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Doenga Falciforme

Uma patologia j4 identificada hd 106 anos, com a
publicagio de artigo cientifico na revista norte-ame-
ricana Archives of Internal Medicine, em 1910, pelo
médico James Bryan Herrick, teve uma grande lacuna
de tempo no Brasil, uma vez que a primeira Portaria
(n°2.695) do Ministério da Satde s6 foi publicada em
23 de dezembro de 2004, instituindo o Projeto Piloto
do Programa Nacional de Atengao Integral aos Porta-
dores de Hemoglobinopatias, e d4 outras providéncias.

A descoberta da doenga falciforme se deu por meio
do avango da genética cldssica, sendo a primeira doenca
molecular humana a ser descoberta. Estudos antropo-
légicos associados as andlises biomoleculares apontam
que nos periodos Paleolitico ¢ Mesolitico (100 mil —
50 mil anos) se tenha ocorrido a mutacio do gene da
globina beta A para a globina beta S, em regides da
Africa, nos grupos étnicos de Benin, Senegal, Bantu e
Camardes e na Asia, nas regioes da Ardbia e India. No
Brasil, a doenga falciforme atinge, na maioria dos casos,
os afrodescendentes.
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O tema Doengca Falciforme foi
escolhido pelo Jornal do GT Ra-
cismo do MPPE porque, apesar de
se ter conhecimento sobre a doenca
h4 106 anos, sé na década de 2000
que o Brasil instituiu politica pabli-
ca sobre a Doenca Falciforme e tem
sido um desafio a sua implementa-
¢do. A politica puablica veio como
resposta da luta e reivindicagao do
movimento social negro, pois é uma
doenca hereditdria, que atinge prin-
cipalmente os afrodescendentes.

H4 também um reconhecimen-
to de que os fatores sociais e cultu-
rais contribuem para o agravamento
da morbidade e mortalidade dos pa-
cientes diagnosticados pela doenca
falciforme, e os pretos e pardos, em
sua maioria, encontram-se em con-
dig6es sociais e econdmicas desfavo-
réveis. S0 os que mais sofrem com
a dificuldade de acesso aos servigos
de atencio bésica em satide, em face
das especificidades dessa populacio.

O MPPE foi provocado, em
2010, para investigar a implantagio
da Portaria n°922, do Ministério da
Satide, que institui a Politica Nacio-
nal de Satde Integral da Populagio
Negra, no 4mbito do Estado de
Pernambuco. No decorrer de seis
anos muitas mudancas ocorreram
a partir das intervengdes do MPPE
junto a Secretaria Estadual de Satde
(SES) e Fundagio Hemope. Virias
articulagbes foram feitas para sair
dos 69% de cobertura do Teste do
Pezinho e chegar aos 98%. Uma
Coordenagio de Atengio a Saide
da Populagio Negra foi criada no
ambito da SES, com participagio
ativa nos resultados, bem como a
iminéncia de publicagio de uma
Politica Estadual de Hematologia e
Hemoterapia de Pernambuco. Exis-
tem muitos desafios pela frente para
a efetiva implantagio da politica e,
por isso se faz necessdrio um maior
conhecimento sobre a doenca. En-
tdo, vamos falar sobre doenga falci-
forme?

MP EMm AcgAo

Vamos falar sobre doenca falciforme?

A relagao entre anemia falcifor-
me e a populacio negra foi citada
desde o inicio das primeiras publi-
cagoes sobre a doenca. A anemia
falciforme inicialmente foi enten-
dida como doenga racial nos pri-
meiros estudos nos Estados Unidos
da América. No Brasil, a associacio
da anemia falciforme & populagio
negra foi frequentemente acresci-
da da visao de que a miscigenagio
provocava uma epidemiologia sin-
gular desta doenga no Pais.

Hoje, os estudiosos de genética
afirmam que se trata de uma doen-
¢a geogréfica, porque a sua modifi-
€agao OCOITeU em Nossos ancestrais
do territério da Africa, Aribia e
India. Ao longo da histéria da hu-
manidade esses povos migraram
para outros continentes e por dois
fatores a mutago genética se distri-
buiu pelo mundo: a miscigenagio
e a mutagio ter permanecido estd-
vel através das geragoes.

No Brasil, a doenga atinge em
sua maioria a populagio afrodes-
cendente pelo fator histérico da
formagio do povo brasileiro, e
por isso a doenga falciforme entra
como uma politica de sadde da
populagio negra, mas nio impede
que uma pessoa ndo negra venha a
ser diagnosticada com a patologia.
(ver matéria pagina 3). E impor-
tante se deixar claro que trata-se de
uma doenga genética.

Os fatores sociais e culturais
contribuem para o agravamento
da morbidade e mortalidade dos

pacientes diagnosticados pela do-

enga falciforme. Os pretos e pardos
no Brasil, em seus maioria, encon-
tram-se em condicoes sociais e eco-
ndémicas desfavordveis e, com isso
sofrem com a dificuldade de acesso
aos servicos de atencio bdsica em
sadde. O Sistema Unico de Satde
(SUS) surgiu com a promulgacio
da Constituicao Federal de 1988,
criando um sistema de satide para
todos pela primeira vez na historia
do Pais, estando ainda em constru-
¢ao.

O Racismo institucional impe-
de o desenvolvimento de agdes para
o cuidado das pessoas com doenca
falciforme, a exemplo do desconhe-
cimento dos profissionais de satide
sobre a patologia, quando, como
foi dito acima, a primeira literatura
cientifica da drea médica jd data de
mais de 100 anos. Esse desconhe-
cimento implica, por exemplo, na
falta de atendimento adequado as
gestantes com doenca falciforme,

Cegonha. Sio gestagoes de alto
risco e de possibilidade de abortos
espontineos.

