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Perfil epidemiologico de pessoas com doenca falciforme e ulcera de perna
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Resumo

Introducdo: A Doenca Falciforme é uma condicdo genética hereditaria, responsavel por crises de dor e Ulceras da perna, causadas
por modificacdes nos glébulos vermelhos. Para o controle de morbidade, o pais conta com politicas de monitoramento e a
recente notificagdo compulséria da doenca. Objetivo: Caracterizar o perfil clinico-epidemiolégico de pessoas com doenca fal-
ciforme e Ulceras da perna. Método: Estudo de corte transversal com abordagem quantitativa, realizado com pacientes assistidos
em ambulatério de hematologia de um Hemocentro, no municipio de Belém/Pard. Resultados: O sexo feminino prevaleceu
(66,7%), a distribuicdo etdria foi equitativa entre 22 a 41 anos. No ambito socioecondmico, observou-se paridade nas variaveis
de estado civil, autodeclaracdo étnica (50,0% pardos e 50,0% pretos) e procedentes da Regido Metropolitana de Belém e Interior.
A escolaridade concentrou-se no ensino médio completo (49,8%), com renda familiar de até um salario-minimo. Clinicamente,
a maioria apresentou o fenétipo SS (83,3%), manifestando crises algicas e ictericia como sintomas prevalentes, além de Ulceras
da perna com cronicidade superior a seis meses. Constatou-se uma elevada taxa de complicagdes multissistémicas (hepaticas,
biliares e renais), além de 100% de abstencdo do uso de hidroxiureia e apenas 33,3% sob regime de transfusdo cronica. Con-
clusdo: O perfil demonstrou pacientes jovens, a maioria mulheres, pardas, com baixa renda e escolaridade, enfrentando bar-
reiras socioecondmicas e geograficas no acesso ao tratamento. A maioria apresentava fendtipo SS, crises algicas e danos a
6rgdos, com Uulceras cronicas de etiologia espontanea, baixa utilizacdo de hidroxiureia e adesdo parcial a transfusdo crénica,
com impacto significativo na qualidade de vida.

Palavras-chave: Epidemiologia Descritiva. Ulcera da Perna. Doenca Falciforme. Hemoglobinopatias. Enfermagem.

Abstract

Introduction: Sickle Cell Disease (SCD) is a hereditary genetic condition characterized by vaso-occlusive crises and leg ulcers
resulting from erythrocyte deformability. To mitigate morbidity, Brazil has implemented monitoring policies and, more recently,
the mandatory notification of the disease. Objective: To characterize the clinical-epidemiological profile of individuals with sickle
cell disease and leg ulcers. Method: A cross-sectional, quantitative study was conducted with patients at a hematology outpatient
clinic of a Blood Center in Belém, Pard. Results: Females predominated (66.7%), and the age distribution was equitable between
22 and 41 years. Socioeconomic analysis revealed parity across marital status, ethnic self-declaration (50.0% mixed-race and
50.0% Black), and geographic origin (metropolitan vs. countryside). Education was concentrated in completed high school (49.8%),
with a family income of up to one minimum wage. Clinically, the majority presented the HbSS phenotype (83.3%), with pain crises
and jaundice as prevalent symptoms, alongside leg ulcers with chronicity exceeding six months. A high rate of multisystemic
complications (hepatic, biliary, and renal) was observed, coupled with a 100% non-adherence rate to hydroxyurea and only 33.3%
enrollment in chronic transfusion programs. Conclusion: The profile indicates young patients, predominantly women of mixed-
race, with low income and education levels, facing socioeconomic and geographic barriers to treatment access. The predomi-
nance of the HbSS phenotype, pain crises, and organ damage—combined with chronic spontaneous ulcers and suboptimal phar-
macological management—underscores a significant impact on quality of life.
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Introducao

A Doenca Falciforme (DF) é uma das doencas
genéticas e hereditarias mais presentes no Brasil e no
mundo, dai sua importancia para a saude publica.
Apresenta-se como uma condicdo genética autosso-
mica recessiva que resulta de defeitos na estrutura da
hemoglobina (Hb), provocada por mutacbes no gene
alfa do cromossomo 16 e no gene beta do cromossomo
11, responsaveis por levar a deformacdo gradual e mu-
danca na forma globular dos eritrécitos para forma de
foice, ou célula falciforme®2.

