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ARTIGO ORIGINAL

RESUMO

O seguinte artigo é caracterizado como uma revisdo sistematica de literatura, que apresenta o
objetivo de analisar o impacto das crises dlgicas na qualidade de vida do paciente portador de
doenca falciforme. Foram utilizados como meios de pesquisa os indexadores Google Académico,
PubMed e SciELO para selecdo dos artigos, através das palavras-chave “anemia falciforme”,
“doenca falciforme”, “crises algicas”, “crises dolorosas”, “hemoglobinopatias” e “complica¢des”.
Dessa forma, verifica-se a necessidade de um atendimento e acompanhamento multidisciplinar
abrangente aos pacientes com doenca falciforme. Sendo assim, é necessaria uma compreensao
aprofundada da condicdo clinica do paciente, exigindo a cria¢do de politicas publicas inclusivas e

a promocdo de conscientiza¢do continua acerca da patologia.
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Quality of life of patients with sickle cell anemia: an analysis
of pain crises

ABSTRACT

The following article is characterized as a systematic literature review, which aims to analyze
the impact of pain crises on the quality of life of patients with sickle cell disease. The Google
Scholar, PubMed and SciELO indexers were used as search engines to select articles, using the
keywords “sickle cell anemia”, “sickle cell disease”, “pain crises”, “painful crises”,
“hemoglobinopathies” and “complications”. Therefore, there is a need for comprehensive
multidisciplinary care and monitoring for patients with sickle cell disease. Therefore, an in-
depth understanding of the patient's clinical condition is necessary, requiring the creation of
inclusive public policies and the promotion of continuous awareness about the pathology.

Keywords: Quality of life, Sickle cell anemia, Hemoglobinopathy, Pain crisis.
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INTRODUCAO

A anemia falciforme, também conhecida como doenca falciforme (DF), é uma
patologia causada por alteragGes genéticas que propiciam o desenvolvimento de uma
hemoglobina anormal, também denominada como hemoglobina S (HbS). Em outros
termos, trata-se de uma hemoglobinopatia subsequente a mutac¢des genéticas que
substituem o acido glutdmico pela valina, marcando a presenca da HbS que possui
propriedades fisico-quimicas de polimerizagdo quando desoxigenada, alterando a
morfologia das hemacias para o formato de foice, favorecendo a hemolise precoce e o

acontecimento de episddios vaso-oclusivos (Silva; Marques, 2007).

Além da DF propriamente dita, encontra-se também o trago falciforme ou trago
falcémico, o qual é presente em individuos heterozigotos que possuem um gene
alterado, produtor de HbS, e um gene normal, produtor de HbA. Portanto, esses
pacientes possuem pequenas concentragdes de HbS em suas hemdcias, caracterizando
a forma assintomdatica da doenca por ndo ocorrerem falcizacdes. Em andlise
epidemioldgica, estima-se que no ano de 2007 haviam cerca de 7.200.000 pacientes com
traco falcémico no Brasil, e que ainda no mesmo ano, obtemos aproximadamente
30.000 casos de DF, marcando uma incidéncia de 3.500 novos casos de DF por ano. Além
disso, verifica-se maior predominio da doenca entre afro-descententes (Cangado; Jesus,

2007).

Trata-se de um grave problema de saude publica devido sua importancia clinica,
abrangendo complicacdes relevantes que possuem maiores taxas de morbimortalidade,
incluindo crises algicas, infec¢cdes frequentes, acidente vascular cerebral, sequestro
esplénico, priaprismo, retinopatia, dentre outras manifestacdes. Portanto, preconiza-se
a necessidade do diagndstico precoce, o qual pode ser realizado pelo teste do pezinho
nas primeiras semanas de vida do recém-nascido, exame determinado pelo Programa
de Triagem Neonatal. Ademais, visto que a doen¢a ndo apresenta cura, o teste do
pezinho é essencial para a identificacdo e acompanhamento dos pacientes com DF, além

da reducdo da morbimortalidade associada ao quadro (Da Silva et. al, 2021).

