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Acute splenic sequestration in a cohort of children with
sickle cell anemia

Sequestro esplénico agudo em coorte de criancas com anemia falciforme

Paulo V. Rezende?!, Marcos B. Viana?, Mitiko Murao?, Ana Cristina Leite Chaves?,
Ana Cristina F. Ribeiro*

Resumo

Objetivo: Analisar o sequestro esplénico agudo (SEA) em
criangas com anemia falciforme, provindas da triagem neonatal de
Minas Gerais e acompanhadas pelo Hemominas de Belo Horizonte
(MG).

Métodos: Coorte retrospectiva de 255 criangas com
hemoglobinopatia SS/SB°, nascidas entre 01/01/2000 e 31/12/
2004 e acompanhadas até 31/12/2006. Os dados foram extraidos
dos prontudrios médicos.

Resultados: Oitenta e nove pacientes apresentaram 173
eventos de SEA (10,2 primeiros eventos por 100 pacientes/ano),
sendo que 75% dos primeiros episddios de SEA ocorreram até 2 anos
de vida. A probabilidade estimada de ocorréncia do primeiro episédio
de SEA foi de 40%. A recorréncia atingiu 57,3%. Apds o primeiro
episodio de SEA, a esplenectomia foi indicada em apenas 12,4% dos
casos; apds o segundo, em 60,4% dos casos. Apos o terceiro
episddio, 41,7% dos casos ainda permaneceram sob observagdo
clinica. A mediana do tempo entre indicagdo e realizagdo da
esplenectomia foi de 2 meses. Nesse intervalo, 37,2% das criangas
tiveram novo episddio de SEA e uma delas faleceu. A letalidade no
primeiro episddio foide 1,1% e de 7,8% em episddios subsequentes.
Entre as 255 criangas ocorreram 19 ébitos: 36,8% devido a infecgdes
e 26,3% apods SEA.

Conclusodes: O SEA é um evento comum na anemia falciforme,
principalmente nos 2 primeiros anos de vida, com recidiva em mais
da metade dos casos. Predominou conduta conservadora na
indicagdo da esplenectomia. Embora a letalidade tenha sido baixa, o
SEA representou a segunda causa de 6bito. Isso aponta para
fragilidades estruturais do sistema de salde de MG e para a
necessidade de melhor capacitagdo profissional na abordagem do
problema.
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Abstract

Objective: To analyze acute splenic sequestration (ASS) in
children with sickle cell anemia diagnosed through a newborn
screening program in the state of Minas Gerais, Brazil, and followed
up atthe hematology centerin the city of Belo Horizonte, Minas Gerais,
Brazil.

Methods: Retrospective cohort of 255 children with sickle cell
anemia (Hb SS/SB°) born between January 01, 2000, and December
31, 2004, and followed up until December 31, 2006. Data were
abstracted from the patients’ medical records.

Results: A total of 89 patients had 173 episodes of ASS (10.2
first episodes per 100 patient-years); 75% of the first episodes
occurred before 2 years of age. The estimated probability of occurrence
of the first episode of ASS during the study period was 40%.
Recurrence rate reached 57.3%. After the first episode, splenectomy
was indicated in only 12.4% of the cases; after the second, in 60.4%
of the cases. After the third episode, 41.7% of the patients remained
under clinical observation. The median time between indication for
splenectomy and the actual surgical procedure was 2 months. During
the intervening period, 37.2% of the children suffered a new episode
of ASS and one child died. Case-fatality rate was 1.1% for the first
episode and 7.8% for the subsequent episodes. Among a total of 255
children, 19 died: 36.8% due to infections and 26.3% after ASS.

Conclusions: ASS is relatively common in sickle cell anemia,
mainly in the first 2 years of life; relapse occurs in more than half of
the cases. Conservative management instead of immediate
splenectomy was the method of choice. Although the case-fatality rate
was low, ASS was the second most common cause of death. These
results disclose some fragilities of the health system in the state of
Minas Gerais and the need for better professional education to
approach ASS crises.
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splenic sequestration, children, splenectomy, newborn screening,
mortality.