O nio conhecimento sobre a
doenca pela propria populagio
também ¢é uma das desvantagens,
uma vez que nao se hd uma divul-
gacio adequada sobre a patologia,
apesar dos esforgos do Ministério
da Saide e da Coordenagio de
Atengio a Satde da Populagio Ne-
gra, da Secretaria Estadual de Sad-
de de Pernambuco (SES/PE).

H4 também o desafio da nao
implantagio total da cobertura do
Teste do Pezinho, promovendo o
diagnéstico precoce, como defi-
nido pelo programa Nacional de
Triagem Neonatal (PNTN). O
diagnéstico tardio pode reduzir as
chances de sobrevida da crianca
e até mesmo levar ao ébito. (ver
entrevista do Dr. Aderson Arajo,

de acordo com as normas da Rede  Hematologista).

Estados Incidéncia da doenga facilforme
em nascido vivos diagnosticados

Bahia 1:1.650

Rio de Janeiro 1:1.300

Pernambuco, Maranhio, 1:1.400

Minas e Goids

Espirito Santo 1:1.800

Sao Paulo 1:4.000

Rio Grande do Sul 1:11.000

Santa Catarina e Parana 1:13.500

* Fonte : PNTN, MS, 2012
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Primeira doen¢a molecular humana a ser descoberta

Estudos antropoldgicos as-
sociados as andlises biomolecu-
lares apontam que nos periodos
Paleolitico e Mesolitico (100 mil
— 50 mil anos) se tenha ocorrido
a mutagio do gene da globina
beta A para a globina beta S, em
regides da Africa, nos grupos ét-
nicos de Benin, Senegal, Bantu e
Camardes e na Asia, nas regioes
da Ardbia e India. A dispersio do
gene da Hb S pelo mundo pode
ter dado inicio quando os nossos
ancestrais teriam se deslocado
do continente africano para o
sudoeste da Asia e para o norte
da Austrdlia, apds o processo de
desertificacio do Saara (Afri-
ca). Hoje, a doenga falciforme ¢
uma das enfermidades hereditd-
rias conhecidas que mais se dis-
persaram pelo mundo, estando
presente na maioria dos conti-
nentes e sendo reconhecida pela
Organizagio Mundial da Satde
(OMS) como um grave proble-
ma de saide publica mundial,
com grande impacto na morbi-
mortalidade da populagio afeta-
da, quando nao diagnosticada e
tratada corretamente.

Com o avanco dos estudos
sobre a genética, entende-se, em
tese, o surgimento da mutagdo
como uma selecio natural para
a sobrevivéncia do homem 3s fe-
bres causadas pela maldria, uma
vez que o gene recessivo (Hb S)
teve como objetivo fortalecer o
organismo contra 0s casos mais
graves da doenca. No entanto,
o ‘efeito colateral da selegao
natural da genética, que causou
a mutagdo para a sobrevivéncia
do homem, quando associado a
outro gene recessivo, manifesta a
doenga falciforme.

A descoberta da doenga falci-
forme se deu por meio do avango
da genética cldssica, sendo a pri-
meira doenga molecular humana

a ser descoberta.

A doenga falciforme se dis-
tribuiu no continente ameri-
cano com a migracdo forcada
da populagao africana, com o
trafico de negros para abastecer
a logistica da colonizacio, mo-
delo escravocrata adotado pelos
colonizadores europeus na Amé-
rica, na Idade Moderna da nossa
Histéria. No Brasil, foram 300
anos de trifico de pessoas afri-
canas, vindos de vérias regides,
principalmente os povos Ban-
td, Benin e Senegal. Segundo o
hematologista, da Fundagio de
Hematologia e Hemoterapia de
Pernambuco (Hemope), Ader-
son Aradjo, nos seus estudos,
observou que por “o povo Bantu
ser mais baixo e robusto, esse era
comercializado com os donos de
engenho de Pernambuco para a
lavoura da cana, ji o povo Benin
era mais alto, esguio e tinha mais
cultura, portanto era levado para
a Bahia, com a finalidade de ser-
vir a corte”.

O que é doenga falciforme?

E uma doenca hereditdria
passada de pais para filho, ou
seja para o nascimento de uma
crianga com a doenca falciforme
¢ necessdrio que ela tenha recebi-
do do pai e da mie os dois genes
alterados.

O padrio da heranca genética
da doenca falciforme é autosso-
mico recessivo. O individuo ma-
nifesta a doen¢a quando o gene
da globina beta S estd em homo-
zigose (alelos iguais - Hb SS),
ou quando estd em heterozigose
(alelos diferentes - Hb SC, SD,
SE), em associagio do gene glo-
bina beta S com outras variantes,
como Hb C, Hb D e Hb E, ou
ainda na interagio com a talas-
semia beta. A doenca falciforme
mais comum ¢ a caracterizada

Figura 1
Heranca falciforme
de pessoas com trago
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pela presenca do gene da globina
beta em homozigose (SS), deno-
minada anemia falciforme, cerca
90% dos casos.

Apesar das particularidades de
cada uma dessas combinagoes,
elas t8ém manifestacoes clinicas e
hematoldgicas semelhantes, por
isso os diagndsticos, tratamentos
e cuidados sdo iguais para todas,
levando-se em consideragio o
curso mais ou menos severo de
cada uma delas.

