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RESUMO

Introduc&o: A doenca falciforme (DF) determina morbimortalidade elevada na
infancia. Em Minas Gerais, a incidéncia do trago da hemoglobina S (Hb S) é de 3,3%
(1:30) e a da DF é de 1: 1.400 recém-nascidos triados, tendo como base o Programa
de Triagem Neonatal de Minas Gerais (PTN-MG), que implantou a triagem para
hemoglobinopatias em mar¢o de 1998. O PTN-MG abrange todos os municipios do
Estado e sua cobertura & de 92% dos recém-nascidos vivos. Foram analisadas as
internacdes hospitalares no Sistema Unico de Saude (SUS) de criancas com doenca
falciforme (DF) triadas pelo Programa de Triagem Neonatal em Minas Gerais, entre
1999 e 2012. Métodos: Estudo retrospectivo utilizando a base de dados do Sistema
de Informagao Hospitalar do DATASUS. Foram identificadas as internagdes com o
cédigo D57 (CID10) nos campos de diagnostico primario ou secundario nas
Autorizac@es de Internacdo Hospitalar do SUS estadual. Identificaram-se 969 criancas
gue haviam sido triadas naquele periodo, totalizando 2.991 interna¢cdes. Para a
comparacao entre as bases de dados do PTN-MG e do Sistema de Informagéo
Hospitalar do Sistema Unico de Saude (SIH-SUS) foram analisadas as internacdes a
partir de 2005, ano a partir do qual a ficha de contrarreferéncia do PTN-MG passou a
incluir os registros das internagdes informados por pacientes e familiares. Extraiu-se,
dessa forma um subconjunto de internacdes entre 2005 e 2012 para comparacgao das
duas bases. Compararam-se, ainda, as criangas nascidas em 2005-2006 com as
nascidas em 2009-2010, todas seguidas por dois anos. Resultados: Considerando-
se as internacdes de 1999 a 2012, 73,2% das criancas tinham Hb SS/SB0 talassemiae
48% eram meninas. A meédia de idade foi de 4,3+3,16 anos, a do numero de
internacdes, 3,1+3,3 e a do tempo de permanéncia, 5+3,92 dias. As readmissdes
hospitalares ocorreram em 16,7% das criancgas; 10% das internacfes se associaram
a readmissao em até 30 dias poés-alta; 33% das readmissdes ocorreram em até 7 dias
pos-alta. Ocorreram 41 6bitos, 95% em ambiente hospitalar. O diagnostico secundario
nao foi registrado em 96% das internacdes, impossibilitando conhecer o motivo da
internagdo. Em 62% dos casos, as internagdes ocorreram no municipio de residéncia
da crianca. O total de internacfes de criancas até 14 anos com DF em relacéo ao total
das internacdes pediatricas aumentou trés vezes comparando-se 1999 com 2012.
Entre 2005 e 2012, registraram-se 2.678 internagbes SIH-SUS (CID10-D57)
realizadas por 903 criangas de um total de 2.454 criangas em acompanhamento pelo



PTN-MG. Em contraste, foram informadas pelo PTN-MG 5.343 internacdes relativas
a 1.505 criancas. Comparando-se as criangas com ou sem internacdes nas duas
bases de dados, constatou-se que meninos foram internados mais frequentemente
gue meninas (P=0,0005) e criangas com Hb SS/SR0 mais frequentemente do que SC
(P <1x10-6). A crise algica foi causa de 46% das internacdes, as infeccdes, de 42% e
0 sequestro esplénico, de 13%. Dos 33 Obitos hospitalares informados pelo
documento de ébito, apenas sete haviam sido registrados no SIH-SUS. Comparando-
se 2005-2006 com 2009-2010, registraram-se 217 e 210 internagbes no PTN. Pelo
SIH-SUS, registraram-se 110 e 148 internacfes, respectivamente. Conclusdes:
Constatou-se que, apesar da grande demanda por internacdes, a DF ainda é condicéo
pouco reconhecida e registrada nos formularios oficiais dos sistemas de informacao
em saude de MG, realidade que vem sendo modificada com a implantagéo da triagem
neonatal para hemoglobinopatias em 1998, o que teria incrementado a “visibilidade”
da doenca. Mesmo com limitacdes relacionadas a qualidade do registro dos dados no
banco de dados, tanto no SIH-SUS quanto no PTN-MG, os resultados deste estudo
refletem o panorama das internagdes de criancgas triadas com DF em MG, permitindo
reconhecer as caracteristicas dessas internac¢des e contribuindo para o planejamento

do cuidado na rede assistencial do SUS.

