI; DONOFRIO, 2017).

A HbS representa cerca de 25% a 45% da hemoglobina total, nos individuos
portadores do traco falciforme (TF), ou seja, heterozigotos para o gene BS. Estes
individuos sao considerados portadores sadios e geralmente ndo apresentam
anemia, mas podem, em circunstancias como hipoxia, acidose, desidratacdo e
vasoconstricdo, apresentar complicacbes graves, até mesmo fatais. E bastante
controversa a morbidade real neste caso e a opinido mais comumente aceita € de
gue muito raramente essas complicacdes ocorram, uma vez que o baixo potencial
de falcizacdo nos heterozigotos exige que os fatores desencadeantes sejam muito
intensos. Por outro lado, a falcizacdo é bastante propicia no ambiente metabdlico
dos rins, ndo sendo raras no individuo portador de HbS as complica¢des renais. A
literatura cita outras situacdes de risco possiveis para heterozigotos (HbAS), tais
como infartos esplénicos em situacdes de hipdéxia (como mergulho submarino e
viagens aéreas), grandes cirurgias e morte subita apds exercicios exaustivos
(ANDRADE et al., 2015; ALLADAGBIN, 2016; BRUZEGUINI, 2016; CAMPOS et al.,
2018; GEORG; SHIMAUTI, 2015; GUEDES; REIS, 2015; LEITE, 2016; MACHADO,;
OLIVEIRA, 2015; MEDEIROS; VIEIRA, 2017; PIRES et al.,, 2013; NASCIMENTO,
2017; NICOLATO et al., 2018; OLIMPIO, 2015; PAULA et al., 2013; PONTE et al.,
2016; SANTOS, 2016; SOUZA et al., 2013; SOUSA; SILVA, 2017; TELES et al.,
2017).

Devido a auséncia de sintomas clinicos, o portador de TF, apresenta algumas
desvantagens, como o diagnoOstico que muitas vezes ocorre somente em
decorréncia do nascimento de filhos com a doenca, resultado da unido de duas
pessoas TF (ANDRADE et al., 2015; BERNIERI; FIOR; ARDENGHI, 2017).
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Segundo Nascimento (2017), no Brasil, o TF afeta cerca de 1% da populacéo
em geral e 6 a 10 % da populacdo negra, ou seja, 0s portadores heterozigotos para
HbS.

2.2.1 Diagnostico do Tracgo Falciforme

A Unica maneira de diagnosticar TF é com exames laboratoriais especificos,
visto que sintomas clinicos ndo sédo apresentados pelo individuo portador, assim
como apresenta auséncia de anemia ou outras alteragcbes no hemograma. Para
essa condicdo, o padrao eletroforético no exame da eletroforese de hemoglobina € a
presenca da HbS, juntamente com a presenca da HbA (padrdo AS), e devem-se
seguir as normas estabelecidas no Programa de Triagem Neonatal (PNTN),
descritas na Portaria do Ministério da Saude n° 822, publicada em 2001, através do
teste do pezinho (MORAIS; ALEXANDRE, 2013; HOKAMA et al., 2013; SANTOS,
2016).

O teste do pezinho é uma das maneiras de se detectar precocemente a
presenca da HbS. De acordo com Balensiefer e Yamaguchi (2018), o PNTN busca
atingir cobertura de 100% dos recém-nascidos vivos, cumprindo desta forma com os
principios de universalidade, equidade e integralidade que devem regular as acdes
de saude. O PNTN tem como objetivo a confirmacdo diagnéstica, a triagem com
deteccdo de casos suspeitos, o0 tratamento dos casos identificados, o
acompanhamento e a prestacéo de orientacdes aos pais.

Os individuos com TF sdo doadores de sangue clinicamente e
hematologicamente saudaveis. Contudo, a utilizacdo deste sangue € restrita,
principalmente em portadores de hemoglobinopatias e na acidose lactica em recém-
nascidos (MACHADO; OLIVEIRA, 2015; PIRES et al., 2013). Bruzeguini (2016)
relata que no Brasil de cada 100 doadores de sangue, 2 ou 3 possuem TF.

Leite (2016) lembra que os heterozigotos podem de maneira errbnea receber o
rétulo de doentes, o que pode causar aflicdo aos pais de recém-nascidos quando
sdo comunicados que a crianga é portadora de TF, através da carta do servico de
TN (triagem neonatal). Sendo, portanto, muito importante que se esclareca para a
comunidade em geral, para os pacientes e médicos que o TF ndo é uma forma

atenuada da anemia falciforme (AF), ndo € uma doenca e muito menos uma forma
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‘incubada’ ou subclinica que pode vir a se tornar uma doenca em determinadas
circunstancias.

A importancia de seu diagnostico € para o aconselhamento genético da
populacao afetada, pois tém possibilidade de gerar 25% de filhos com a forma grave
AF (HbSS), 50% TF (HbAS) e filhos normais (HbAA) 25%. O aconselhamento
genético para pessoas portadoras de TF tem como objetivo principal de assisténcia
e educativo, ou seja, permite que individuos ou familias tomem decisdes
psicologicamente equilibradas e consistentes a respeito da procriacdo. Ao
profissional que fornece aconselhamento genético € vedado recomendar, sugerir,
indicar ou exigir conduta dos seus aconselhados (BALENSIEFER; YAMAGUCHI,
2018; HOKAMA et al., 2013; MACHADO; OLIVEIRA, 2015; MEDEIROS; VIEIRA,
2017; NASCIMENTO, 2017; OLIMPIO, 2015; SANTOS, 2016; SILVA, 2013;
ZANOTTI; DONOFRIO, 2017).

O Ministério da Saude lancou em 2010 o Manual de Informacao e Orientacéo
Genética em Heranca Falciforme, contudo, o aconselhamento genético comecou a
ser desenvolvido no Brasil nos anos 70. Esse manual foi lancado com a finalidade
de formar e capacitar as equipes multidisciplinares, bem como apresentar
parametros, em toda rede publica de saude brasileira, para a realizacdo de
aconselhamento aos portadores do TF (NASCIMENTO, 2017).

2.2.2 Legislacéao

Como, geralmente, sdo assintoméaticos, os portadores do TF acabam, muitas
vezes, descobrindo sua condi¢cdo na hora da doagéo de sangue. O doador que seja
heterozigoto (HbS) pode acarretar riscos para 0 receptor, porém apenas em
algumas condi¢Bes especificas, como por exemplo, se o receptor é recém-nascido
ou falcémico (BRASIL, 2016b).

