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Anemia falciforme. Objetivos e
resultados no tratamento de uma
doenca de saude publica no Brasil

Sickle cell disease. Aims and results in the
treatment of a health public disease in Brazil

Milton A. Ruiz

Neste fasciculo organizado e conduzido pelo co-editor
Rodolfo Delfini Cancado, produto de um evento de grande
repercussao nacional sobre anemia falciforme, discutem-se
as vérias nuances clinicas e hematol 6gicas sobre o tema.

A anemia falciforme, do ponto de vista histérico, é do
conhecimento da humanidade desde os tempos imemoriais e
constatadas como secular na Africa pelo hébito existente em
diversas tribos do continente de tatuar os portadores e 0s
pacientes para identificar a doenca. O primeiro relato em rela
¢cao a doenca ocorreu nos Estados Unidos da América em
necropsias de pacientes nos quais se identificou agenesia
esplénica em afro-americano com antecedentes clinicos cré-
nicos similares ao da anemia falciforme.* O primeiro relato
cientifico sobre a anemia falciforme foi descrita por Herrick,
em 1910, em um estudante da Universidade das indias Oci-
dentais, proveniente de Granada, na Ameérica Central, no qual
se observou, a microscopia, 0 aspecto andmalo e alongado
das hemécias.?

A introducdo da hemoglobina S, responsavel pela ane-
mia falciforme no Brasil, deu-se através do tréfico de escra-
vos de inimeras tribos africanas, tréfico este iniciado em
1550 e suspenso oficialmente em 1850, para trabalho escravo
na indUstria da cana-de-aclicar do Nordeste e, posteriormen-
te, para a lavra do ouro e extragdo de metais preciosos em
Minas Gerais. A partir da abolicdo da escravatura, o fluxo
migratério se expandiu para vérias regides do pais e iniciou-
se a panmixia racial, que hoje € uma caracteristica do nosso
pais.

A contribuicdo da comunidade cientifica nacional no
estudo da anemia falciforme e das hemoglobinopatias sem-
pre foi um marco. Desde a definicdo da base genética realiza
da por Neel® e Accioly* independentemente, enfatizada por
Azevedo® em sua carta de retratacdo histérica, aos trabalhos
de levantamento da freqiiéncia da doenca como o realizado
em internados da Santa Casa de Misericordia de Santos efe-
tuado por Boturdo.®

Nas décadas que se seguiram, varios estudos caracte-
rizaram o perfil daanemiafalciformeno Brasil, e o rastreamento
da moléstia pode ser comprovado através das publicactes e
teses académicas que se seguiram, realizadas nas diversas
instituicoes brasileiras, 0 que atestou o engajamento cientifi-
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co da hematologia brasileira no estudo das hemoglobino-
patias.”°

Na segiiéncia reproduzo o texto de apresentacdo da
tese “Prevaléncia de hemoglobinas anormais em recém-nas-
cidos na cidade de Santos, Sdo Paulo, de 1985 :1*

"Este trabalho foi realizado a partir de observacées
iniciais do amigo, ja falecido, Carlos Zindell, obstetra da
Casa de Saude de Santos, que alertava sobre a incidéncia
de processos infecciosos em gestantes negréides e da ne-
cessidade de se pesquisar hemoglobinopatia S.

Em 1980, 0 nosso interesse pela detec¢do precoce de
hemoglobinopatias em bercarios e em gestantes negroides
se concretizou com a organizacdo do presente trabalho.

A programacéo e as linhas gerais do trabalho foram
apresentadas a inimeros hospitais da cidade de Santos,
recebendo plena receptividade e aceitacdo pelas diretori-
as dos hospitais contatados. Logo este entusiasmo desapa-
receu e a obtencdo do sangue de recém-nascidos para ana-
lise sofreu inUmeros problemas e restricdes. Constatamos
entdo, durante todo este tempo, o desconhecimento acerca
das doengas hereditarias mais freqiientes em nosso meio
pela classe médica, além de uma visdo social distorcida
destes problemas.

O preconceito foi outro dos fatores que dificultaram
a execucdo do trabalho pelo sentimento racial existente
quanto a anemia falciforme. Todos os obstaculos existen-
tes foram transpostos e, para tanto, contamos com o esti-
mulo de nosso orientador, Celso Carlos de Campos Guer-
ra, e do exemplo da incansavel luta encetada durante to-
dos este anos por Paulo César Naoum em divulgar as
hemoglobinopatias hereditarias mais frequentes em nos-
sa populacao.