1. Mestre. Servigo de Hematologia, Hospital das Clinicas, Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG), Belo Horizonte, MG. Fundagdo Hemominas, Belo

Horizonte, MG.

2. Doutor. Professor titular, Departamento de Pediatria, Faculdade de Medicina, UFMG, Belo Horizonte, MG.

3. Académica de Medicina, Faculdade de Medicina, UFMG, Belo Horizonte,

4. Médica. Faculdade de Medicina, UFMG, Belo Horizonte, MG.

MG.

Apoio: Conselho Nacional de Desenvolvimento Cientifico e Tecnolégico (CNPq): Marcos B. Viana é bolsista 1D do 6rgao de fomento a pesquisa.

Néo foram declarados conflitos de interesse associados a publicagao deste artigo.

Como citar este artigo: Rezende PV, Viana MB, Murao M, Chaves AC, Ribeiro AC. Acute splenic sequestration in a cohort of children with sickle cell anemia.

J Pediatr (Rio J). 2009;85(2):163-169.
Artigo submetido em 15.12.08, aceito em 04.02.09.
doi:10.2223/JPED.1885

163



164 Jornal de Pediatria - Vol. 85, N° 2, 2009

Introducgao

A doenca falciforme é um problema de salde publica em
todo o mundo. No Brasil, o nUmero estimado de individuos
com tracgo falciforme é de 7.200.000, com prevaléncia na
populacdo geral entre 2 e 8%?. Em Minas Gerais, a incidéncia
do trago no Programa Estadual de Triagem Neonatal (PETN-
MG) é de 3,3%2.

Sequestro esplénico agudo (SEA) refere-se a uma com-
plicagdo comum nas criangas com anemia falciforme.
Caracteriza-se pelo aprisionamento de hemacias no baco,
com consequente aumento de tamanho do érgdo e queda dos
niveis de hemoglobina. Ele é considerado a segunda causa de
morte na primeira década de vida, logo apds os episddios
infecciosos®7. Os eventos apresentam prevaléncia de 7,5 a
30%, ocorrendo com maior frequéncia entre 3 meses e 5 anos
de idade (76% antes dos 2 anos) e em pacientes com hemo-
globinopatia SS.

As crises de sequestracdao ndo tém etiologia definida.
Acredita-se que ocorra desvio do fluxo sanguineo através de
shunts intraesplénicos, o que provoca aumento do 6rgédo, com
retencdo de hemaécias e ingurgitamento capilar*®**. Ndo ha
evidéncias de padrdo sazonal que sugira causa infecciosa. Cli-
nicamente, os episodios sdo considerados uma emergéncia
médica: os pacientes podem apresentar sinais de choque
hipovolémico, que evolui para ébito em poucas horas. O tra-
tamento eficaz consiste no diagndstico precoce, suporte cli-
nico e transfusdo de concentrado de hemacias. Existem
relatos que demonstram elevada taxa de recorréncia e de
mortalidade®6-8:12-19,

O manejo subsequente das crises ainda é motivo de dis-
cussdo. As opgdes sdo: observacdo clinica atenta, esquema
de transfusGes periddicas de concentrado de hemacias e
esplenectomia. Os estudos clinicos sobre o SEA sdo retros-
pectivos, descritivos, nao-controlados e levantam algumas
questGes sobre a real fungdo esplénica apds os episodios, além
de vantagens e desvantagens de esplenectomia comparadas
as transfusdes cronicas®-11:13.20,.21,

N&o existem dados nacionais sobre o SEA publicados em
revistas indexadas. Visando a preencher essa lacuna, o obje-
tivo deste estudo foi estudar as caracteristicas clinicas, epi-
demioldgicas e de tratamento do SEA em criangas triadas pelo
PETN-MG e acompanhadas no ambulatério da Fundagao Cen-
tro de Hematologia e Hemoterapia de Belo Horizonte
(Hemominas).