A Portaria N° 158, de 04 de fevereiro de 2016, instituiu a obrigatoriedade da
pesquisa de HbS em doadores de sangue com a finalidade de priorizar a qualidade
da transfusédo e diminuir os riscos supracitados. Contudo as bolsas de doadores
confirmados para a pesquisa de HbS nao séo rejeitadas, no entanto proibe-se a
transfusdo para pacientes com acidose grave, com hemoglobinopatias, recéem-

nascidos, pacientes de procedimentos cirdrgicos com circulagdo extracorporea, de
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transfusdo intrauterina e com hipotermia. Além disso, também esta prevista nessa
portaria que o doador portador do TF receba orientacdo e encaminhamento, para
avaliacédo clinica, ao servico assistencial (BRASIL, 2016b).

Em 2016 a Portaria n° 158 surgiu no intuito de redefinir o regulamento técnico

de procedimentos hemoterapicos e tem como objetivo:

Regulamentar a atividade hemoterapica no Pais, de acordo com o0s
principios e diretrizes da Politica Nacional de Sangue, Componentes e
Derivados, no que se refere a captacdo, protecdo ao doador e ao receptor,
coleta, processamento, estocagem, distribuicdo e transfusdo do sangue, de
seus componentes e derivados, originados do sangue humano venoso e
arterial, para diagndstico, prevencao e tratamento de doengas (BRASIL,
2016b, p. 1).

Segundo Hokama et al. (2013), além do cuidado ao paciente com AF, a
legislacdo brasileira também trata da pesquisa de portadores do TF. Sendo
obrigatério por lei a pesquisa do TF em todos os doadores de sangue, tanto na
legislagéo supracitada como por legislagbes anteriores, como a Portaria 721 de 9 de
agosto de 1989, revogada pela Portaria n°® 103, de 06 de fevereiro de 2003, e a RDC
n°® 56, de 16 de dezembro de 2010, do Ministério da Saude, que trata sobre
transfusdo e processamento de sangue, normas técnicas de coleta, componentes e
derivados, e no processamento de células progenitoras hematopoéticas (CPH)
originérias de sangue periférico, medula éssea e de sangue placentario e de cordao
umbilical, para fins de transplante convencional (BRASIL, 2010; BRASIL, 2003).

Porém, a deteccdo dos doadores de sangue com TF atinge ainda uma
pequena margem da populacdo, devido a cobertura apenas da parcela brasileira
doadora de sangue (HOKAMA et al., 2013).

Existe ainda uma possibilidade real do nascimento de uma crianca com anemia
hemolitica em AF, caso ambos o0s pais sejam heterozigotos AS ou quando um dos
seus pais possuirem a condicdo genética de heterozigoto AC ou AD e outro
heterozigoto AS (SANTOS, 2016). Sendo assim é importante explanar tambéem

sobre a AF, seus sinais, sintomas, diagnostico e tratamento.

2.3 ANEMIA FALCIFORME E FISIOPATOLOGIA

A AF é caracterizada por fenbmenos vasoclusivos e anemia hemolitica que

causam lesdo tecidual crénica, organica e progressiva, crises dolorosas agudas,
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entre outras anormalidades como déficit precoce de altura e peso, prejuizo no
desempenho escolar e atraso na maturacdao sexual (MIGUEL et al., 2002 apud
ARSIE, 2014; ZANOTTI; DONOFRIO, 2017).

A AF é causada quando na sexta posicdo da cadeia da B-globina, ocorre a
substituicdo de adenina por timina (GAG->GTG), que codifica valina, um aminoacido
essencial, ao invés de codificar acido glutamico, que ajuda no funcionamento e
metabolismo do cérebro, e € rico em fornecimento de energia, produzindo
hemoglobina S (HbS). Essa modificagdo na estrutura € a culpada por alteragcfes
profundas nas propriedades fisico-quimicas no estado desoxigenado da molécula da
hemoglobina, que modificam a reologia da membrana eritrocitaria e dos glébulos
vermelhos acarretando na falcizacdo. Foi devido a essa modificagcdo que ficou
conhecida como hemoglobina S, derivando da palavra sickle, que traduzida para o
portugués significa foice (ALMEIDA; BERETTA, 2017; ARSIE, 2014; BERNIERI,
FIOR; ARDENGHI, 2017; BRASIL, 2015; FIGUEIREDO et al.,, 2014; GEORG;
SHIMAUTI, 2015; NOGUEIRA; SILVA; PAIVA, 2013; PERES; SHIMAUTI, 2015;
PONTE et al., 2016; QUIARATI; ZANUSSO JUNIOR, 2015; SABINO; GRADELLA,
2016; SANTOS et al., 2015; SILVA; CASTRO, 2017).

Perante condi¢cdes de desoxigenacao (baixa presséo parcial de Oz) acontece
dentro da célula, através da polimerizacdo reversivel da HbS, a falcizacdo dos
eritrécitos. Quando ha a completa desoxigenacdo ocorre a formacdo de células em
forma de foice, como mostra a figura 3, que séo tipicas da AF. J& na desoxigenacéo
parcial € possivel que existam quantidades pequenas de polimeros sem
anormalidades morfoldgicas visiveis. Conforme acontece a desoxigenacdo, esses
polimeros aumentam, até que as células vermelhas assumam forma de foice. Porém
€ um fenébmeno reversivel quando feita a oxigenagdo, uma vez que a membrana
celular ndo esteja alterada de maneira definitiva. Se isso ocorrer 0s eritrocitos
irreversivelmente falcizados permanecem deformados independente do estado que
esteja a HbS intracelular. Com a ocorréncia de eventos sucessivos de falcizacao os
eritrocitos acabam se tornando cada vez mais densos, desidratados e rigidos
(ARSIE, 2014; BRUZEGUINI, 2016; FEISTAUER et al., 2014; FURTADO; MOTTA,;
SANTOS, 2014; GEORG; SHIMAUTI, 2015; LIMA, 2015; NICOLATO et al., 2018
QUIARATI; ZANUSSO JUNIOR, 2015; SABINO; GRADELLA, 2016; SOARES et al.,
2015).
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A HDbS pode constituir tetrdameros com a HbA, porém, apresenta pouca
interacdo com a HbF. Essas alteracdes fisiopatoldgicas na AF acontecem devido a
alteracdo na HbS das propriedades bioguimicas, que altera as vias de sinalizacdo do
eritrocito, as propriedades da membrana e a morfologia, levando a vaso-ocluséo e a
anemia hemolitica (FIGUEIREDO et al., 2014; FERREIRA; GOUVEA, 2018;
RAUBER, 2014).

Figura 3 — Hemacia Falcizada
Fonte: Arsie (2014).