O trago falciforme ¢ uma
caracteristica genética com alta
prevaléncia no Brasil. O trago ¢é
a pessoa que herda a mutagio,
mas nio na forma recessiva (os
dois genes alterados), portanto
nio vai manifestar a doenga
falciforme, porque a quantidade
de hemoglobina alterada ¢ equi-
valente & quantidade de hemo-
globina normal o que impede a
modificagio estrutural da maio-
ria das hemidcias do organismo.
Mas o traco falciforme poderd
repassar o gene para a proxima
geragao. (Ver Figura 1)

processo inflamatério e lesio nos
tecidos e orgdos. As alteracoes
também promovem a redugio
da vida média das hemicias, oca-
sionando a anemia hemolitica
cronica, diferente da anemia co-
mum, que ¢ a baixa quantidade
de ferro no sangue.

Quais os sinais e os sintomas
mais comuns da doenga falci-
Jorme?

Os sinais e sintomas mais co-
muns de doenga falciforme sio a
anemia, as crises de dor, as infec-
¢des recorrentes e a ictericia.

A anemia causa cansaco, fra-
queza, indisposi¢do e palidez,
e como j4 foi citado a anemia
causada pela doenga falciforme
nio é decorréncia da deficiéncia
de ferro. Um outro sintoma sio
as crises de dor ou crises dlgicas,
que sio causadas pelo processo
de vaso-oclusao, causando a os-
teonecrose (infarto dos 0ssos)
durando em média de quatro a
seis dias (ou mais), e ocorrem nas
pernas, articulagoes, térax, abdo-
men e costas.
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O que na prdtica significa
essa mutacdo genética?

A hemoglobina mutante, co-
nhecida como hemoglobina S
(ou Hb S) provoca a deformagao
dos eritrécitos (hemdcias), num
evento conhecido como falci-
zagdo, que ¢ a modificagio da
forma de disco bicénvaco do eri-
trécito normal para a forma de
foice ou meia-lua, daf a denomi-
nacio do termo falciforme. Esse
formato altera as propriedades
de fluxo das células vermelhas na
microcirculagio, aumentando a
aderéncia das células, como con-
sequéncia, ocorre oclusio dos
vasos sanguineos, resultando em

Na maioria das criangas a
primeira manifestagio de dor
decorre de um processo infla-
matério que provoca inchago
nos tornozelos, nos punhos, nos
dedos ou nas articulacoes. Esses
sinais sao conhecidos como sin-
drome mio-pé ou dactilite.

Exemplo de dactilite

Foto:biologianet.uol.com.br

Foto:www.medicina.ufmg.br
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Devido a esses episédios re-
petitivos de vaso-oclusio, o bago
vai sendo lesionado, ocasionan-
do a diminui¢io da sua funcio-
nalidade, consequéncia
o organismo da pessoa com a
doenca fica mais sujeito as in-
feccoes. Pneumonias, infecgoes
renais e osteomielites também

como

ocorrem com muita frequéncia
com criancas e adultos com do-
enca falciforme. Nas criangas sao
muito comuns os episodios de
febres disseminadas (sepse). Por
tudo isso, a febre deve ser enca-
rada como situacio de risco, nas
pessoas com doenga falciforme.

J4 a ictericia ocorre em fungio
da hemdlise (alteragao, dissolu-
¢ao ou destruicao dos glébulos
vermelhos do sangue) e do con-
sequente excesso de bilirrubina
na circulagio, aumentando a
pigmentagio amarelada da pele e

da parte branca dos olhos.

Agravantes - Outras mani-
festacoes clinicas que aumentam
a morbidade e a mortalidade na
doenga falciforme sao: Sindrome
Tor4cica Aguda (STA), Acidente
Vascular Cerebral (AVC); Pria-
pismo; Crise Aplasica; Ulcera de
Perna; Osteonecrose ou Necro-

se Avascular. Na fase adulta hd
também a degeneragio cronica
dos érgios.

A STA ¢ consequéncia de va-
so-oclusdo pulmonar, infeccio,
embolia ou sequestro pulmonar.
E uma complicagio severa na
doenca falciforme, sendo neces-
sdria a hospitalizacio para que se
realizem o tratamento e 0 acom-
panhamento. J& o AVC ocorre
quando hd obstrugio de artérias
cerebrais, provocando isquemia
e infarto no encéfalo. A recor-
réncia do AVC provoca danos
maiores e aumenta a chance da

mortalidade.

As tlceras de perna tém como
causa a presenga de vaso-oclusoes
cronicas ou hipdxia tssular, as-
sociada com traumatismos, seja
por contusoes ou picadas de in-
setos, entre outros fatores.

A osteonecrose resulta de in-
fartos com isquemia em articu-
lagoes e epifises de ossos longos,
também motivada pela vaso-o-
clusao. A cabeca do fémur ¢ o
local mais comum de ocorréncia,
seguida de cabega do tmero e
joelho.

A doenga Falciforme e a evolugao das politicas publicas

2004

1. Portaria n° 2.695/GM,
de 23 de dezembro de 2004
- Institui o Projeto Piloto do
Programa Nacional de Aten-
¢ao Integral aos Portadores
de Hemoglobinopatias, e dd
outras providéncias.

2005

1. Portaria n° 1018/GM, de
1° de julho de 2005 - Ins-
titui no Ambito do Sistema
Unico de Satde, o Programa
Nacional de Atengio Integral
as Pessoas com Doenca Falci-
forme e outras Hemoglobino-
patias.