Essas mutacdes tém origem no continente
africano e, como consequéncia das migracoes forcadas
dos povos africanos, podem ser encontradas em po-
pulacdes de diversas partes do mundo. Assim, o Brasil,
que apresenta forte ancestralidade africana, exibe ele-
vada frequéncia da doenca, especialmente nas Regides
Norte e Nordeste',

Esse reconhecimento de que a DF é um agravo
prevalente no Brasil foi determinante para a instituicao,
por meio da Portaria n® 1.391, de 16 de agosto de

2005, da Politica Nacional de Atencdo Integral as Pes-
soas com Doenca Falciforme (PNAIPDF), do Ministério
da Salde. A presente politica objetiva diminuir a alta
taxa de morbimortalidade e propiciar qualidade asso-
ciada a elevacdo da estimativa de vida. Desse modo, o
diagnéstico precoce, por meio da Triagem Neonatal
(TN), e 0 uso de imunobiolégicos especiais e de anti-
bioticoprofilaxia contribuem na busca dos objetivos da
politica>®.

Atualmente, por meio da Nota Técnica N°
2/2025-SVSA/MS, a DF se tornou de notificacdo com-
pulséria em todo o territério brasileiro, para casos sus-
peitos quanto confirmados. Essa medida exige que
profissionais de sadde notifiquem os casos no sistema
e-SUS Sinan em até sete dias. O objetivo é melhorar o
monitoramento da doenca, subsidiar politicas publicas
mais eficazes e garantir um atendimento mais qualifi-
cado para as pessoas com a condicdo, medidante tria-
gem e aconselhamento®.
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Sendo assim, o rastreio das hemoglobinopa-
tias hereditarias, por intermédio do PNTN e da notifi-
cacdo compulsdria, torna o monitoramento da doenca
e suas variacdes ainda mais visivel e equitativo no ter-
ritorio’. A doenca apresenta, ainda, manifestacdes cli-
nicas significativas, as quais resultam da formacao de
trombos ou da cronicidade no desenvolvimento de he-
mélises, o que leva a sintomas intensos como crises
algicas, crises de anemia aguda, febre e complicacdes
dermatoldgicas, como lesdes ulcerativas®. Dessa
forma, é fundamental que haja uma escuta sensivel
durante o desenvolvimento do plano terapéutico de
pessoas com DF®?,

Nessa perspectiva, as Ulceras da perna podem
aparecer espontaneamente ou em consequéncia de al-
gum trauma mecanico, apresentam uma cicatrizacido
lenta e com alta possibilidade de recidiva. Estudos
apontam que 8% a 10% das pessoas com DF podem
manifestar essas lesdes, principalmente apds a terceira
infancia, sendo mais comuns em individuos do sexo
masculino®®.

Outras pesquisas mostram que as pessoas
com DF e ulceras da perna sofrem de dores mais in-
tensas do que pessoas com outras Ulceras de origem
venosa, o que interfere nas atividades cotidianas'*2,
Desse modo, se faz necessaria uma abordagem holis-
tica por parte dos profissionais de salde com vista a
auxiliar na observacao dos sinais e sintomas que pos-
sam sugerir o aparecimento dessas lesdes, assim como
evitar o surgimento de novas Ulceras mediante a siste-
matizacdo de um cuidado multiprofissional que obje-
tive a adocdo de medidas de autocuidado®.

O presente estudo o objetivou caracterizar o
perfil clinico-epidemioldgico de pessoas com doenca
falciforme e Ulceras da perna.