Portanto, a ocorréncia de mutacdo em um alelo determina o portador falcémico
ou traco falcémico (HbAS; a2BAbS), sendo em geral, assintomatico e a mutagdo nos
dois alelos determina o portador da anemia falciforme (HbSS, a2bS2). Podem
ocorrer ainda com outras variantes de hemoglobinas associa¢cdes de HbS, formas
heterozigoticas, como: HbC, HbD, HbE; interacdes com a talassemia e persisténcia
hereditaria da HbF (FERREIRA; GOUVEA, 2018; SABINO; GRADELLA, 2016).

Diante disso podemos perceber que ocorrem muitas mudancas na vida do
paciente com AF, o que o leva a se deparar com frustacdes, limitacbes e perdas,
acarretando na necessidade de adaptacdo a um novo estilo de vida por causa das
internacdes hospitalares, do uso de medicamentos e da perda da capacidade de
trabalho (MENEZES et al., 2013).
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2.3.1 Sinais e Sintomas da Anemia Falciforme

A AF, como ja mencionado, é uma doenca hereditaria que também é
incapacitante e ocasiona crises dolorosas nos musculos, 0ssos e articulacdes,
taquicardia, palpitacdo, cansaco extremo, fraqueza, infeccbes, astenia (perda ou
diminuicdo da forca fisica) e infartos pulmonares, retardo da maturacdo sexual e de
crescimento, acidente vascular cerebral (AVC) e acometimento crénico de multiplos
orgaos, priapismo (erecdo peniana dolorosa causada pela insuficiéncia de drenagem
do sangue e que independente de desejo sexual) e surdez (FERREIRA; GOUVEA,
2018; FIGUEIREDO et al.,, 2014; GONCALVES; CORDEIRO; SILVA, 2018;
QUIARATI; ZANUSSO JUNIOR, 2015; SANTOS, 2014).

Trata-se de uma doenca que afeta de forma direta seus portadores na
qualidade de vida, por ser cronica e degenerativa. Outro sintoma clinico desses
pacientes, que ocorre devido a fragilidade da hemoglobina, € a anemia hemolitica
severa. A oxidacdo da hemoglobina acarreta altas taxas de espécies de radicais
livres, que sdo os responsaveis pelo processo inflamatério da doenca, entre outros
sintomas clinicos severos na producdo de fraqueza, de alteracdes na troca gasosa e
de energia. O agravo das manifestacdes da doenca e de sua fisiopatologia, ao longo
da vida, € causado pela sequéncia de alteracdes funcionais em varios 6rgaos
(FERREIRA; GOUVEA, 2018; FIGUEIREDO et al., 2014; GONCALVES;
CORDEIRO; SILVA, 2018; QUIARATI; ZANUSSO JUNIOR, 2015; SANTOS, 2014).

Essas crises podem causar dor intensa, danos em todos os 6rgaos e sistemas
(figado, cérebro, pele, rins, coracdo, pulmdes, olhos e esqueleto) e lesdes
isquémicas teciduais. Essas ocorréncias sao geralmente fatais quando sao
precedidas por episodios agudos, como por exemplo, sequestro esplénico e
sindrome toracica aguda (BRASIL, 2016b; FURTADO; MOTTA; SANTOS, 2014;
SABINO; GRADELLA, 2016).

Devido a hemdlise e a vaso-oclusédo, ja nos primeiros meses de vida, podem
surgir os sintomas. Criangcas menores de um ano com AF apresentam
frequentemente a Sindrome Mao-Pé ou Dactilite. Esse é um sintoma clinico que
ocorre devido ao processo inflamatério ocasionado por necrose da medula 6ssea
dos ossos dos pés e das maos o que causa dor, vermelhiddo e sensibilidade. A

primeira reacdo aos sintomas é o choro por causa da irritagdo e dor. E
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imprescindivel que a familia seja sensibilizada pelos profissionais de salude para que
mantenham a crianca hidratada, aquecida e medicada conforme prescricdo médica,
para que o sintoma desapareca (BRUZEGUINI, 2016; MONTEIRO, 2017; SILVA,
2017).

2.3.2 Diagnostico da Anemia Falciforme

A diminuicdo dos indices de morbimortalidade se deve ao diagnostico precoce
da AF, por causa do beneficio das intervencgdes de profilaxia antes do aparecimento
dos sintomas, que podem aparecer ainda muito cedo na vida do portador de AF,
como por exemplo, as infec¢gdes que podem ocorrer nos trés primeiros anos de vida
(MONTEIRO, 2017).

No caso da AF é necessario que as pessoas sejam informadas e orientadas
sobre existéncia da doenca e que possam identifica-la, para que assim ocorra o
atendimento precoce. O governo federal empenhou-se em politicas nacionais
educativas, além de difundir crescentemente o aconselhamento genético. E através
da constituicdo de uma equipe de trabalho, nos anos 90, teve o compromisso de
elaborar o Programa Anemia Falciforme (FIGUEIREDO et al., 2014; LEAL;
MARTINS, 2017).

Os testes realizados pelos Programas de Triagem Neonatais (PTNSs) iniciaram-
se na década de 1950 ao redor do mundo. Porém foi apenas em 2001 que o Brasil
introduziu a triagem neonatal para hemoglobinopatias, pela Portaria n°® 822, do
Ministério da Saude, de 06 de junho, e desde entdo é a principal forma de se
detectar precocemente a presenca de HbS. E através da Portaria n® 2829, de 14 de
dezembro de 2012 corrigiu antigos equivocos e trouxe varios beneficios,
especialmente na restauracdo do principio da igualdade, o que veio garantir a todos
0s recém-nascidos do Brasil igual acesso aos testes de triagem, sem discriminar a
etnia, origem geogréfica e classe socioecondmica (BRUZEGUINI, 2016; FERREIRA,
GOUVEA, 2018; MILHOMEM, 2018; MONTEIRO, 2017; SOARES; SILVA;
FIGUEIREDO, 2015).

Os testes de solubilidade e de falcizagdo ndo podem ser aplicados logo nos
primeiros meses de vida, pois o recém-nascido com AF ainda possui, nessa fase da

vida, aproximadamente 80% do total da Hb F, que tem um efeito protetor e, portanto,
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na maioria das vezes tornam o0 recém-nascido assintomatico. Logo a triagem
neonatal € uma acao preventiva, pois permite que se detectem diversas patologias e
é realiza através do teste do pezinho (figura 4) em criancas de 0 a 30 dias de idade
(de preferéncia entre o0 2° e o0 7° dia de vida) (FEISTAUER et al., 2014).