Em geral, os sintomas da DF ocorrem devido lesao tecidual produzida a partir da

hipdxia decorrente de fendmenos vaso-oclusivos que levam ao acimulo de hemadcias
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falcilizadas, também denominadas como drepandcitos. Como complicagdo tipica e
frequente da DF, obtém-se as crises algicas, que sdo causadas a partir do dano tissular
isquémico. Geralmente, os primeiros episddios de crises dolorosas ocorrem a partir dos
6 meses de vida, caracterizando-se como as primeiras manifestagcdes da doenca. Posto
isso, cada episddio doloroso pode durar por volta de trés a cinco dias, desenvolvendo
dores que podem ser agudas ou crOnicas. Em casos cronicos, verifica-se possivel
associacdo das crises dolorosas com necrose asséptica da cabeca do fémur ou Umero, a

qual é decorrente do dano isquémico no tecido dsseo (Souza et. al, 2016).

Comumente as crises de dor apresentam fatores desencadeantes, os quais
incluem a hipdxia, desidratacdo, exposicao ao frio, estresse fisico e emocional. Portanto,
em seu manejo é necessario o afastamento dos fatores desencadeantes e analgesia
adequada, além de outras condutas como a hidratacdo vigorosa objetivando a
euvolemia. Todavia, o manejo da dor em criancas apresenta certas dificuldades,
decorrente do desafio dos pacientes pedidtricos em relatarem a intensidade da dor de
maneira precisa. O seguinte fato é consequente a analgesia escalonada de acordo com
a intensidade da dor do paciente (Sousa et. al, 2015). Por conseguinte, o seguinte estudo
tem o objetivo de apresentar e descrever as crises dolorosas como complicagdes da
anemia falciforme, apontando como varidvel instigadora para sua realizacdo: “qual o

impacto das crises dlgicas na qualidade de vida dos pacientes falcémicos?”.

METODOLOGIA

O presente estudo é classificado como uma revisdao sistematica de literatura,
apresentando carater descritivo. O levantamento e coleta de dados foi realizado a partir
da busca de artigos nos indexadores Google Académico, PubMed e Scientific Electronic
Library Online (SciELO), em que para a busca inicial, foram pesquisadas as palavras-
chave “anemia falciforme”, “doenca falciforme”, “crises algicas”, “crises dolorosas”,
“hemoglobinopatias” e “complicagbes”.

Para o processo de selecdo dos estudos encontrados, foram determinados
critérios de inclusdo, os quais abrangiam artigos disponiveis nos idiomas Inglés e
Portugués, artigos gratuitos, artigos com publicacdo superior ao ano de 2000 e artigos

referentes ao tema proposto. Por outro lado, foram estabelecidos os critérios de
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exclusao, que envolvem artigos duplicados, estudos acerca de outras complicagdes da
anemia falciforme e pesquisas desenvolvidas ha mais de 24 anos. Inicialmente, foram
encontrados 221 estudos nas plataformas pesquisadas. Apds a apuracao com base nos
critérios de inclusao e exclusao, foram selecionados 11 estudos para o desenvolvimento

da revisdo sistematica.

Para a extracdao de dados e avaliagao da qualidade dos estudos escolhidos, foram
avaliados o ano de publicacdo, metodologia e principais resultados de cada pesquisa. A
partir disso, realizou-se uma sintese dos resultados encontrados, apurando os principais
pontos de cada estudo. Por fim, a interpretacdo e conclusdo dos resultados foram

expostas na revisao sistematica, direcionando-se a pergunta motivadora da pesquisa.

RESULTADOS

Em uma primeira analise, foram encontrados 221 artigos disponiveis nos
indexadores utilizados apds a pesquisa dos termos-chave. Ao ser realizado a sele¢ao dos
mesmos a partir dos critérios de inclusdo pré-estabelecidos, foram selecionados 11
estudos para a composicao da revisdo sistematica. As etapas de sele¢do estdo
representadas no fluxograma 1, as quais abrangem os critérios de inclusdo e exclusao,

leitura de titulo, leitura do resumo e leitura da integra.

Fluxograma 1. Processo de sele¢ao dos estudos.

Artigos disponiveis: 221 Estudos removidos: 156
Google Académico: 147 » | Excluidos da selegdo inicial por
PubMed: 34 ndo se adequarem aos critérios
Scielo: 40 de inclusao.