Método

Estudo de corte transversal com abordagem
guantitativa, realizado no ambulatério de hematologia
de um Hemocentro, localizado no municipio de Belém,
no Estado do Para. A coleta de dados ocorreu entre os
meses de novembro de 2020 a janeiro de 2021. O es-
tudo foi norteado pela ferramenta STROBE (STrengthe-
ning the Reporting of OBservational studies in Epide-
miology).

A populacdo-alvo do estudo correspondeu a
923 pacientes com doenca falciforme cadastrados no
Hemocentro, segundo dados do Sistema de Consulta
(SISCON) interno. Contudo, foi adotado o percentual de
10% dessa populacdo como populacdo estimada para o
estudo, tomando como referéncia a prevaléncia de pa-
cientes que vivem com DF que podem desenvolver ul-
ceras da perna ou apresentar risco potencial, conforme
indicado pelo Ministério da Saude?,

Assim, com margem de erro esperada de 5% e
baseando-se na Férmula de <calculo amostral:
n=N.Z%.p.(1-p) / Z°.p.(1-p) + €2.N-1 (n: amostra calcu-
lada, N: populacéo, Z: variavel normal, p: real probabi-
lidade do evento, e: erro amostral); a amostra final do
estudo foi de 76 pacientes. Contudo, dentro da amos-
tra foram selecionados 6 pacientes, conforme os se-
guintes critérios de inclusdo: pacientes com DF, de
ambos os sexos e de todas as idades, que receberam
atendimento na sala de transfusdo do ambulatério de
hematologia e que apresentavam Ulcera da perna.

O formulario de coleta de dados contemplou
dados sociodemograficos (sexo; idade; estado civil;
cor/raca; escolaridade; ocupacdo profissional; proce-
déncia; tipo de moradia; saneamento basico e renda

familiar) e dados clinicos (histérico pessoal e da do-
enca, avaliacdo da llcera da perna quanto a sua exten-
sdo e aspectos de tecidos vidveis e ndo-viaveis, sinais
de infeccdo, exsudato, odor, volume area periférica
com alteracdo).

Os dados foram inseridos em planilha eletro-
nica e organizados mediante estatistica descritiva sim-
ples, com frequéncia absoluta e relativa em cada vari-
avel, com o uso do software Statistical Package for the
Social Sciense (SPSS), versao 20.0. ]

O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa do Centro Salde Escola do Marco Teodorico
da Universidade Estadual do Para (CESEM/UEPA), sob o
nimero do parecer: 4.416.698 e CAAE:
37273020.5.0000.8767, em atendimento a Resolucdo
MS/CNS n° 466/12.

Resultados

Foram avaliadas 6 pessoas com doenca falci-
forme e Ulcera da perna, atendidas na sala de transfu-
sdo do ambulatério de hematologia. As mulheres re-
presentaram a maioria dos atendimentos 66,7%, ja os
homens representaram 33,3%. A faixa etaria identifi-
cada foi de 22 a 31 anos em 50,0% e de 32 a 41 anos
também em 50,0% dos pacientes avaliados. No que se
refere ao estado civil, a metade declarou-se solteiro e
a outra metade casado ou em unido estavel. Quanto a
cor/raca metade autodeclarou-se pardos e a outra ne-
gra. A escolaridade, mostrou que 49,8% possuiam o
ensino médio completo e 50,0% era proveniente da Re-
gido Metropolitana de Belém e 50,0% do interior do Es-
tado do Para. O tipo de moradia mais comum foi a de
alvenaria e a renda familiar foi de até um salario-mi-
nimo (Tabela 1).

Tabela 1. Caracteristicas sociodemograficas de pessoas com doenca falciforme.
Ambulatério de hematologia. Belém, Pard, Brasil - 2021.