Figura 4 — Teste do pezinho
Fonte: Brasil (2013b)

Devido ao que foi supracitado, o diagndstico laboratorial € realizado somente
depois de a crianca completar seis meses de vida. Os exames realizados para a
deteccdo da AF sdo: hemograma completo com pesquisa de drepandcitos,
eletroforese de hemoglobina (figura 5), cromatografia liquida de alta performance
(HPLC), estudo genético dos pais e dosagens de hemoglobina A e F (FEISTAUER
et al., 2014; ZANOTTI; DONOFRIO, 2017).
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Figura 5 — Eletroforese de hemoglobina
Fonte: Brasil (2012a)

Depois do sexto més, a sintese das cadeias beta sdo as substitutas da sintese
das cadeias gama (formadoras da HbF), o que causa a estabilizacdo da producéo
de globinas. Assim o portador perde a protecdo da HbF e passa a ser produzida em
maior quantidade a HbS (FIGUEIREDO et al., 2014; LEAL; MARTINS, 2017).

Contudo o diagnédstico precoce € imprescindivel para que se identifique,
guantifiqgue e acompanhe os casos e deve ser feito na primeira semana de vida
sendo realizado nos Estados da Federacdo pelos Servicos de Referéncia em
Triagem Neonatal. O diagndstico estd definido nos artigos 322, 323 e 324 da
Portaria do PNTN MS/GM n° 2.048 do regulamento do SUS, de 3 de setembro de
2009 (BRASIL, 2012b).

O exame é gratuito e publico e deve ser realizado nas unidades de saude
proximas de onde a criangca recém-nascida reside, devendo ser realizado com a
metodologia de focalizagdo isoelétrica ou eletroforese associada a HPLC, na
primeira semana de vida. O diagnostico da DF é realizado na unidade de atencao
basica, através da eletroforese de hemoglobina comum, a partir dos quatro meses
de vida (BRASIL, 2012b; CRUZ; MENDES; PIRES, 2017).
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2.3.3 Tratamento da Anemia Falciforme

Como os portadores de AF alternam entre periodos de agudizacdo e
estabilidades da doenca exigem que se tomem cuidados continuos e prolongados
(CORDEIRO et al., 2013).

Portanto, o tratamento dessa doenca é complexo, baseando-se no tratamento
das manifestacBes clinicas. Sendo que as medidas terapéuticas em geral servem
como suporte, mudando muito pouco o andamento da doenca e a fisiopatologia.
Logo nas manifestacdes agudas tratam-se os sintomas. Por exemplo, hidratacéo,
analgésicos (anti-inflamatérios ndo esteroidais até opioides) e aquecimento para as
crises de dor. Sdo tratamentos para 0s sintomas e a crise toracica aguda, inalacdo
de Oz, transfuséo sanguinea e espirometria incentivada. Como o sequestro esplénico
causa anemia severa que ameaca a vida € preciso fazer a transfusédo de sangue. As
infeccbes bacterianas e o AVC recebem tratamento padrdo como qualquer outra
pessoa, porém devem-se usar glicocorticoides com cuidado e avaliar bem o risco de
hemorragia. Ja no AVC pode ser necessario realizar transfusdo sanguinea
(FERREIRA; GOUVEA, 2018).

A rotina de manutencéo da saude do portador de AF deve ser iniciada logo nos
primeiros sessenta dias de vida, bem como a educacgéo sobre a doenca aos pais e
responsaveis (BONZO, 2013).

J& na primeira consulta os pais ou responsaveis devem ser instruidos sobre a
importancia da nutricdo e da hidratacdo apropriadas e saber os sinais de palidez e
niveis de hemoglobina. Também devem ser informados sobre a importancia da
prevencdo das infeccdes, pois as criangcas apresentam risco 400 vezes maior de
infeccbes quando em comparagcdo ao restante da populacdo. Tal prevencdo deve
ser feita com vacinacbes contra virus da hepatite B (recombinante), Haemophilus
influenzae e Streptococcus pneumoniae (polissacaride e heptavalente) e penicilina
profilatica, bem como reconhecer as intercorréncias da AF. O aconselhamento
genético é um direito dos pais, para a prevencéo (BRASIL, 2015).

Os medicamentos de rotina utilizados no tratamento sdo o acido félico (uso
continuo), analgésicos e anti-inflamatérios (nas intercorréncias), antibioticos e
tratamento preventivo com penicilina oral ou uso parenteral (até os cinco anos)
(BONZO, 2013; SILVA, 2017).
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A hidroxiureia (HU; Hydrea® ou hidroxicarbamida) €, quanto a medicamento, o
anico aprovado para o tratamento da AF. A HU causa um atraso da fase S do ciclo
celular devido a alteragdo na enzima ribonucleotideo redutase e aumenta também a
producdo de HbF, porém o mecanismo ainda ndo esta esclarecido, todavia, a
resposta de cada individuo € muito variavel. Os individuos com boa resposta a HU
relatam, nas manifestacdes clinicas da doenca, uma melhoria, apresentando uma
diminuicdo das crises em geral de 68-84%, em virtude do aumento da HbF. O
tratamento com HU por reduzir a falcizagdo, reduz também a hemdlise, a vaso-
oclusdo e outros sintomas causados por esses eventos (BONZO, 2013; FEISTAUER
et al., 2014; FERREIRA; GOUVEA, 2018).

Muitos estudos tém confirmado que a Hb F em elevada concentracdo é
particularmente Util para proteger as pessoas portadoras de AF contra os eventos de
vaso-ocluséo e eritrofalcizacdo, e sugerem ser fator moderador das consequéncias
clinicas deste processo (FEISTAUER et al., 2014).

O Cooperative Study of Sickle Cell Disease (CSSCD), estudo norte-americado
multicéntrico, realizado em 1994, notou que em média os homens com DF tinham 42
anos de sobrevida e mulheres 48 anos. Constatou também que pessoas com DF
qgue tinham valores maiores que 8% de Hb fetal (HbF) apresentavam maior
sobrevivéncia do que pessoas com valores inferiores (BRASIL, 2016).

A taxa de letalidade, segundo o Portal Saude, é que 80% das criancas que
morrem antes dos 5 anos de vida caso ndo recebam os cuidados preconizados. E a
taxa de letalidade em gestantes com DF é de 50% se néo tiveram recebendo os
cuidados preconizados (SANTOS, 2014).

O transplante de células tronco hematopoiéticas é a Unica opgdo de cura para
a AF. No entanto, doadores compativeis representam um percentual muito baixo,
representando apenas 25% dos casos. Além disso, existem alguns aspectos que
ainda necessitam ser mais bem explorados para que o transplante de células tronco
hematopoiéticas seja um sucesso, sao eles: o protocolo para maximizar a eficacia
da técnica, as doses de infusdo celular e a fonte doadora (FERREIRA; GOUVEA,
2018).