A visdo social das hemoglobinopatias hereditarias,
mais especificamente a anemia falciforme, assumiu carater
de doenca de saude publica e, para tanto, demonstramos a
necessidade dela assim ser encarada.

Através de dados existentes em todo o mundo, e pelas
caracteristicas do nosso povo, postulamos a prevencao, ori-
entacdo e a organizacdo de programas de deteccdo de
hemoglobinopatias hereditarias em bercarios, maternida-
des e em medicina ocupacional”.

Esta reproducdo de 25 anos atras divulga o pensamen-
to do editor sobre o tema, em 1985, e que ndo se modificou;
tem o proposito de expor aos leitores parte dos anseios da
época, em que a perspectiva de vida dos pacientes era restri-
ta e ndo ultrapassava as duas décadas. N&o havia, também,
tratamento de suporte e de chance de melhoria na qualidade
de vida dos pacientes e, principalmente, possibilidade de
cura, hoje factivel, a determinados pacientes selecionados
com o transplante de células-tronco hematopoéticas.

Finalizando, a Revista Brasileira de Hematologia e
Hemoterapia, com mais este fasciculo, cumpre o seu objetivo
de educar, disseminar informacdes e orientacBes sobre um
tema relevante e de importancia para saide publica do pais.
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A doenca falciforme no Brasil
Sickle cell disease in Brazil

Rodolfo D. Cangado*
Joice A. Jesus?

Héa mais de trinta anos, 0s segmentos sociais organiza-
dos de homens e mulheres negras no Brasil vém reivindican-
do o diagndstico precoce e um programa de atencdo integral
as pessoas com doenca falciforme (DF).

O primeiro passo rumo a construcéo de tal programa
foi dado com institucionalizagdo da Triagem Neonatal no
Sistema Unico de Satide do Brasil, por meio da Portaria do
Ministério da Salde de 15 de janeiro de 1992, com testes
para fenilcetondria e hipotireoidismo congénito (Fase 1).
Em 2001, mediante a Portarian°822/01 do Ministério da Sau-
de, foi criado o Programa Nacional de Triagem Neonatal
(PNTN), incluindo a triagem para as hemoglobinopatias
(Fase 2).

A inclusdo da eletroforese de hemoglobina nos testes
de triagem neonatal representou um passo importante no
reconhecimento da relevancia das hemoglobinopatias como
problema de Salde Publica no Brasil e também o inicio da
mudanca da historia natural da doenca em nosso pais. Ao
incluir a deteccdo das hemoglobinopatias no Programa Na-
cional de Triagem Neonatal, essa portaria corrigiu antigas
distorcOes e trouxe véarios beneficios, sobretudo a restau-
racdo de um dos principios fundamentais da ética médica,
gue € o da igualdade, garantindo acesso igual aos testes de
triagem a todos os recém-nascidos brasileiros, independen-
temente da origem geogréfica, etnia e classe socioeconémica.

Configurando uma fase de consolidagdo dessa inici-
ativa, em 16 de agosto de 2005 foi publicada a Portaria de n°
1.391, que institui, no &mbito do SUS, as diretrizes para a
Politica Nacional de Atencéo Integral as Pessoas com Doen-
¢a Falciforme e outras Hemoglobinopatias.t

No momento, o Ministério da Salde, através da Coor-
denacdo Geral da Politica Nacional de Sangue e Hemode-
rivados, vem trabalhando na regulamentacéo e na implanta-
¢ao das medidas estabel ecidas pela Portaria 1.391, bem como
na organizacdo da rede de assisténcia as pessoas com outras
hemoglobinopatias em todos os estados da Uni&o.

A anemiafalciforme é a doenca hereditaria monogénica
mais comum do Brasil, ocorrendo, predominantemente, entre
afro-descendentes.

A distribuicdo do gene S no Brasil € bastante heterogé-
nea, dependendo de composi¢cdo negréide ou caucasbide da
populagdo. Assim, a prevaléncia de heterozigotos para a Hb
S é maior nas regides norte e nordeste (6% a 10%), enquanto
nas regides sul e sudeste a prevaléncia € menor (2% a 3%).

O Quadro 1 e aFigura 1 mostram os principais dados
da DF no Brasil segundo o Ministério da Salide do Brasil.
Estima-se 0 nascimento de uma crianga com anemiafalciforme
para cada mil recém-nascidos vivos.
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