Artigos removidos: 7

Excluidos devido abordarem
demais complicacoes da
anemia falciforme como tema
principal.

v

Leitura de titulo: 58
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Estudos removidos: 34

Artigos removidos por serem
duplicados ou por ndo
abordarem a crise algica em sua
especificidade.

v

Leitura do resumo: 51

v Estudos removidos: 6

Artigos que nao oferecem
dados pertinentes acerca do
tema central estabelecido.

v

Leitura da integra: 17

v

Estudos selecionados: 11

Fonte: Elaboracgdo propria dos autores.

Apds a selecdo final dos estudos, realizou-se uma classificacdo dos mesmos, com
o intuito de verificar e expor os principais resultados encontrados, mencionando as
informacgdes relevantes de cada pesquisa, além dos tipos de estudos correspondentes

aos mesmos. A seguinte caracterizagdo dos estudos esta descrita na tabela 1.

Tabela 1. Caracterizagdo das informacdes relevantes dos estudos selecionados.

AUTORIA ANO TIPO DE ESTUDO PRINCIPAIS DESFECHOS

Silva; Marques | 2007 | Artigo de revisao Destaca a complexidade da doenga
falciforme, compreendendo as
crises dlgicas e seus fatores
desencadeantes. Nessa andlise,
evidencia a necessidade do
acompanhamento  multidisplicar
em pacientes falcémicos.

Cangado; Jesus | 2007 | Artigo original Expde a doenca falciforme como
uma patologia de longa data,
apresentando elevada prevaléncia
no Brasil. Relata a heterogeneidade
da doenca, apresentando maior
predominio entre pacientes negros
e caucasianos.

Da Silva et. al 2021 | Artigo original Retrata a dificuldade de acesso ao
servico de saude de pacientes
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falcémicos com crises algicas, fator
agravado pela vulnerabilidade
social.

Souza et.al 2016 | Artigo original Descreve as crises dlgicas como
complicacbes  decorrentes da
microcirculacdo causada pelas
hemadcias falcilizadas, relatando as
principais caracteristicas das crises,
com foco no manejo para o controle
da dor.

Sousa et. al 2015 | Artigo original Caracteriza a crise dlgica como uma
complicacdo relevante da anemia
falciforme, contribuindo  com
importante morbidade entre esses
pacientes, sendo motivo frequente
de procura por atendimento
médico de urgéncia e
hospitalizagdes.

Costa; Conran; | 2001 | Artigo original Representa as crises vaso-oclusivas
como causadoras dos episddios
dolorosos, relatando a dificuldade
em estabelecer um tratamento
eficaz devido a subjetividade da
dor.

Fertrin

Marques 2011 | Monografia Relata as crises dolorosas como a
principal caracteristica clinica da
anemia falciforme, ocorrendo
desde os seis meses de vida do
paciente falcémico. Além disso,
refere o primeiro episddio da crise
algica na criangca como dactilite ou
sindrome mao-pé.

Lobo; Marra; | 2007 | Artigo original Menciona as diferentes origens dos

quadros algicos, podendo ocorrer

devido lesdo tecidual, secundaria a

estimulos e secundario a infec¢des.

Descreve ainda os aspectos

terapéuticos das sindromes

dolorosas, expondo as associacdes

e escalonamento de analgésicos

utilizados.

Silva

Miranda; Brito | 2016 | Artigo de revisdao Menciona a importancia da atuacao
de equipes multidisciplinares no
atendimento ao paciente falcémico
com crise algica, auxiliando no
manejo terapéutico da dor e
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contribuindo para a reducdo do
tempo de hospitalizacao.

Felix; Souza; 2010 | Artigo original Retrata os impactos psicossociais
no cotidiano dos portadores de
anemia falciforme, além da
repercussao das crises algicas na
qualidade de vida do paciente,
contribuindo para o
desenvolvimento de transtornos
psicoldgicos.

Ribeiro

Guimaraes; 2009 | Artigo original Caracteriza os impactos da anemia
falciforme no nudcleo familiar,
sobrecarregando a figura materna.
Tavares Evidencia a necessidade da
implementacdo de redes de apoio,
realizando a interacdo entre
familias e equipes de saude.

Miranda;

Fonte: Elaboracdo prépria dos autores.