2. Portaria /GM n° 1391, de
16 de agosto de 2005 - Ins-
titui no Ambito do Sistema
Unico de Satde, as diretrizes
para a Politica Nacional de
Atengio Integral as Pessoas

com Doenca Falciforme e ou-
tras Hemoglobinopatias.

2009

3. Portaria GM/MS n°
2.981, de 26 de novembro
de 2009 - Aprova o Compo-
nente Especializado da Assis-
téncia Farmacéutica (quelante
oral de ferro).

2010

1. Portaria n° 55, de 29 de
janeiro de 2010 - Protocolo
Clinico e diretrizes terapéuti-

cas para o uso de hidroxiuréia
em DF

2011

1. Portaria GM/MS n°
1.459/GM/MS, de 24 de ju-
nho de 2011 (Rede Cegonha)
- inclui o exame de eletrofore-
se de hemoglobina para detec-
¢do da anemia falciforme.

2. Portaria n° 853, de 5 de
dezembro de 2011 - Pro-
tocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas - Sobrecarga de
Ferro.

3. Portaria n° 3.161, de 27
de dezembro de 2011 - Dis-
poe sobre a administragio da
penicilina nas Unidades de
Atencao Bdsica a Saide, no
ambito do Sistema Unico de

Sadde (SUS).
2012

1. Portaria n° 745, de 3 de
agosto de 2012 - Fica in-
cluido, no procedimento
02.05.02.001-1 - Ecodoppler
Transcraniano, o Instrumento
de registro APAC e o valor de
R$117,00 no servico ambula-
torial.

2. Portaria GM/MS n °
1.760, de 17 de agosto de
2012 - Estabelece recurso a
ser disponibilizado aos Esta-
dos e Municipios para o pro-
cedimento de dopller trans-
craniano.

2013
1. Portaria SAS/MS n° 473,

de 26 de abril de 2013 - Es-
tabelece protocolo de uso de
dopller transcraniano como
procedimento  ambulatorial
na prevengio ambulatorial
do acidente vascular cerebral

e encefdlico em pessoas com

DE

2. Portaria n° 27, de 12 de
junho de 2013 - Decisao de
incorporar hidroxiureia em
criancas com doenca falcifor-
me no Sistema Unico de Sad-

de — SUS

3. Nota  Técnica n°
279/2013/DECIS/SCTIE/
MS, de 29 de agosto de 2013
- O Ministério da Satde assu-
me, legalmente, como diregao
do SUS, a responsabilidade de
definiao dos produtos estra-
tégicos e publica relacio que
inclui Hidroxiureia.

Fonte: Ministério da Saude

http://goo.gl/dGStOF
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SAUDE INTEGRAL DA PoruracAo NEGRA

MPPE fiscaliza e acompanha a implantacao
da Politica Nacional em Pernambuco

Em reconhecimento as de-
sigualdades étnico-raciais e ao
racismo institucional como de-
terminantes sociais das condigoes
de satide de uma parcela da popu-
lagio e com o objetivo de tornar
uma realidade o principio da equi-
dade do Sistema Unico de Satde
(SUS), ou seja, satide para todos, o
Ministério Pablico de Pernambu-
co vem, desde 2010, oficialmente
fiscalizando a implantagio da Poli-
tica Nacional de Satde Integral da
Populagio Negra (PNSIPN) no
Ambito do Estado de Pernambu-
co. A referida politica foi institui-
da pela Portaria do Ministério da
Satide n°922, em 2009.

E preciso atender essa popula-
4o negra e usudria do SUS para se
resgatar a divida social e desenvol-
ver agoes de satide de amplo alcan-
ce. No boxe Evolucio das Politicas
Pablicas sobre a Doenga Falcifor-
me (pdgina 4), é notério observar
que uma patologia ja identificada
h4 106 anos, com a publicagio de
artigo cientifico na revista norte-
-americana Archives of Internal
Medicine, em 1910, pelo médico
James Bryan Herrick, teve uma
grande lacuna de tempo no Brasil,
uma vez que a primeira Portaria
(n°2695) do Ministério da Satide
s6 foi publicada em 23 de dezem-
bro de 2004, instituindo o Projeto
Piloto do Programa Nacional de
Atencao Integral aos Portadores de
Hemoglobinopatias, ¢ dd outras

Em 2010, foi aberto um proce-
dimento de investigagio prelimi-
nar na 342 Promotoria de Justica
de Defesa da Cidadania da Capital
(Recife), com atuacio na Defesa e
Promogao da Satde, do Ministério
Pdblico de Pernambuco (MPPE),
a partir de representagio feita pela
Uiala Mukaji — Sociedade das
Mulheres Negras de Pernambu-
co, solicitando providéncias para
o cumprimento da PNSIPN, no
Estado de Pernambuco. Em 20
de janeiro, o procedimento in-
vestigatorio foi convertido em in-
quérito civil n°012/2010, visando
a continuidade da investigagio e
a cobranca da implementacao da
PNSIPN pela Secretaria Estadual
de Sadde de Pernambuco (SES/
PE). Sao seis anos de inquérito
civil aberto para acompanhar a
implanta¢io da Politica Nacional.

“A Politica Nacional de Sat-
de Integral da Populagio Negra ¢
bem explicita com relagio 2 res-
ponsabilidade compartilhada dos
entes federados, ¢ imprescindivel a
implementagio da politica na esfe-
ra municipal, pois a auséncia dessa
implantagdo prejudica diretamen-
te a sua concretizagio, a despeito
dos investimentos nas demais esfe-
ras de poder, como ocorre no caso
do Teste do Pezinho”, pontuou

Vera Baroni, da Uiala Mukaji.