Métodos

O estudo foi uma coorte retrospectiva, descritiva, utili-
zando dados obtidos dos prontudrios médicos arquivados no
Hemominas e em banco de dados do PETN-MG. A populacao
consistiu, inicialmente, de todas as 284 criangas com perfil
eletroforético FS ao nascimento (SS/SB°), nascidas entre 1
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dejaneirode 2000 e 31 de dezembro de 2004. Reviu-se a evo-
lugdo clinico-laboratorial dos pacientes até 31 de dezembro
de 2006, de modo que todas as criangas foram acompanha-
das por, no minimo, 2 anos.

Foram incluidos como casos os 89 pacientes que apresen-
taram um ou mais episddios de SEA, definidos como o regis-
tro do evento no prontuario médico pelo hematologista
responsavel pelo acompanhamento da crianga. O registro de
cada episddio de SEA é realizado com base em relatérios médi-
cos de atendimento dos pacientes em servigos de urgéncia,
relatando os eventos, suas caracteristicas clinicas, condutas
tomadas e evolugdo da crianca. Constituiram o grupo-
controle as 166 criangas sem registro de SEA, totalizando 255
pacientes analisados.

Foram excluidos da andlise 29 pacientes pelos seguintes
motivos: outros perfis eletroforéticos na confirmacgdao com 6
meses de vida (2 SB* talassemia e 1 SD); 11 criangas que
ndo foram seguidas até os 2 anos de idade, por qualquer
razdo, exceto o 6bito; e 15 pacientes encaminhados para
outro estado ou outro hemocentro no estado de MG até os 2
anos de idade.

O formulario de cada crianca incluia identificagdo, dados
hematoldgicos basais (hemoglobina, leucometria, plaqueto-
metria, contagem de reticuldcitos e eletroforese de hemoglo-
bina) e tamanho basal do bago a palpagdo no exame fisico.
Todos os valores hematoldgicos foram transcritos das anota-
¢cOes médicas, na auséncia de processos infecciosos ou crise
algica, e, no minimo, 3 meses apo6s uso de hemocomponen-
tes. A média aritmética de cada item foi considerada como
valor basal para cada paciente. A dosagem de hemoglobina
fetal basal foi obtida a partir das eletroforeses de hemoglo-
bina registradas no prontuario médico de cada paciente.
Optou-se por considerar a eletroforese realizada na idade
mais avancgada dentro do periodo de acompanhamento, desde
que tivesse sido colhida apds 12 meses de vida, quando a con-
centracdo fisioldgica de hemoglobina fetal ja se encontra rela-
tivamente estével.

Em relagdo ao SEA, foram avaliados, durante a crise,
dados clinicos (tamanho do bago e sintomas associados) e
hematoldgicos ja citados, presenca ou ndo de assisténcia
médica, condutas tomadas durante os eventos, evolugdo cli-
nica e seguimento dessas criangas. Nas eventuais recorrén-
cias, colheram-se os mesmos dados.

As informagdes relacionadas aos pacientes que evolui-
ram para o obito foram obtidas dos prontuarios médicos do
Hemominas, de cdpia das certidGes de 6bito fornecidas pelo
PETN-MG e a partir de dados de entrevistas realizadas por Fer-
nandes??, descritas em sua dissertacdo de mestrado.

A taxa de mortalidade geral até os 2 anos de vida foi cal-
culada dividindo-se o niUmero de ébitos até os 2 anos de vida
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pela populagdo exposta, uma vez que todos os pacientes tive-
ram a oportunidade de ser acompanhados, pelo menos, até
essa idade.

A curva de probabilidade de ocorréncia do primeiro episé-
dio de SEA foi construida baseada no método de Kaplan-
Meier. Foram “censuradas” as criangas que evoluiram para o
Obito, caso este ndo tenha sido causado pelo primeiro episo-
dio de SEA, ou as que ndo apresentaram episodio de SEA até
a data de encerramento do estudo.

A associacdo da ocorréncia ou ndo do SEA com o sexo,
municipio de residéncia (capital ou interior), presenga de
esplenomegalia basal, nivel de hemoglobina, porcentagem de
hemoglobina fetal, contagens basais de leucdcitos, plaque-
tas e reticuldcitos, foi verificada utilizando-se o qui-quadrado
ou teste de Fisher para varidveis nominais, e teste t ou de
Mann-Whitney para varidveis continuas, com distribuigdo nor-
mal ou ndo-normal, respectivamente. Consideraram-se sig-
nificativos os testes em que a probabilidade de erro alfa foi <
0,05.