A Terapia Génica € outra terapia que vem sendo estudada como uma forma de
cura possivel, que caso seja eficiente possa substituir o transplante de células-
tronco hematopoiéticas, eliminando o problema de disponibilidade de doadores

compativeis. Essa técnica consiste em transferir genes sem alteracdo genética para



29

uma pessoa a fim de tratar doencas genéticas como a AF. Onde utilizam-se virus
como vetores para a transferéncia desses genes. Contudo, este € um tratamento
para o futuro, devido a existéncia de diversos obstaculos que precisam ser
enfrentados e assim como respostas sobre o beneficio e o maleficio desse

tratamento realizando ensaios clinicos para a cura da AF (MONTEIRO, 2017).
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3 OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO GERAL

Determinar a prevaléncia de traco falciforme em doadores de sangue do

Estado de Rondbnia entre os anos 2017 e 2018.

3.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Determinar a percentagem de portadores de HbS positivo entre os anos de
2017 e 2018, em doadores de sangue na hemorrede estadual de Rondbénia, que
compreende os municipios de Porto Velho, Ji-Parana, Ariquemes, Cacoal, Vilhena e
Rolim de Moura;

e Identificar o perfil dos portadores com TF por meio de sistema eletrénico
prontuarios dos doadores voluntarios de sangue atendidos no Hemocentro
Coordenador FHEMERON no municipio de Porto Velho, Rondbnia no periodo de
janeiro 2017 a dezembro de 2018;

e Determinar a possivel associacdo geogréafica com a prevaléncia de HbS.
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4 METODOLOGIA

4.1 TIPO DE ESTUDO

Trata-se de uma analise transversal e retrospectiva de casos de traco
falciforme dos doadores voluntarios do Hemocentro Coordenador Fhemeron
(Fundacdo de Hematologia e Hemoterapia do Estado de Rondobnia) da cidade de
Porto Velho/RO, no periodo de janeiro de 2017 a dezembro de 2018. A Fhemeron foi
criada através da Lei n°® 473, de 12 de abril de 1993, é responsavel por coletar,
processar e testar sangue de doadores e/ou distribuir hemocomponentes, para iSso
sao realizados testes para determinacdo de hemoglobinas anormais, bem como

tratar doencas de sangue.

4.2 LOCAL DE ESTUDO

O estudo foi realizado no Hemocentro Coordenador Fhemeron (Fundacao de
Hematologia e Hemoterapia do Estado de Rondénia), localizado na Av. Governador
Jorge Teixeira, n° 3766, Porto Velho/RO. A Fundacgédo é parte do Sistema de Saude
do Estado de Rondonia, formada por 24 Agéncias Transfunsionais (AT), 06
Unidades de Coleta e Transfusdo (UCT), Hemocentros como Ariquemes, Ji-Parana,
Cacoal, Vilhena, Rolim de Moura e 01 Hemocentro Coordenador localizado na
cidade de Porto Velho.

4.3 POPULACAO DE ESTUDO
4.3.1 Plano de Trabalho

Este estudo foi baseado na parceria existente entre FHEMERON Hemocentro
coordenador e as Unidades de Coletas Transfusionais (UCTs). Pois sé&o

transportados hemoderivados e sorologias em carro oficial do Estado de Rondénia,

informagdes via internet, fax e um programa Hemovida, que permite acesso em
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tempo real aos casos com diagnadstico laboratorial de Hb S atendidos nas UCTs das
cidades conveniadas supracitadas.

Os laudos dos exames realizados da doacdo no hemocentro sao registrados
diariamente no sistema e disponibilizados aos profissionais das unidades
requisitantes.

Sendo assim, através da analise dos dados de cada doador no hemovida,
propicia para inser¢cao no estudo, foram contados.

A apresentacao de positividade caracterizou o primeiro critério de inclusdo no
estudo. A partir da divulgacdo desse resultado através do imunodoador no
Hemovida, e com os dados de cadastro € encaminhado ao departamento médico e
servico social, que agenda a consulta para esse paciente, mediante contato
telefonico.

A avaliacdo dos prontuérios dos individuos forneceu dados adequados para
determinar a elegibilidade de cada doador para o estudo, conforme os critérios de
inclusdo e exclusdo descritos no item que segue. Apdés os doadores com HbS
Positivo serem bloqueados, os mesmos sdo encaminhados aos seus respectivos
hemocentros para o tratamento e acompanhamento e/ou aconselhamento genético
(figura 6).

Os doadores inelegiveis foram contabilizados como HbS Negativo para

continuidade da doagao de sangue.
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Figura 6 — Fluxograma representativo do pIaLo de trabalho (ver fluxograma 1)

Fonte: Produzido pela Autora

4.3.2 Critério de Inclusao

Portadores de traco falciforme entre os anos de 2017 e 2018;

Doadores voluntarios com idade entre 18 e 65 anos.
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4.3.3 Critério de Exclusao

e Diagnosticos com prontuarios de doadores fora dos anos de 2017 e 2018;

e Doadores menores de 18 anos e idosos acima de 65 anos.

4.4 COLETA DE DADOS

Os dados foram preenchidos pelo pesquisador através de um formulario
padronizado com dados sobre faixa etaria, sexo, que foi respondido pelo
pesquisador com a coleta das informacdes através do prontudrio de cada individuo
com diagnéstico de traco falciforme (ver Apéndice 1). Vale ressaltar que o sistema
de prontuarios do FHEMERON (Hemovida), ndo registra dados como raca, co-
morbidades, histérico familiar, tratamento anteriores, questdes socioecondmicas,
culturais e bioldgicos, impossibilitando o resgate dessas informacdes e valorizacao

desse estudo.

4.5 ANALISE ESTATISTICA

Os dados coletados foram analisados em Excel 2010 e para as andlises
estatisticas teste bivariado e multivariado, para a deteccéo dos fatores relacionados
a prevaléncia de TF no Estado de Rondonia.

4.6 RISCOS E BENEFICIOS

A pesquisa apresentou risco minimo, pois ndo houve intervencdo aos pacientes
uma vez que a pesquisa se deu através de dados retrospectivos oriundos de
prontuarios. Portanto o unico risco foi o da confidencialidade.

Os dados coletados serdo importantes para o desenvolvimento de politicas

publicas, informacdes sobre os casos e para a melhoria da saude publica.
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4.7 ASPECTOS ETICOS

O estudo foi submetido ao Conselho de Etica em Pesquisa Faculdade de
Educacao e Meio Ambiente FAEMA e a carta de anuéncia para autorizacao do local.
Todo o procedimento neste estudo foi realizado de acordo com as diretrizes e
normas regulamentadoras de pesquisa envolvendo seres humanos apés aprovacao
do referido Conselho de Etica, através do parecer n® 3.295.241 do dia 30 de abril de
2019. Os registros dos participantes foram mantidos no nivel mais estrito de

confidencialidade por todos os investigadores participantes.
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5 RESULTADOS E DISCUSSAO

Segundo dados do IBGE (2018), o Estado de Rondobnia tem sua populacéo
estimada em 1.757.589 habitantes, sendo que os municipios de estudo séo: Porto
Velho com 519.531 hab., onde esta localizado o Hemocentro Coordenador; Ji-
Parana (127.907 hab.), Ariquemes (106.168 hab.), Vilhena (97.448 hab.), Cacoal
(84.813 hab.) e Rolim de Moura (54.702 hab.) onde se localizam os demais
Hemocentros Regionais.