Apés solicitagio do MPPE, em
audiéncia no dia 20 de agosto de
2010, a SES/PE informou que
existia a Coordenagio do Con-

+
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providéncias.
3

=
1

2

.'.m
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Foto: www.scielo.br

Figura 1-Eletrofores em gel em pH alcolino, com migragio de
amostras semelhantes ‘a Hbs. 1. HbAA; 2. HbAS; 3. HbAC;
4. HbAC; 5. Hbss; 6. HbS / beta mais talossemia

vergir e Populacdes Remotas, que
atuava também com os quilombo-
las, no entanto, nao houve mencao
4 PNSIPN. Em fevereiro de 2012,
a Uiala Mukaji encaminhou, por
solicitagio do MPPE, memorando
com vdrias sugestoes para a imple-
mentacio da PNSIPN no ambito
da SES/PE. No mesmo ano, em
novembro, o MPPE solicitou a
SES/PE relatério de atividades
para o cumprimento da Portaria
MS n°922/2009 e os dados estatis-
ticos acerca da cobertura do Teste
do Pezinho no Estado. Em janeiro
de 2013, a SES/PE respondeu que
instituiu a Coordenagio de Aten-
¢ao a Satide da Populagio Negra
(Ver boxe — pdgina 7) e, & época,
a cobertura da triagem neonatal
(Teste do Pezinho) era de 69% dos
nascidos vivos, com 175 Postos de
Coleta e 20 municipios ainda sem
coletar os testes. (ver também boxe
- pdgina 7).

Ao longo dos seis anos da ins-
tauragio do inquérito civil, como
respostas aos questionamentos e
cobrancas do MPPE, a SES/PE
informou que para a implantagao
da PNSIPN viérias agoes foram
feitas, como a reconstituicio do
Comité Estadual de Assisténcia a
Doenga Falciforme e a adogao de
acOes para aumentar a cobertura
do teste do pezinho em 100% dos
municipios pernambucanos.

Uma outra agao da SES/PE ¢é

a inclusao da eletroforese de he-

moglobinas (ver figura 1, pdg. 05)
nos exames de pré-natal, conforme
exigéncia da Rede Cegonha, do
Ministério da Satide. Atualmente,
apenas os municipios do Recife,
Olinda e Jaboatio dos Guararapes
o fazem, segundo a coordenadora
de Atencio 4 Satide da Populacio
Negra, dra. Miranete Arruda. A
SES/PE ainda estd trabalhando
para viabilizar condi¢oes para que
os municipios implementem a re-
alizagio desse exame. Esse exame
¢ exigido no pré-natal para classi-
ficar se a gestacdo ¢ de risco, caso
a mie seja diagnosticada com a
doenca falciforme. Para atender
gravidas com doenga falciforme, o
Hemope fez convénio com o Ins-
tituto de Medicina Integral Profes-
sor Fernando Figueira (Imip), por
ndo ter maternidade na sua estru-
tura. Outra medida adotada pelo
hemocentro foi o atendimento
neuroldgico preventivo para risco
de desenvolvimento de acidente
vascular cerebral.

Em paralelo, a Coordenagio
de Atencio 4 Satide da Populacao
Negra vem ampliando o conhe-
cimento da doenca falciforme,
através de videoconferéncias e ma-
teriais informativos entres os pro-
fissionais de Satde.

Para uma melhor implantacao
da Politica Nacional, em audiéncia
no MPPE, a dra. Miranete Arru-
da ressaltou a importancia de uma

Politica Estadual de Hematologia

Foto: Arquivo Hemope
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e Hemoterapia, para reestrutura-
¢ao da hemorede do Estado. Foi
criado, em novembro de 2015,
o Comité Técnico de Hematolo-
gia ¢ Hemoterapia do Estado de
Pernambuco, alterando a coorde-
nagio responsavel pelos trabalhos
de elaboragio da referida Politica,
passando a coordenagio para a
Fundagio Hemope. A finalizagio
da Politica estd prevista para agosto
de 2016, e, em seguida, serd enca-
minhada ao secretdrio Estadual de
Satde para aprovagio.

Além do acompanhamento
do inquérito, a 34* promotora de
Justica de Defesa da Cidadania da
Capital, Helena Capela, fez tam-
bém uma vistoria no Hemope,
no dia 25 de janeiro deste ano,
para fiscalizar irregularidades sa-
nitdrias, superlotagio e deficit de
profissionais na unidade, a partir
de uma dentincia protocolada pela
Associagao Pernambucana de Por-
tadores de Anemias Hereditdrias
(APPAH) sobre fechamento do 5°
andar da unidade de Saide. Pos-
teriormente, o Hemope explicou,
em audiéncia no dia 10 de margo
de 2016, que o fechamento foi
devido a caréncia de pessoal, que
ensejou o remanejamento e a di-
minui¢io dos leitos destinados a
pacientes com doencas hematolé-
gicas benignas de nove leitos no 5°
andar para seis leitos na enfermaria
do 2° andar da Unidade. Em nova
audiéncia, no dia 11 de abril deste
ano, a SES j4 deu o aval para que
a Diretoria do Hemope proceda
a reabertura do 5° andar, e a pre-
sidente do Hemope, Yeda Albu-
querque, explicou que para a aber-
tura serd preciso contratagio de
plantdes extras, e que apds resolver
isso, 0 5° andar serd reaberto.