O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
da Hemominas em 07/08/2006, registro nimero 141.

Resultados

Foram analisadas 255 criangas, sendo 123 (48,2%) do
sexo masculinoe 132 (51,8%) do feminino. Foram identifica-
dos 173 eventos de SEA que ocorreram em 89 pacientes, com
incidéncia de 10,2 primeiros eventos por 100 pacientes/ano.
Apenas um episddio de SEA foi identificado em 38 pacientes,
sendo que 51 pacientes tiveram dois ou mais SEA, com taxa
de recorréncia de 57,3%.

Aidade ao primeiro evento variou entre 2,3 meses e 6 anos
e 3 meses (mediana de 16,6 meses); 75% deles ocorreram
até 23,5 meses de vida. A probabilidade acumulada de ocor-
réncia do primeiro episddio de SEA para todo o periodo estu-
dado foi 40% (Figura 1).

Apenas uma crianga ndo teve assisténcia médica na vigén-
cia do SEA. Predominou o atendimento em hospitais tercia-
rios de Belo Horizonte e Hemominas (57,8%) em detrimento
de assisténcia médica no interior (26,6%).

Os valores dos exames laboratoriais hematoldgicos basais
e durante os 173 episodios de SEA encontram-se resumidos
na Tabela 1.

Em 91 episddios havia registro de diagnosticos associa-
dos ao SEA, sendo as doengas infecciosas as mais comuns
(89,6%). Em 24 episddios ndo se registrou qualquer associa-
cdo e, em 58, o prontudrio médico era omisso.

A conduta frente ao episddio agudo foi acompanhamento
clinico ou indicagdo de esplenectomia. Nenhuma criancga foi
incluida em programa de transfusdo crénica de hemacias.

Foram indicadas 51 esplenectomias nas 89 criangas que
tiveram SEA; 48 foram efetivamente realizadas. Em dois
casos, a familia ndo autorizou a realizagdo do procedimento.
Permaneceram em observacdo clinica e ndo apresentaram
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Figura 1 - Curva de probabilidade de ocorréncia do primeiro epi-
sodio de sequestro esplénico agudo, conforme tempo
de exposicdo de cada crianga (Método de Kaplan-
Meier)

novos episddios de SEA. Uma outra crianca, que teve a esple-
nectomia indicada apos dois episddios de SEA, apresentou
novo episddio e faleceu antes da realizacdo do procedimento.
A Tabela 2 mostra as indicagdes de esplenectomia, discrimi-
nadas por episddio de SEA.

A mediana do tempo de espera entre aindicacdo da esple-
nectomia e sua realizagdo foi de aproximadamente 2 meses;
25% das criangas aguardaram tempo superior a 5 meses. No
intervalo entre a indicacao e a realizacao das cirurgias, 19
pacientes (37,2%) tiveram novo episédio de SEA e uma delas
evoluiu para o ébito, como ja mencionado. Dessas 19 crian-
cas, duas apresentaram dois novos episddios enquanto aguar-
davam o procedimento.

Na populacdo total estudada (n = 255) ocorreram 19 6bi-
tos, sendo sete associados a infecgdes, cinco devidos ao SEA,
quatro de causa desconhecida, dois por “insuficiéncia respi-
ratoria” e um em estado de coma (possivel acidente vascular
cerebral). A idade ao ébito variou entre 45 dias e 5 anos e 6
meses (mediana de 10 meses). A taxa de mortalidade aos 2
anos de vida foi de 5,1% [intervalo de confianca de 95%
(IC95%) 2,4-7,8]. As probabilidades estimadas de sobrevida
com 1, 2 e 5 anos sao de 96,1 (IC95% 93,7-98,5), 94,9
(IC95%92,2-97,6) € 92,4% (IC95% 88,8-96,0), respectiva-
mente. A letalidade pelo SEA no primeiro episodio foi de 1/89
(1,1%, IC95% 0-3,26) e a dos episddios subsequentes 4/51
(7,8%, IC95% 0,5-15,2).