Dados Sociodemograficos n %

Sexo

F 04 66,7

M 02 33,3
Faixa Etaria

22 a 31 anos 03 50,0

32 a41 anos 03 50,0
Estado Civil

Solteiro 03 50,0

Unido estavel 03 50,0
Cor/Racga (autodeclarada)

Negra 03 50,0

Parda 03 50,0
Grau de Escolaridade

Fundamental Incompleto 01 16,6

Fundamental Completo 01 16,6

Médio Incompleto 01 16,6

Médio Completo 03 49,8
Procedéncia

RMB 03 50,0

Interior 03 50,0
Tipo de Moradia

Alvenaria 05 83,3

Madeira 01 16,0

Renda Familiar
Até 1 salario minimo 01 100,0

Nota: RMB - Regido Metropolitana de Belém
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Considerando-se o perfil clinico-epidemiol6-
gico identificado destaca-se que a maioria apresentava
o fenédtipo SS ou anemia falciforme e pertencia aos ti-
pos sanguineos “A” e “O” positivo. Quanto as manifes-
tacdes clinicas da DF mais evidentes no momento da
avaliacdo, foi a crise algica e a ictericia. Quanto as
complicaces clinicas identificadas, mais da metade
sofreu algum acometimento de figado, vias biliares e
rins, além de priapismo e sequestro esplénico. Ne-
nhum paciente fazia uso do farmaco hidroxiureia e so-
mente 33,3% estava inserido no programa de transfu-
sdo cronica (Tabela 2).

Tabela 2. Perfil epidemioldgico de pacientes com doenca falciforme e dlcera da
perna. Ambulatério de hematologia. Belém, Para, Brasil - 2021

Dados Epidemiolégicos n %

Tipo Sanguineo

A- 01 16,7

A+ 02 33,3

B+ 01 16,7

O+ 02 33,3
Fenétipo

SS 05 83,3

SF 01 16,7
Manifestagoes Clinicas

Crise Algica 04 66,7

Ictericia 05 83,3
Complicagées Clinicas

Sequestro Esplénico 01 16,7

Figado, Vias Biliares e Rins 05 83,3

Priapismo 03 50,0

Transfusdo Cronica 02 33,3

Fonte: Autor/2021

Tabela 3. Caracteristicas clinicas das ulceras da perna de pacientes com doenca
falciforme. Ambulatério de hematologia. Belém, Para, Brasil - 2021.

Aspectos da llcera da perna n %
Tecido Viavel

Epitelizagéo 04 40,0
Tecido Nao Viavel

Esfacelo 02 20,0

Esfacelo com necrose 04 40,0

Sinais de Infecgao

Presente 03 30,0

Ausente 07 70,0
Exsudado

Purulento 03 30,0

Seroso 06 60,0

Ausente 01 10,0
Odor

Ausente 10 100,0
Volume

Pouco (5 gazes) 07 70,0

Moderado (10 gazes) 01 10,0

Acentuado (>10 gazes) 02 20,0

Area Periférica
Com alteragdes 10 100,0

Fonte: Autor/2021

No que se refere as ulceras da perna, 83,3%
dos pacientes apresentaram o fendtipo SS e em sua
maioria de etiologia espontanea; o tempo de evolucdo
foi maior que 6 meses em 66,6%, com de auséncia de
pelos, dermatites, lipodermatoesclerose, perda teci-
dual e edema, porém 100% com alteracbes em area

periférica. Ressalta-se que foram avaliadas um total de
dez ulceras da perna, dentre as seis pessoas com DF,
visto que trés pacientes apresentavam ulceras em am-
bas as pernas; um apenas na perna esquerda; um ape-
nas na perna direita e um com duas Ulceras na perna
direita (na regido anterior e posterior da tibia). Obser-
vou-se tecido viavel de aspecto epitelizado em 40%;
tecido nao viavel com aspecto de esfacelo em 20% e
40% com aspecto de esfacelo com necrose. Havia sinais
de infeccdo em 30% das Ullceras e presenca de exsu-
dato purulento em 30% delas, além de auséncia de
odor em 100%. O volume de exsudato foi medido em
nimero de gazes utilizadas para cobertura da Ulcera:
pouco em 70% (uso de até cinco gazes); moderado em
10% (até dez gazes); acentuado em 20% (mais de dez
gazes) (Tabela 3).