O MPPE também havia ques-
tionado sobre a possibilidade de
ampliagio do nimero de leitos
de UTT no Hemope e sobre isso,
a presidente do Hemope explicou
que estd sendo analisado a pos-

O que a politica
estadual de
hematologia e de
hemoterapia
de Pernambuco

vai promover?

sibilidade de remanejar o setor
administrativo do 5° andar para
outro lugar, com isso, ganha-se
espaco para a ampliacio. Sobre a
ampliagio do Servico de Pronto
Atendimento (SPA) do Hemope,
uma das necessidades apontadas,
na ocasido, foi explicado que a re-
forma de ampliagio ¢ fundamen-
tal, considerando que a entrada de
pacientes adultos e de criangas ¢ a
mesma, em desconformidade com
a normativa do Ministério da Sad-
de sobre o tema.

No 29 de abril de 2016, a pro-
motora de Justica Helena Capela
instaurou inquérito civil para apu-
rar um possivel desabastecimento
do medicamento Hidroxiureia
no Hemope, apds recebimento
de oficio enviado pela Diretoria
da unidade de Satide. O medica-
mento ¢ usado no tratamento da
doenga falciforme, maioria dos ca-
sos registrados no Hemope. Os re-
presentantes do Hemocentro, em
nota técnica, explicaram que as re-
percussdes na interrup¢io do tra-
tamento com o fdrmaco podem, a
depender da patologia, ocasionar
um ntimero maior de hospitaliza-
goes e ensejando, inclusive, o risco
de ébito.

A partir dela, toda a rede de he-
mocentro serd estruturada para dar
vazio as demandas atuais, inclusi-
ve, de forma mais descentralizada
pelo territério do Estado, uma vez
que hoje, os atendimentos para
pacientes com doenga falciforme
sdo feitos no Hemope, e em mais
trés postos ambulatoriais na Re-
gido Metropolitana, sendo dois em
Recife (Lessa de Andrade e Albert
Sabin) e um em Olinda (Policlini-
ca Barros Barreto).

Segundo a Diretoria do He-
mope, a referida unidade de Sau-
de tem ficado sobrecarregada por
conta da nio existéncia do aten-
dimento descentralizado em Per-
nambuco, podendo os Hospitais
Regionais atender a estes pacientes
menos complexos. O Hemope
tem interesse € estd apto para pro-
mover a capacitagio dos hospitais
regionais para o atendimento dos
pacientes primdrios. Inclusive, foi
instalada uma sala de videoconfe-
réncia para facilitar a comunicagio
com as macrorregionais para esta
finalidade. Pelo reconhecimento
de que hd poucos médicos hema-
tologistas no Estado e no Pais, o
Hemope ressalta a necessidade de
se treinar e capacitar pediatras, cli-
nicos e generalistas para esse aten-

Promotora de Justica Helena Capela

dimento especializado.

Maior participagio do mu-
nicipio, com foco na Atengao a
Satde Basica — Com a politica,
vai se ter uma participagio mais
descentralizada da rede de Atencao
nas trés esferas (primdria, secun-
ddria e tercidria), com a Atencio
Bésica e a secunddria mais infor-
madas e atuantes no diagndstico,
acompanhamento e tratamento
dos usudrios diagnosticados com
a Doenca Falciforme, encami-
nhando os casos mais graves para
o Hemope.

Enquanto a politica nio ¢ pu-
blicada, a Coordenagio de Aten-
¢do a Sadde da Populacio Negra
da SES/PE emitiu oficio circular
para os secretdrios municipais de
Satide de Pernambuco, solicitando
as autoridades municipais o apoio
ao cumprimento das consultas
regulares com hematologistas em
Recife, no Hemocentro, que ga-
rantam atendimento 3s intercor-
réncias destes pacientes. A Coor-
denacio também solicitou que os
municipios identifiquem na rede
municipal médicos que tenham

interesse em fazer o acompanha-
mento na unidade de Satde local
de tais pacientes, com o suporte do
Hemope, que disponibilizard o te-
lefone de servico de pronto atendi-
mento 24 horas por dia para trocar
informacoes e orientar condutas.
Para um melhor entendimento,
o préprio Hemope também fez
solicitagio de pauta na reunido do
Cosems (Colegiado de Secretdrios
Municipais de Satide de Pernam-
buco).

Juntamente com o Hemope,
a SES/PE vem trabalhando para
a descentralizacio da assisténcia
as doencas hematoldgicas para as
quatro macrorregionais do Estado,
processo que jd se iniciou com as
doencas da coagulagio na 42 Ma-
crorregional, em Caruaru.

Atual Assisténcia - Dos cerca
de 1800 pacientes cadastrados no
Hemope, aproximadamente 1300
sio diagnosticados com a doen-
ca falciforme e a atual assisténcia
integral aos portadores de doen-
¢a falciforme tem sido feita pelo
Hemope, através das seguintes
agoes: Identificagdo precoce dos

Foto: AMCS/MPPE



resultados da triagem neonatal en-
viados por email pelo Lacen para
o municipio onde reside o pacien-
te e para o Hemope; Busca Ativa
pelo servico social das criancas
diagnosticadas, com a marcagio
da primeira consulta no Hemope;
Assisténcia ambulatorial e sala de
transfusdo para criangas e adultos
portadores da doenga; Assisténcia
especializada de urgéncia no Servi-
o de Pronto Atendimento (SPA);
Assisténcia hospitalar com inter-
namentos para adultos e criangas
portadores da doenca; e Assistén-
cia ambulatorial no Hemocentro
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de Caruaru.