A Tabela 3 mostra a associagdo entre SEA e as variaveis
pesquisadas.
Discussdo

No presente estudo, a incidéncia de SEA foi de 10,2 pri-
meiros episddios por 100 pacientes/ano, com recorréncia de
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Tabela 1 - Exames hematoldgicos basais dos pacientes incluidos no estudo, realizados entre 1 e 2 anos de idade, na auséncia de processos
infecciosos ou crise algica e 3 meses apds uso de hemocomponentes (basal): exames hematoldgicos durante os 173 episodios de SEA

Exame hematologico

Basal SEA

Hemoglobina (g/dL)
Leucometria (x 10°/L)
Reticuldcitos (%)
Plaquetometria (x 10°/L)

Hemoglobina fetal (%)

8,0 (7,4-9,1), n = 250
14,4 (11,0-18,9), n = 250
14,0 (8,5-16,8), n = 247

357,7 (289,5-432,7), n = 250

4,6 (3,8-7,5),n = 138
17,5 (14,4-25,3),n = 71
18,8 (17,0-21,3), n = 24

110,5 (80,0-143,5), n = 82

21,0(15,0-29,0), n = 230 -

SEA = sequestro esplénico agudo.

Tabela 2 - IndicagGes de esplenectomia em 89 criangas que apresentaram, no minimo, um episodio de SEA

Indicagdo de

esplenectomia Apoés 1° episodio

Apoés 2° episodio*

Apos 3° episodio Apos 4° episodio

Sim 11 (12,4%) 29 (60,4%) 7 (58,3%) 4 (100%)
N&o 78 (87,6%) 19 (39,6%) 5(41,7%) 0 (0%)
Total 89 12 4

SEA = sequestro esplénico agudo.

* Para cdlculo do total de criangas ap6s o segundo episddio, eliminaram-se os casos que sé sofreram um episddio de SEA e os que ndo foram submetidos
a esplenectomia, apesar da indicagdo médica ja no primeiro episddio. Para calculo nos demais episédios, procedeu-se de forma semelhante.

57,3%. Incidéncias semelhantes (8,2 e 9,2 episddios por 100
pacientes/ano) foram encontradas por outros autores® 23, Em
relagdo a recorréncia de eventos, os resultados de outros
autores sao semelhantes ao encontrado, com taxas de 49, 50
e 71%8/13.14,

Nao houve associagao estatisticamente significativa do
género com o desenvolvimento de SEA, a semelhancga do
encontrado por outros autores®®:8:12:1424 Também a maior
frequéncia de SEA em lactentes foi igualmente relatada por
outros estudos®8-10:13-15,20,25

A curva de probabilidade de ocorréncia do primeiro episo-
dio de SEA (Figura 1) indica a estimativa de que 27,1, 33 e
37% das criancas ja teriam sofrido o primeiro episédio de SEA
quando atingida a idade de 2, 3 e 5 anos, respectivamente. A
estimativa jamaicana®, utilizando metodologia semelhante,
foide 22,5,26,5e29,7% aos 2, 3 e 5 anos, respectivamente.
Na coorte americana'?, as estimativas, nos mesmos pontos,
foramde 8, 10 e 12%.

Em relacdo aos exames laboratoriais hematoldgicos basais
e durante os episodios de SEA (Tabela 1), outros estudos mos-
tram resultados bastante semelhantes ao encontrado na pre-
sente casuistica® 62>,

Em relacdo aos fatores clinicos associados, 52,6% dos epi-
sodios de SEA apresentaram algum outro diagnéstico clinico
associado, sendo 89,6% relacionado a doengas infecciosas.
A revisdo da literatura mostra que a etiologia do SEA ndo é

conhecida. Alguns autores destacaram uma possivel associa-
Ggao com processos infecciosos agudos, mas sem consegui-
rem estabelecer uma relacdo direta de causa-efeito®1°:2°,