Discussao

A populacdo do sexo feminino foi a predomi-
nante no estudo, na faixa etaria de 22 a 31 anos, sol-
teiras e com menor escolaridade. Esses achados sdo
corroborados por um estudo realizado com amostra de
participantes da Pesquisa Nacional de Salde de 2013,
o qual demonstrou que a procura por cuidados em sa-
Ude é maior entre mulheres, sem companheiro e com
reduzida escolaridade®.

Convém salientar, ainda, que a situacdo soci-
oecondmica de pessoas com DF possui forte influéncia
na dificuldade de seguimento do tratamento, devido a
baixa renda familiar, que foi de até um salario-minimo
neste estudo. Uma pesquisa apontou que a fragil situ-
acdo socioeconOmica, agravada pela prevaléncia de
baixa escolaridade, dificulta a continuidade da tera-
péutica nas unidades de salde ou ambulatérios de as-
sisténcia'*. Tal realidade também foi identificada em
um estudo que ratificou que a situacdo socioecond-
mica dos individuos paraenses com DF é de vulnerabi-
lidade, uma vez que a maioria convive com uma renda
que impde graves limites ao seu tratamento de saude
e obriga a dependéncia exclusiva de servicos do SUS, o
qual nem sempre tem cobertura especifica para pes-
soas com DF, o que fragiliza o continuum do cuidado
a esse publico especifico®.

No que tange a preponderancia da cor/raca
parda e negra autodeclarada, evidencia-se convergén-
cia com os dados do censo do Instituto Brasileiro de
Geografia e Estatistica (IBGE) de 2010, o qual registrou
maior concentracdo de pardos e pretos no Norte e Nor-
deste, de brancos no Sul e Sudeste e uma distribuicao
mais homogénea no Centro-oeste. Desse modo, a fre-
guéncia equivalente de pardos e pretos, no estudo aqui
exposto, apontam a persisténcia na distribuicdo das
doencas associadas a grupos raciais'®.

A frequéncia dos tipos sanguineos “A” e “O”
positivo encontrada no estudo, mostrou-se compativel
com os dados da literatura, uma vez que o tipo mais
comumente relacionado a miscigenacdo com povos
africanos desenraizados de suas regides. Varias pes-
quisas apresentaram percentuais que variaram entre
54,9% e 66,0%'7!%, Da mesma forma, a alta frequéncia
do fendétipo SS da doenca falciforme, identificada no
presente estudo, também sdo descritas em pesquisas
de base nacional*™',

Clinicamente, a manifestacdo mais evidenci-
ada na DF foi a crise algica, as quais sdo responsaveis
pela maioria dos atendimentos de urgéncia e hospita-
lizacbes. O manejo da crise dolorosa é abordado de di-
versas formas na base literaria: alguns apontam a
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necessidade de qualificacdo dos profissionais de saude
para a abordagem de questdes emocionais e religiosas
para o controle da dor; ja outros destacam a importan-
cia do uso de planos individualizados para a dor no
tratamento de pacientes com DF, além do uso adju-
vante de opioides®°-22,

Outrossim, a DF também é responsavel por
complicacdes no figado, como a hepatomegalia; nas
vias biliares, a exemplo da colelitiase; e nos rins, como
a litiase renal. Além dessas complicacdes, destacaram-
se a sindrome toracica aguda e o priapismo?. Compli-
cacoes essas, que foram identificadas em parcela sig-
nificativa dos pacientes avaliados no presente estudo.

O uso de hidroxiureia e a insercdo no pro-
grama de transfusdo crénica fazem parte das reco-
mendacdes do Ministério da Salde para prevencao ou
tratamento de complicacdes da DF*, porém os pacien-
tes ndo estavam em uso devido condicdes clinicas ou
recomendacdes médicas. Ja a transfusdo cronica subs-
titui eritrécitos falciformes e apresentam beneficios
sobre os vasos sanguineos do cérebro® e 33,3% dos
pacientes faziam parte do programa.