Segundo Helena Capela, o
MPPE  vai continuar acompa-
nhando a publicagio da referida
politica estadual, mas principal-
mente a sua efetividade. Outros
pontos a serem também acompa-
nhados pela 342 Promotoria de
Justica de Satde serdo a cobranca
para a realizacio da eletroforese
de hemoglobinas no pré-natal das
gestantes e possivel desabasteci-
mento de medicamentos necessi-
rios para os tratamentos da doenca
falciforme.

O Hemope informou ao MPPE

que o Ministério da Saude

incentiva h4 anos o atendimento

por nio especialistas das
Urgéncias/Emergéncias nos

casos hematoldgicos

A cobertura do Programa
Nacional de Triagem Neona-
tal no Estado em 2011 foi de
69% dos nascidos vivos e esta
assisténcia era prestada em 175
Postos de Coleta distribuidos
em 164, dos 184 municipios.
Hoje, em 2016, a cobertura ¢é
de 98,91% dos nascidos vivos e
esta assisténcia estd sendo pres-
tada em 211 Postos de Coleta,
distribuidos em 182, dos 184
municipios. O Teste do Pezi-
nho nos bebés de maes vindas
de Fernando de Noronha é feito

no Recife, porque no Arquipéla-
g0 ndo se tem maternidade, por
isso se contam 184 municipios
para os 100% da cobertura.

A coleta do teste do pezinho
¢ de competéncia do munici-
pio, cumprindo ao Estado a
andlise laboratorial, que ¢ feito
no Lacen (Laboratério Central
de Satde Publica Dr. Milton
Bezerra Sobral), localizado na
praca Oswaldo Cruz, S/N, Boa
Vista, Recife.

O quase 100% da cobertura

Cobertura Teste do Pezinho / PE

foi resultado da articulagio da
Coordenagio de Atengao a Sati-
de da Populagio Negra, da SES/
PE, e do MPPE, com interven-
¢do do Centro de Apoio Opera-
cional as Promotorias de Justica
de Promogio e Defesa da Saide
(Caop Satide), que enviou oficio
as Promotorias de Justica dos 20
municipios sem Postos de Co-
leta. Faltam apenas implantar
Postos de Coleta para o Teste
do Pezinho nos municipios de
Paudalho e Paranatama.

Foto: Divulgacao/ Ministério da Satde

¢ Distribui¢io: a Doenca Falci-
forme estd dispersa na popula-
¢ao de forma heterogénea, com
prevaléncia mais alta nos esta-

dos com maior concentragio de

Perfil demogrifico da Doenca Falciforme

afrodescendentes.

¢ Recorte social: concentrada
entre os afrodescendentes que
ocupam 0s segmentos sociais
mais vulnerdveis segundo dados

do IBGE e da secretaria de vigi-
lancia em satide do MS.

* Taxa de letalidade infantil:
80% das criancas ndo cuidadas
nao alcancam cinco anos de

Coordenagio de
Atencio a Saiide da
Populagio Negra

Foi instituida na Secre-
taria Estadual de Satide de
Pernambuco através do
Decreto n° 37.949/2012,
com a finalidade de estru-
turar o setor e a equipe
para implantar e imple-
mentar a PNSIPN. As
agoes da coordenacio

buscam garantir e ampliar
o acesso da populagio
negra das dreas urbanas e
rurais, em particular das
comunidades quilombolas
e de Terreiros, as agoes e
servicos de satude. A coor-
denagdo para atingir seus
objetivos promove vérias
articulagées com setores
essenciais do Estado, como
outras secretarias, universi-
dades, movimentos sociais,
entre outros.

Atualmente, estd sendo
coordenado pela Dra. Mi-
ranete Arruda.

vida.

* Letalidade perinatal sem cui-
dados de 20 a 50%.

Fonte: Ministério da Satide
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ENTREVISTA — DR. ADERSON ARAUJO

Foto: AMCS/MPPE
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Qual a importincia do diagnés-

tico precoce?

De fundamental importancia para
o controle epidemiolégico. Com
a triagem neonatal, que resulta
no diagndstico precoce, o bebé jd
entra na rede de atendimento. O
municipio coleta o sangue (Teste
do Pezinho) e manda para o La-
cen, que envia o resultado, no caso
positivo para a doenga falciforme,
uma copia para o municipio e ou-
tra para o Hemope. Apds essa fase,
a primeira consulta j4 é marcada.
Com trés meses de nascidos j4 ini-
ciamos o uso da penicilina oral até
os cinco anos, o que reduz o indice

Meédico hematologista, forma-
do pela Universidade Federal de
Pernambuco (UFPE), residéncia
pela Universidade de Pernambuco
(UPE) ¢ Hemope em hematolo-
gia. E pls-graduado pelo Instituto
de Medicina Molecular de Oxford
(Weatherell Institute, Whittington
e Universidade de Londres) e dou-
tor pela Universidade de Sio Paulo
(USP) — Faculdade de Medicina
de Ribeirdo Preto. Foi ex-diretor,
ex-presidente do Hemaope, também
ex-secretdrio de Satlde de Pernam-
buco em 2004-2005. Atualmente,
atua no Hemope e na clinica Mul-
ti-hemo.

de mortalidade de 25% para 2%.

O Estado de Pernambuco conse-
gue oferecer uma boa assisténcia
aos pacientes de doenga falcifor-
me?