Os dados constantes da Tabela 2 demonstram uma clara
convergéncia na indicagdo da esplenectomia apos dois ou
mais episddios de SEA. A maioria dos autores, entretanto,
recomenda a realizacdo de esplenectomia ap6s o primei-
ro*6:21 ou, no maximo, apds o segundo episédio de
SEA>811.15 o que denota uma conduta conservadora por
parte dos médicos assistentes na presente casuistica, talvez
influenciada pelas dificuldades socioeconémicas e de compre-
ensdo das familias atendidas e pelos obstaculos do acesso a
servigos capacitados para o procedimento cirurgico. Os dados
sobre o tempo entre a indicagao da esplenectomia e a reali-
zagao do procedimento sdo preocupantes. Os resultados
expdem a lentidao do Sistema Unico de Satde e a existéncia
de entraves burocraticos que geram uma demora injustifica-
vel no processo até a realizagdo da cirurgia.

Os pacientes que tiveram palpagdo do bago abaixo do
rebordo costal esquerdo durante algum momento da evolu-
cdo clinica apresentaram risco aumentado de aproximada-
mente 2 vezes de ter um episodio de SEA em relagdo aqueles
sem esplenomegalia. Resultado semelhante foi encontrado na
Jordénia?. N&o foi observada associacdo estatisticamente
significativa entre desenvolvimento de SEA e valores de
hemoglobina, plaguetometria ou contagem de reticuldcitos
(Tabela 3), dados que condizem com a literatura®*“. Entre-
tanto, criangas que ndo tiveram SEA apresentaram niveis sig-
nificativamente mais elevados de hemoglobina fetal do que
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Tabela 3 - Fatores associados ao desenvolvimento de SEA
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Variavel Criangas com SEA Criangas sem SEA p
Sexo 0,78%*
Masculino 44 79
Feminino 45 87
Municipio de residéncia 0,69%*
Capital 20 41
Interior 69 125
Esplenomegalia basal 0,01*
Sim 51 67
Néo 38 99
Hemoglobina basal (g/dL), 7,9(7,3-9,2) 8,1(7,4-8,9) 0,58"
mediana (25-75%)
Plaguetometria basal (x 10%/L), 359 (285,5-451,5) 360 (294-430) 0,96"
mediana (25-75%)
Contagem de reticulécitos (%), 14 (8,9-17) 14,2 (8,5-17,4) 0,92"
mediana (25-75%)
Leucometria basal (x 10%/L), 12,9 (9,6-17,6) 15,4 (12,4-19,4) 0,001"
mediana (25-75%)
Hemoglobina fetal (%), mediana 19 (15-28) 23 (16-30) 0,03"

(25-75%)

SEA = sequestro esplénico agudo.
* Teste de qui-quadrado.
T Teste de Mann-Whitney.

aqueles que tiveram SEA. Tal associagdo ja foi descrita por
varios estudos ao longo do tempo e tem sido justificada pelo
fato de que hemacias com maior quantidade de hemoglobina
fetal possuem niveis mais baixos de hemoglobina S, apresen-
tando menor chance de falcizagao e, consequentemente,
menor probabilidade de manifestacdes clinicas®10:11:27,28
Observou-se, ainda, associacdo estatisticamente significa-
tiva entre leucometria basal mais baixa e desenvolvimento
de SEA. Nao foi encontrado resultado semelhante nos diver-
sos artigos pesquisados na literatura médica. As associagdes
observadas, embora estatisticamente significativas, foram
fracas e ndo permitem predizer com razoavel seguranca qual
crianga seria mais sujeita a SEA, o que ndo lhes confere rele-
vancia clinica.

No presente estudo, a letalidade geral do SEA foi de 5 6bi-
tos em 173 episddios de SEA (2,9%), bem menor do que o
relatado na coorte jamaicana (9,8%)8. Contudo, o nimero
de 6bitos por causa indeterminada (4/19 = 21,1%) foi bas-
tante elevado, o que poderia significar subestimacao da leta-
lidade do SEA por falta de reconhecimento desse como
causador do 6bito, conforme constatado em estudo feito com
criancas do PETN-MG?2,

A avaliagdo das causas dos 19 dbitos indicou os processos
infecciosos como o principal causador de dbitos (36,8%),
seguido pelo SEA (26,3%). Os resultados encontrados sao

similares aos dados publicados por alguns auto-
rest2:15.16,18,19.25 Entre 0s dados nacionais, o estudo de Fer-
nandes?? revelou que o SEA foi responsavel, quando se
utilizou o documento de 6bito para determinar-lhe a causa,
por 13 (16,6%) dos 78 dbitos, sendo a segunda causa conhe-
cida mais frequente, seguindo as complicagdes infecciosas.
Estudo também realizado em MG demonstrou baixa adesdo
ao uso de antibidtico profilatico?®, o que, parcialmente, explica
esses dados.