O periodo de pesquisa ocorreu entre 20 de maio a 25 de agosto de 2019.
Segundo os critérios de inclusdo, foram considerados elegiveis 559 pacientes
portadores de HbS (tabela 1) (os quatro casos de HbS positivo da Agéncia
Transfusional de Guajara Mirim ndo foram contabilizados por ndo preencherem o

formuléario dos critérios de incluséo).

Tabela 1 — Doadores portadores de HbS em relacdo ao total de doadores no

periodo
Ano Doadores
Total HbS (%)
2017 32.817 308 (0,9)
2018 31.042 251 (0,8)
Total 63.859 559 (0,9)

Fonte: Produzido pela Autora.

Algumas estimativas sugerem que a incidéncia de AF fica em torno de 700 a
1000 novos casos por ano (FEISTAUER et al.,, 2014; FIGUEIREDO et al., 2014;
ALMEIDA, BERETTA, 2017). De acordo com o levantamento e a realidade do
Estado, os dados arrolados, mostraram incidéncia de 308 (0,9%) portadores de HbS
em 2017 em relacao ao total de 32.817 doacdes e de 251 (0,8%) portadores de HbS
em 2018 em relacdo a 31.042 doacdes. Sendo que no periodo da pesquisa foram
elegiveis, em relacdo ao total de 63.859 doadores aptos, 559 (0,9%) portadores de
HbS.

As tabelas 2 e 3 apresentam dados referentes a candidatos aptos e inaptos a
doacdo de sangue no ano de 2017 e 2018, respectivamente, do Hemocentro

Coordenador e Hemocentros Regionais. Os considerados inaptos foram incluidos
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nas tabelas somente para declarar a quantidade de pessoas que procuraram 0S
hemocentros para doar sangue, mas ndo foram considerados aptos por motivos
como baixo peso, anemia, tatuagem, pessoas que tiveram dengue, maléria ou

hepatite, entre outros.

Tabela 2 — Candidatos aptos e inaptos a doacédo de sangue do ano 2017

Hemocentros Regionais
Hemocentro
Doadores ] . . Rolim de
Coordenador Ji-Parané Ariquemes Vilhena Cacoal
Moura
Aptos 15.040 4.557 2.325 3.816 3.828 3.251
Inaptos 4.943 1.731 817 1.138 762 563
Total 19.983 6.288 3.142 4.954 4.590 3.814
Fonte: Produzido pela Autora.
Tabela 3 — Candidatos aptos e inaptos a doagao de sangue do ano 2018
Hemocentros Regionais
Hemocentro
Doadores ) i ) . Rolim de
Coordenador Ji-Parana Ariguemes Vilhena Cacoal
Moura
Aptos 13.768 4.365 2.604 3.424 4.147 2.734
Inaptos 2.971 1.284 704 788 988 458
Total 16.739 5.649 3.308 4.212 5.135 3.192

Fonte: Produzido pela Autora.

Como observado nas tabelas 2 e 3 no ano de 2017 o numero de doadores foi
maior em relacdo ao ano de 2018 com excec¢do dos Hemocentros Regionais de
Ariguemes e Cacoal. Expde também que Ariguemes tem menos doadores ambos 0s
anos.

A tabela 4 mostra a quantidade e o percentual de doadores HbS positivo no
Hemocentro Coordenador e nos Hemocentros Regionais com relacdo aos doadores
aptos, nos anos 2017 e 2018. Mostrando que no Hemocentro Coordenador em 2017
dos 15.040 doadores 1,0% (156) apresentaram no teste qualitativo de solubilidade,
utilizando o ditionito de sodio, resultado positivo para HbS. J& no ano de 2018, esse
percentual foi menor 0,8% (110); o mesmo ocorreu nos Hemocentros Regionais de
Ariquemes, Cacoal e Rolim de Moura. Em contrapartida, Ji-Paranad e Vilhena
apresentaram aumento de pacientes com traco falciforme em 2018, isto se deve ao

fato da ocorréncia de grande numero de doadores da primeira vez.
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Tabela 4 — Doadores com HbS positivo

Hemocentros Regionais
Ano Hemocentro Rolim de
Coordenador Ji-Parana Ariquemes Vilhena Cacoal Moura
2017 156 (1,0%) 28 (0,6%) 31 (1,3%) 16 (0,4%) | 52 (1,4%) 25 (0,8%)
2018 110 (0,8%) 31 (0,7%) 29 (1,1%) 25 (0,7%) | 48 (1,2%) 8 (0,3%)

Fonte: Produzido pela Autora.

Andrade et. (2015) encontraram percentual de 1,2% em uma comunidade
quilombola do Estado do Tocantins, o que foi préximo ao de Ariquemes (1,3% e
1,1%) e Cacoal (1,4% e 1,2%), em ambos os anos. Barbosa et al. (2018) ao
realizarem um estudo com gestantes de 10 microrregides do Estado do Piaui
obtiveram valores de prevaléncia como na presente pesquisa (0,6% e 1,20%) e
também valores maiores (7,23% e 12,05%). Também na regido nordeste, Santos e
colaboradores (2015) investigaram na populacdo do Estado do Ceara a frequéncia
de hemoglobinas variantes, onde de 298 amostras de sangue de individuos adultos
analisadas, encontraram uma prevaléncia de 1,68% de amostra HbS, o que para
eles mostrou que a hemoglobina variante de maior prevaléncia no Estado é a HbS.

Silva et. (2016) realizaram um estudo com 16.142 doadores voluntarios de
sangue do Departamento de Hemoterapia do Hospital Regional de Rondondpolis
“Irm& Elza Giovanella"- MT e verificaram que 2,04% dos individuos eram portadores
de hemoglobina HbS. Soares et al. (2017) ao analisarem a presenca de
hemoglobinas variantes em 15 comunidades quilombolas do Estado do Piaui,
constataram que das 1.239 amostras coletadas 5,4% apresentaram o0 traco
falciforme AS. Ambos encontraram valores maiores que o do presente estudo.

Os percentuais encontrados na pesquisa estdo bem abaixo da prevaléncia de
heterozigotos para a HbS na regido norte, que segundo varios autores € de 6% a
10% (ARAUJO et al., 2014; SOARES et al., 2015; OLIMPIO, 2015; BRUZEGUINI,
2016; BARBOSA et al., 2018).