O Estado oferece assisténcia sim,
mas ainda nio oferece da melhor
forma. A Atengio Bisica tem que
ser mais conhecedora da doenca
para acompanhar o paciente no
préprio municipio. O préprio
municipio tem que conhecer os
residentes que sio diagnosticados
para oferecer uma maior assistén-

cia. Além disso, ¢ necessdrio ins-
trumentalizar as quatro macror-
regionais (Regido Metropolitana,
Agreste, Sertdo e Sio Francisco)
para descentralizar o atendimen-
to hematoldgico, que hoje ¢ feito
pelo Hemope, sobrecarregando a
unidade de Satde, que nio con-
segue atender da melhor forma os
seus pacientes.

Qual o volume anual de novos

casos?

Em Pernambuco, ¢ estimado que
nascam 1 a cada 1400 nascidos
vivos (1:1400). No Estado, em
média, nascem 140 mil novas
criangas por ano, entio temos a
probabilidade de que 110 nascam
com a doenga falciforme. Hoje, o
Hemope recebe por ano 70 novos
casos, ou seja, em média, 40 bebés
deixam de chegar rapidamente a
rede de atendimento. Por isso, a
efetiva ampliacao do Teste do Pezi-
nho ¢ fundamental para se atingir
a marca dos 100%. E importan-
te enfatizar que quando um bebé
entra na rede de atendimento ele
vai ser acompanhado para o resto

da vida.

Que tipo de doenga é essa?

Em quatro palavras, ela ¢ genética,
hereditdria, cronica e degenerativa.

Como se d4 o tratamento?

Ambulatorial e emergencial. O
ambulatorial visa evitar as compli-
cagoes, além do préprio autocui-
dado. O Emergencial atua para di-
minuir as dores, provenientes das
crises 4lgicas; combater infeccoes
virais ou bacterianas; os efeitos
nocivos de um possivel AVC ou
da sindrome tordxica aguda, en-
tre outras complicacbes. Além do
fato de que é degenerativa e alguns
4rgos passam a nao ter um bom
funcionamento com o passar do
tempo.

Tem cura?

E curével, com transplante de me-
dula éssea alogénico e aparentado.
Nesse tipo o doador ¢ algum fa-
miliar que foi identificado como
compativel. E mais comum que
irmios sejam compativeis. No
entanto, pode ser também algum
outro parente, mas a compatibi-
lidade ¢ mais dificil. No Brasil,
temos aproximadamente 60 casos
transplantados, e, aqui em Per-
nambuco, trés.

EnTrREVISTA — [VANA PATRiCIA LiMA

Foto: Arquivo pessoal

Quando foi diagnosticada?

Na época, ndo foi feito em mim
o teste do pezinho. Segundo minha
mde, eu era um bebé sempre doen-
te e com febre, chorava quando me
pegavam no colo como se sentisse
dor no corpo e também apresen-
tava articulagoes inchadas. O diag-
néstico foi confirmado no Hospital
das Clinicas, e eu deveria ter de 2
para 3 anos de idade.

Como ¢ conviver com a anemia

falciforme?

Diagnosticada com anemia
falciforme associada com a beta
talossemia (que agrava a patolo-
gia) ainda nos primeiros anos de
vida, Ivana Lima, 40 anos, fala
dos desafios enfrentados pela as-
sisténcia e convivéncia com a do-
enga. E artesd, natural de Recife,
tem dois filhos de 21 ¢ 19 anos,
todos os dois sio trago falciforme.
Até o fechamento desta edigio,
ITvana encontra-se internada na
UTI, do Hospital Bario de Lu-

cena.

E uma experiéncia de aprendiza-
do, paciéncia e autoamor. Preciso
ter um autocuidado o tempo todo
comigo. Pouco brinquei na infan-
cia com medo de me machucar e
desencadear as dores. A praia para
mim sempre foi um tormento, o
banho de mar tem que ser rdpido
de 10 a 20 minutos, pois o vento
no corpo molhado pode desenca-

dear as dores, porque o frio causa
contragao nos vasos.

Vocé se sente assistida na doenga?

Sim, sinto-me assistida no atendi-
mento ambulatorial, mas nio me
sinto nos atendimentos das emer-
géncias, por causa das precariedades
do Servigo de Pronto Atendimento
(SPA), que apesar de nos atender, fi-
camos em instalagdes inadequadas,
em situacio de desconforto (cadei-
ras pldsticas e bancos) quando em
fortes crises 4lgicas. Além disso, h4,
ainda, a abordagem da equipe mul-
tiprofissional de Satide que insinua
vicios dos pacientes com as medica-
¢oes usadas para diminuir as dores
e podermos suportd-las, a exemplo
da morfina. Isso demonstra pouca
empatia ¢ desrespeito com a dor ¢
sofrimento do paciente.

Quanto a medicagio, vocé a rece-
be corretamente?

Hoje sim, estd normatizado. Mas
ao longo de mais de 30 anos con-
vivendo com a doenga, jé passei
meses para receber o remédio con-

trolado.

Para uma pessoa recém-diagnos-
ticada ou aos pais que descobri-
ram que o bebé tem a doenca

falciforme, o que vocé aconselha?

Procurar conhecer sobre a doenca
falciforme. Manter uma vida com
habitos sauddveis, como alimenta-
¢ao sauddvel, o nao uso de dlcool,
cigarro ou drogas (para os adultos,
claro). Também devem respeitar o
limite do corpo e fazer o tratamen-
to ambulatorial de rotina. Ainda
aconselho o acompanhamento psi-
coldgico, por causa dos sofrimentos
e restrigoes que a doenga impde,
tanto para o paciente como para os
pais, que normalmente se sentem

culpados.
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