A mortalidade infantil para as criangas com anemia falci-
forme do presente estudo, independentemente de terem ou
ndo sofrido episddio de SEA, foi de 3,9%, ou seja, 39/1.000
pacientes. De acordo com dados do Sistema de Informagdes
sobre Mortalidade do Ministério da Salde, a taxa de mortali-
dade infantil em Minas Gerais em 2002 foi de 18/1.000. Des-
contada a taxa de mortalidade neonatal precoce (6bitos entre
0 e 6 dias de vida, periodo usualmente anterior a realizagdo
da triagem neonatal), a taxa de mortalidade em MG foi de
8/1.000, valor 4,8 vezes menor do que a verificada no pre-
sente estudo. Isso indica que, mesmo com o diagndstico pre-
coce propiciado pela triagem neonatal em MG, ainda falecem
no primeiro ano de vida mais criangas com anemia falciforme
do que o esperado. Nao ha como comparar a situagao atual
com a anterior a triagem pela inexisténcia de dados.

A principal limitagdo do estudo refere-se ao diagndstico
preciso do episddio de SEA, classicamente definido como
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aumento subito do volume esplénico, associado a queda de
pelo menos 2 g/dL na concentragdo de hemoglobina e reticu-
locitose. Num estudo de base populacional retrospectivo, é
impraticavel atingir tal nivel de precisdo, pois o diagndstico
de evento agudo, como o SEA, é realizado em varios hospi-
tais, policlinicas e unidades basicas de salde, ndo sendo pos-
sivel, em varios casos, a recuperacdo de todos os dados
laboratoriais. O protocolo adotado fiou-se, estritamente, no
registro do evento no prontuario do Hemocentro, o que pode
tanto importar em uma possivel sub ou superestimacao da
incidéncia do SEA.

O presente estudo traz a tona uma reflexao sobre a situ-
agao das criangas com anemia falciforme no contexto do sis-
tema de salde publica brasileira. O SEA é uma das
intercorréncias clinicas mais comuns na evolugdo das crian-
cas com anemia falciforme, com caracteristicas marcantes e
diagndstico relativamente simples, mas que muitas vezes ndo
é reconhecido devido ao despreparo da equipe, insuficiente
educacao dos pais para lidar com os problemas, dificuldades
socioecondmicas, e falta de transporte seguro e rapido das
criangas afetadas e de recursos para realizagdo imediata de
transfusdo de hemocomponentes e de exames hematolégi-
cos basicos. Ndo se pode negar que alguns passos importan-
tes para tentar melhorar a situagéo ja foram dados em varios
estados e, em particular, em MG. A triagem neonatal para
doenca falciforme, a realizagdo de treinamentos periddicos
para varias equipes de salde, a criagdo e divulgagdo de pro-
tocolos especificos para o manejo dos eventos agudos da
doenca, além de acompanhamento multidisciplinar em insti-
tuicdes especializadas e, de forma destacada, a educagao
familiar®-25-3% constituem a esperanca de que as dificuldades
possam ser superadas em curto e médio prazos.

Fica evidente que ndo se trata de um problema de resolu-
cdo simples, uma vez que a situagdo ndo é simples. Porém, o
presente estudo serve como um alerta de que ainda ha um
longo caminho pela frente. O programa de atencgdo integral a
pessoa com doenga falciforme é um objetivo a ser alcangado
por todos os envolvidos, incluindo gestores, profissionais de
salde e familiares. As questdes relacionadas a doenga devem
ser reconhecidas como prioritarias para o adequado atendi-
mento global, ndo da doenga falciforme, mas da crianga com
doenca falciforme.
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