Acreditamos que os valores inferiores relatos por nossa pesquisa, seja
resultado de uma série de fatores, tais como: o Estado de Ronddnia é basicamente
formado por cidades e fazendas geograficamente muito distantes uma das outras e
distantes das unidades de saude, o que dificulta o diagndstico e tratamento de
doencas e principalmente a doacdo de sangue que é acdo voluntaria. Cabe aqui
enfatizar que para um Estado de 1.757.589 habitantes, sendo pouco uma média de
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apenas 32.000 doadores por ano, o que naturalmente diminui a quantidade de HbS
em nossa pesquisa mostrando um valor baixo que nao € verdadeiro.

Os gréficos da figura 7 mostram o numero de doadores do Hemocentro
Coordenador e de cada Hemocentro Regional que apresentaram positividade para
HbS nos referidos anos, ou seja, no Hemocentro de Ji-Parana 28 individuos, em
relacdo aos 4.557 doadores aptos, em 2017 apresentaram positividade para HbS,

em 2018 foram 31 em relac&o aos 4.365 doadores aptos.

m Porto Velho
m Ji-Parna

= Porto Velho
m Ji-Parna

= Ariquemes = Ariquemes
m Vilhena

m Cacoal

m Vilhena
m Cacoal

m Rolim de Moura m Rolim de Moura

Figura 7 — Gréficos HbS positivo dos Hemocentros dos anos 2017 e 2018
Fonte: Produzido pela Autora

Na tabela 5 constam os dados referentes ao género e faixa etaria dos doadores
HbS positivos do Hemocentro Coordenador dos anos 2017 e 2018. Os percentuais

se mantiveram proximos em ambos 0s anos.

Tabela 5 — Doadores HbS positivo do Hemocentro Coordenador por género e faixa

etaria
2017 2018
Dados
Doadores Percentual Doadores Percentual

R Feminino 67 42,9% 51 46,4%

Género _
Masculino 89 57,1% 59 53,6%
] o 18 a 29 anos 84 53,8% 58 52, 7%

Faixa etaria

30 a 65 anos 72 46,2% 52 47,3%
Total 156 100% 110 100%

Fonte: Produzido pela Autora.

Na tabela 6 séo apresentados os dados referentes ao género e faixa etaria dos
doadores HbS positivos dos Hemocentros Regionais nos anos 2017 e 2018. Houve
uma grande variacdo quanto aos doadores HbS positivos de acordo com o género,

onde em 2017 o género feminino apresentou maior prevaléncia de HbS em Ji-
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Parana, Ariquemes e Rolim de Moura e o masculino em Cacoal e Vilhena. Ja em
2018 apenas Vilhena apresentou maior prevaléncia de HbS no género feminino.
Ainda de acordo com a tabela 6, em se tratando da faixa etaria dos portadores
de HbS dos Hemocentros Regionais (tabela 6), a grande maioria estava situada na
faixa etaria entre 18 e 29 anos, com excecdo apenas de Ji-Parana que apresentou
no ano de 2017, 12 doadores (42,9%) entre 18 e 29 anos e 16 doadores (57,1%)
entre 30 e 65 anos e; Ariquemes que apresentou também em 2017, 14 (45,2%)
entre 18 e 29 anos e 17 (54,8%) entre 30 e 65 anos. Como demonstram os dados
acima a orientacdo dos doadores que apresentaram traco falciforme se faz muito
importante, ja que sdo pessoas na faixa etaria reprodutiva, para assim prevenir que

venham a ter filhos com a doenca falciforme.

Tabela 6 — Doadores HbS positivo dos Hemocentros Regionais por género e faixa
etaria

Género Faixa Etéria
Ano Hemocentro Feminino Masculino | 18 a29 anos | 30 a 65 anos | Total (%)
(%) (%) (%) (%)
2017 . 18 (64,3) 10 (35,7) 12 (42,9) 16 (57,1) 28 (100)
Ji-Parana
2018 13 (41,9) 18 (58,1) 17 (54,8) 14 (45,2) 31 (100)
2017 . 21 (67,7) 10 (32,3) 14 (45,2) 17 (54,8) 31 (100)
— 1 Ariquemes
2018 12 (41,4) 17 (58,6) 17 (58,6) 12 (41,4) 29 (100)
2017 vilh 6 (37,5) 10 (62,5) 12 (75,0) 4 (25,0) 16 (100)
ilhena
2018 15 (60,0) 10 (40,0) 15 (60,0) 10 (40,0) 25 (100)
2017 c | 20 (38,5) 32 (61,5) 30 (57,7) 22 (42,3) 52 (100)
acoa
2018 22 (45,8) 26 (54,2) 33 (68,8) 15 (31,3) 48 (100)
2017 Rolim de 15 (60,0) 10 (40,0) 14 (56,0) 11 (44,0) 25 (100)
2018 Moura 2 (25,0) 6 (75,0) 5(62,5) 3(37,5) 8 (100)

Fonte: Produzido pela Autora.

Alladagbin (2016) encontrou percentuais proximos aos da tabela 5 ao analisar
os dados demograficos de seu estudo em Salvador/BA, sendo que de um total de 30
individuos 50,0% eram do sexo masculino e 50,0% do sexo feminino, com a média
de idade de 56 +2 anos. Ja Bernieri, Fior e Ardenghi (2017) observaram que de 130
individuos com HbS positivo, 60,8% eram do sexo masculino e 39,2% do sexo
feminino. No presente estudo o numero de doadores do sexo masculino no

Hemocentro Coordenador também foi maior, o que pode estar relacionado com
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algumas condicoes fisioldgicas femininas que restringem a doacdo de sangue, tais
como lactacéo, gravidez e menstruacao. (BERNIERI, FIOR, ARDENGHI, 2017).

Campos et al. (2018) observaram quanto a positividade da HbS de acordo com
a idade, no hemocentro de Piaui, 44,7% dos casos positivos estavam situados na
faixa etaria entre 18 e 25 anos, 23,2% entre 26 e 35 anos, 21,4% entre 36 e 45 anos
e 10,7% estavam na faixa etaria de 46 a 66 anos. Ressaltam ainda que devido a sua
morbidade e frequéncia, a HbS tem uma importancia relevante no Brasil.

Santos et al. (2015) ressaltam que as hemoglobinas variantes ndo sé&o
alteracdes genéticas ligadas ao sexo, ou seja, 0 género nao € considerado como um
fator importante na frequéncia da mutacéo.

A tabela 7 mostra a tipagem sanguinea dos doadores HbS positivo do
Hemocentro Coordenador e dos Hemocentros Regionais. A maioria dos doadores,
com resultado positivo para HbS, em ambos os anos, possui tipo sanguineo “O”
positivo, seguido de “A” positivo, “B” positivo, “O” negativo, “A” negativo, “AB”

positivo, “B” negativo e a menor quantidade foi de doadores do tipo “AB” negativo.