A doenca falciforme é uma patologia genética que apresenta grande relevancia
no Brasil. Segundo um estudo desenvolvido por Felix, Souza e Ribeiro (2010), o
Ministério da Saude estima que nascem cerca de 3.500 criancas por ano que apresentam
anemia falciforme, dados adquiridos pelo Programa Nacional de Triagem Neonatal, que
fomenta a realizacdo do teste do pezinho para triagem de recém-nascidos. A partir da
triagem, realiza-se exames diagndsticos caso seja necessario, sendo a eletroforese de
hemoglobinas utilizada para comprovar a presenca da HbS. Outros métodos também
podem ser realizados, como por exemplo a cromatografia liquida de alta performance e

a eletroforese com focalizacdo isoelétrica (Costa; Conran; Fertrin, 2001).

De acordo com Marques (2011), o paciente portador de DF passa por periodos
assintomaticos intercalados com episédios sintomaticos, sendo decorrentes
principalmente do fendmedo de vaso-oclus3do, envolvendo diversos érgdos e tecidos. A
vista disso, as manifestacdes clinicas apresentam inicio a partir da reducdo dos niveis de
hemoglobina fetal (HbF), com prevaléncia da HbS, ocorrendo a partir dos seis meses de
vida. Logo, as crises algicas sdo a principal causa de morbidade e hospitalizacdo entre os

pacientes com DF, afetando diretamente a qualidade de vida do paciente falcémico.

Em uma analise detalhada, a dor pode ser de cardter agudo, subagudo ou

crénico, podendo estar associada a febre, edema e rubor na area acometida. E
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decorrente da microcirculagdo causada pelos drepandticos, ocasionando periodos de
hipoperfusdao da regido afetada. Ademais, pode estar associada a fatores
desencadeantes como estresse, frio, atividade fisica e infeccdes, além de ter carater
subjetivo entre cada paciente. Em contrapartida, ha maior acometimento de 0ssos,
sendo principalmente o Umero, tibia e fémur. No entanto, as crises dlgicas podem

ocorrer em qualquer local (Lobo; Marra; Silva, 2007).

Consequentemente, devido a anemia falciforme ser uma doenca de carater
cronico, seus periodos sintomaticos apresentam disposicdo imprevisivel e instdvel,
acompanhando o estado evolutivo da doenca. Logo, afetam consideravelmente a
qualidade de vida dos pacientes portadores de DF, limitando a realizacao de atividades
didrias e aumentando as hospitalizacbes. Em decorréncia disso, determina-se a
necessidade do acompanhamento multidisciplicar do paciente com DF, realizando
acolhimento e estratificacdo de risco das suas complicacGes, além do gerenciamento da

dor de cada paciente, considerando sua individualidade (Miranda; Brito, 2016).

Desse modo, segundo Felix, Souza e Ribeiro (2010), o diagndstico da DF como
doencga crénica apresenta importantes repercussées psicossociais, afetando ambitos
sociais, familiares, pessoais, emocionais e académicos dos pacientes, os quais estarao
presentes durante toda a vida do individuo. Além disso, a ocorréncia de sintomas
psicolégicos sdo situacdes comuns entre pacientes com anemia falciforme, incluindo
ansiedade, depressdao e medo, sendo agravados pela recorréncia de hospitalizagGes.
Outrossim, verifica-se repercussdes no nucleo familiar a partir do diagndstico da DF,
desencadeando crises de adaptacdo e associadas ao enfrentamento de suas

complicacdes (Guimardes; Miranda; Tavares, 2009).

CONSIDERACOES FINAIS

Diante das informacdes expostas a partir da analise das crises algicas no paciente
falcémico, evidencia-se a complexidade dos desafios encontrados por esses individuos,
afetando diretamente sua qualidade de vida, além de contribuir para demais

repercussoes psicossociais.

Dessa forma, verifica-se a necessidade de um atendimento e acompanhamento

multidisciplinar abrangente aos pacientes com doenca falciforme, principalmente nos
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momentos referidos as crises algicas. Sendo assim, é necessaria uma compreensao
aprofundada da condigdo clinica do paciente, exigindo a criagdo de politicas publicas
inclusivas e a promoc¢do de conscientizacdo continua acerca da patologia. Ademais,
nota-se a necessidade do acompanhamento psicolégico ao paciente e sua familia,

podendo ser acrescido pela manutencdo de redes de apoio.
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