Apesar disso, o percentual de pacientes que
poderiam se beneficiar dessas opcdes foi considerado
baixo e pode estar relacionado a alta frequéncia de cri-
ses algicas e complicacdes identificadas no estudo,
achado este que é corroborado por outro trabalho, o
qual enfatizou os beneficios clinicos da alta adesdo a
hidroxiureia, particularmente entre jovens®. Entre-
tanto, as transfusodes crénicas podem resultar na aloi-
munizacdo eritrocitaria, o que pode dificultar ou até
mesmo impossibilitar o encontro de bolsas de sangue
compativeis para novas transfusdes, bem como o alto
risco de reacdes hemoliticas tardias®.

O fendtipo SS foi o mais frequentemente rela-
cionado ao histérico de lesdes cutaneas anteriores e a
presenca de llceras da perna, resultado que vai ao en-
contrado de dados disponiveis na literatura. Entre-
tanto, as Ulceras identificadas neste estudo localiza-
ram-se, em ambas as pernas e ndo em apenas um
membro como relatado em outros estudos?-°.

As Ulceras da perna, avaliadas neste estudo,
corresponderam a frequéncia esperada de 8% a 10%.
Contudo, foram mais comuns entre pessoas do sexo
feminino. Além disso, por serem de etiologia venosa,
predominaram na regido maleolar, na porcdo distal do
membro inferior, principalmente na regido do maléolo
medial ou lateral do tornozelo®*+25%,

Com relacdo ao aspecto dos tecidos das ulce-
ras da perna, os resultados encontrados evidenciaram
que a maioria ndo apresentava um prognostico favo-
ravel, devido a presenca de area com tecido ndo via-
vel®l, Constatou-se, também, a predominancia de ex-
sudato do tipo seroso pelo fato das ulceras venosas
apresentarem mais comumente este tipo de secrecéo,
demonstrando similaridade com resultados de estudos
semelhantes com feridas crénicas®->2.

A inflamacdo e a infeccdo da lesdo crénica tém
relacdo com a carga bacteriana presente e sdo avalia-
das por meio do exame clinico. O excesso de bactérias
produz quantidade de toxina prejudicial ao processo
de cicatrizacdo®. Entre os sinais classicos de infeccdo,
destacou-se a exsudacdo purulenta e o edema nas ul-
ceras da perna avaliadas no estudo.

As caracteristicas identificadas, portanto, das
pessoas com DF, contribuem sobremaneira para o di-
recionamento da pratica de enfermagem e equipe mul-
tiprofissional, bem como o estimulo a adesdo as dife-
rentes formas terapéuticas. Sendo assim, para que o

processo assistencial seja exitoso, é imprescindivel
gue exista uma organizacdo das redes de servicos,
como também a educacdo permanente da equipe de
saude, com vista a prevencdo e ao tratamento das
complicacdes™.

O estudo apresentado evidenciou limitacdes
guanto ao numero amostral, em virtude da pequena
rotatividade de pacientes na sala de transfusdo do am-
bulatério, nao foi possivel investigar outros tipos de
hemoglobinopatias. Além disso, ressalta-se a auséncia
ou incompletude de registros relativos a avaliacdo da
pele e Ulcera da perna.

Infere-se que os resultados desse estudo des-
crevem 0s aspectos clinico-epidemiolégicos que po-
dem interferir no tratamento, como renda, escolari-
dade e tipo de moradia, além de baixa utilizacdo de
hidroxiureia e adesao parcial a transfusdo crénica com
impacto significativo na qualidade de vida das pessoas
que convivem com a doenga falciforme.

E possivel destacar, ainda, a importancia da
educacdo permanente dos profissionais de salde que
atuam em ambulatérios de hematologia, para que a
avaliacdo da pessoa com doenca falciforme compre-
enda desde as possiveis alteracdes organicas que pos-
sam ocorrer até as implicacdes da realidade social vi-
vida. Assim, haverd a possibilidade de um cuidado sis-
tematizado com resultados significativos a essas pes-—
soas.
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