Tabela 7 — Tipagem sanguinea dos doadores HbS positivo do Hemocentro

Coordenador e Hemocentros Regionais

Tipagem Sanguinea (%)
Ano Hemocentro Total
A- A+ AB- | AB+ B- B+ O- O+
2 37 1 5 3 9 14 85 156
2017
@3 | (23,7) | (0,6) | (3,2 | (1,9 | (5,8 (9,0) | (54,5) | (100,0)
| Coordenador
4 28 3 11 5 59 110
2018 0 0
(3,6) | (25,9) 2,7) (10,0) | (4,5) | (53,6) | (100,0)
1 4 1 6 16 28
2017 0 0 0
. 3 (3,6) | (14,3) (3,6) (21,4) (57,1) | (100,0)
| Ji-Parana
1 11 1 4 2 12 31
2018 0 0
(3.2) | (35,5) (3,2) | (12,9) | (6,5 | (38,7) | (100,0)
10 1 3 1 2 14 31
2017 0 0
. (32,3) | 32 | (9.7) (3,2 | (6,5 | (45,2) | (100,0)
— | Ariquemes
1 10 2 4 4 8 29
2018 0 0
(3,4) | (34,5 (6,9) (13,8) | (13,8) | (27,6) | (100,0)
1 3 1 1 10 16
2017 0 0 0
) (6,3) | (18,8) (6,3) (6,3) (62,5) | (100,0)
- | Vilhena
5 1 3 2 14 25
2018 0 0 0
(20,0) (4,0) (12,0) | (8,0) | (56,0) | (100,0)
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2017 5 7 2 4 7 2 25 52
(9,6) | (13,5) (3,8 | (7,7) | (13,5 | (3,8) | (48,1) | (100,0)
- | Cacoal
2018 7 12 1 3 7 2 16 48
(15,6) | (25,0) (2,1) | (6,3) | (14,6) | (4,2) | (33,3) | (100,0)
1 2 1 4 8
2017 0 0 0
Rolim de (12,5) | (25,0) (12,5) (50,0) | (100,0)
Moura 2 8 8 2 5 25
2018 0 0
(8,0) | (32,0 (32,0) | (8,0) | (20,0) | (100,0)

Fonte: Produzido pela Autora.

No estudo realizado por Silva et. (2016) no Departamento de Hemoterapia do

Hospital Regional de Rondonépolis-MT verificaram que dos 2,04% doadores

portadores de HbS, 1,73% eram do grupo sanguineo “O”, 2,32% do grupo “A”,

2,39% do grupo “B” e 3,36% do grupo “AB”, diferente do encontrado no presente

estudo. Entretanto a presenca de HbS foi encontrada em todos 0s grupos

sanguineos, mostrando que nédo ha correlagao entre TF e o grupo sanguineo “ABQO”.
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CONCLUSAO

No Estado de Rondobnia a percentagem de portadores HbS positivo, entre os
anos de 2017 e 2018, foi de 0,9% (559) em relacdo aos 63.859 doadores de sangue
aptos, sendo que o hemocentro de Porto Velho também apresentou 0,9% (266), em
relacdo aos 28.808 doadores. Nos hemocentros regionais, no mesmo periodo, Ji-
Parana apresentou 0,65% (59) de portadores HbS em relacdo a 8.922 doadores
aptos a doacao, Ariguemes 1,2% (60) em relacdo a 4.929 doadores, Cacoal 1,3%
(100) em relacdo a 7.975 doadores, Vilhena 0,55% (41) em relacdo a 7.340
doadores e Rolim de Moura 0,55% (33) em relagéo a 5.985 doadores.

Foi possivel por meio de sistema eletrénico de prontuarios e livro de registro
dos doadores voluntarios de sangue atendidos no hemocentro FHEMERON no
municipio de Porto Velho, Rondbnia no periodo de janeiro de 2017 a dezembro de
2018, identificar o perfil dos portadores com traco falciforme, sendo em sua maioria
do sexo masculino com faixa etaria entre 18 a 29 anos e tipo sanguineo “O” positivo
seguido de “A” positivo.

Porto Velho com maior populacdo e onde esta situado o Hemocentro
Coordenador apresentou uma prevaléncia de HbS de 1,0% e 0,8%, em 2017 e 2018,
respectivamente. Porém, Cacoal (1,4% e 1,2%) e Ariquemes (1,3% e 1,1%)
mostraram uma maior prevaléncia, e Ji-Parana (0,6% e 0,7%), Vilhena (0,4% e
0,7%) e Rolim de Moura (0,8% e 0,3%) uma menor prevaléncia. Fato que pode estar
relacionado ao processo de miscigenacdo desses municipios.

Como os hemocentros das cidades de Cacoal e Ariguemes foram as que
apresentaram maior prevaléncia de HbS, possuem também maiores chances de
nascerem criancas com Traco Falciforme ou Doenca Falciforme.

Portanto, pode-se evidenciar através deste estudo a existéncia de portadores
de TF entre os doadores de sangue do Hemocentro Coordenador e Hemocentros
Regionais do Estado de Rondobnia, no periodo estudado.

Este estudo mostra a importdncia da realizagdo da pesquisa de HbS em
hemocentros, com o objetivo de melhorar a qualidade do produto para o receptor e
também para fornecer orientacdo em saude para o doador, que pode nédo saber de

sua condigéo.
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Diante disso, a realizacdo de mais estudos epidemiologicos nesta area € de
suma importante, principalmente devido a alta prevaléncia de TF em algumas

regides do pais e a miscigenac¢éo da populagéo brasileira.
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APENDICE

APENDICE 1 - Formuléario para coleta de dados

FORMULARIO

1 — Idade: Data de nascimento: / /

Tipagem sanguinea:

2 — Género:
( ) Feminino.

( ) Masculino.

3 — Hemoglobina:
( ) Hb S positivo;
( ) Hb S negativo.

4 — Hemocentro — UCT:
( ) Porto Velho;

( ) Ariquemes;

() Ji-Parang;

( ) Cacoal;

( ) Vilhena;

( ) Guajara-Mirim;

( ) Rolim de Moura.

5 — Teste de triagem para Hb S:
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Percentual do texto com expressdes localizadas na internet 4,

Suspeitas confirmadas: 3,18%

Confirmada existéncia dos trechos SUSpEItos nos enderecos encontrados A
—

Texto analisado: 83,84%
Percentual do texto efetivamente analisado (frases curtas, caracteres especiais, texto quebrada ndo séo analisados).

Sucesso da analise: 100%
Percentual das pesquisas com sucesso, indica a qualidade da analise, quanto maior, melhor.
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