Palavras-chaves: doenca falciforme, admissfes hospitalares, epidemiologia,

triagem neonatal, Sistema Unico de Saude, Brasil



ABSTRACT

Introduction: Sickle Cell Disease (SCD) determines high morbidity and mortality in
childhood. In Minas Gerais, Brazil, the hemoglobin S trait (Hb S) incidence is 3.3%
(1:30) and the SCD incidence is 1:1,400 for screened newborn children, according to
the State Program of Newborn Screening in Minas Gerais (PTN-MG), which has
implemented the hemoglobinopathy screening in March 1998. The PTN-MG covers
92% of the newborn children in all the State territory. The study analyzed hospital
admissions of children screened with SCD between 1999 and 2012 by PTN-MG in the
Brazilian’s Public Health System (SUS). Methods: This was a retrospective study
using the DATASUS Hospital Information System. Admissions with the code D57
(ICD10) as the primary or secondary diagnosis in the Hospital Admission Authorization
were selected: 969 children screened were identified in that period, totalizing 2,991
hospital admissions. In order to compare the PTN-MG and the SUS’s Hospital
Information System (SIH-SUS) databases, admissions since 2005 were analyzed, year
in which the PTN-MG started to register the hospital admissions informed by patients
and their families. Thus a subgroup of admissions between 2005 and 2012 was
extracted to compare databases. In addition, children born in 2005 or 2006 were
compared with children born in 2009 or 2010, both groups followed for two years.
Results: considering the admissions from 1999 to 2012, 73.2% of children were Hb
SS/SRC talassemia and 48% were girls. The mean age was 4.3+3.16 years, the mean
number of admissions was 3.1+3.3, and the mean admission length was 5+£3.92 days.
Hospital readmissions occurred in 16.7% children; 10% of admissions were associated
with a 30-day readmission after hospital discharge; 33% of readmissions occurred
within 7 days after discharge. 41 deaths occurred, 95% in hospitals. The secondary
diagnoses were not registered in 96% of the admissions making it impossible to
recognize causes of hospitalization. In 62% of the cases, the admissions occurred in
the child’s residency city. The number of admissions for children up to 14 years with
SCD in relation to the total of pediatric hospitalizations raised 3 times comparing 1999
with 2012. Between 2005 and 2012, 2,678 admissions SIH-SUS (CID10-D57) were
registered for 903 children in a total of 2.454 children followed by PTN-MG during the
same period. In contrast, the PTN-MG informed 5,343 admissions for 1,505 children.
Comparing children with or without admissions in both databases, it was found that
boys were hospitalized more often than girls (P=0.0005) and children with Hb SS/SR°



were hospitalized more often than those with Hb SC (P<1x10®). Pain crisis was the
cause of 46% admissions, infection, of 42%, and splenic sequestration, of 13%.
Considering the 33 hospital deaths informed by the death certificates, only seven were
registered in SIH-SUS. The comparison between 2005-2006 and 2009-2010, revealed
that 217 and 210 admissions were registered in PTN-MG while 110 and 148 were
registered in SIH-SUS, respectively. Conclusions: Despite the great demand for
admissions, the SCD is yet a low-recognized and low-recorded pathologic condition in
official health information systems in MG. This reality has changed since the
implantation of the hemoglobinopathy screening program in 1998, which seems to
have improved the “visibility” of the disease. In spite of limitations related to the quality
of the data registration in the databases, both in SIH-SUS and in PTN-MG, the results
of the present study reflect the panorama of hospital admissions for children screened
with SCD in MG, making it possible to recognize their characteristics, and thus to

contribute for planning health care in the SUS network.

Keywords: sickle cell disease, hospital admissions, epidemiology, neonatal

screening, Brazilian’s Public Health System
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1 INTRODUCAO

A anemia falciforme é considerada pelo Ministério da Saude (MS) como a
doenca hereditaria monogénica mais comum no Brasil (1,2). Segundo publicacbes da
Organizacdo Mundial de Saude (OMS), acredita-se que, mundialmente, 270 milhdes
de pessoas (7% da populagao mundial) carregam genes que determinam a presenca
de hemoglobinas anormais. Estudos epidemiol6gicos mostram que aproximadamente
250 mil criangas nascem anualmente com anemia falciforme, o que corresponde a
uma frequéncia de 2,4 criancas afetadas para cada mil nascimentos (2-4). Nos
Estados Unidos da América, um em cada 600 afro-americanos tem anemia falciforme
(Hb SS), um em cada 800 tem Hb SC e um em cada 1.700 tem Hb Sptal. Além disso,
cerca de 8% de toda a populacéo negra € portadora do traco falciforme (Hb AS) (5-8).
Na Africa, nascem anualmente 230.000 criangcas com anemia falciforme (9). Estima-
se que 85% de todos os recém-nascidos afetados pela doenca falciforme ocorram
nesse continente (10). As hemoglobinopatias sdo responsaveis, mundialmente, por
3,4% dos 0Obitos em criancas abaixo de 5 anos (11), 5% na Africa como um todo, e até
9% na Africa Ocidental (10).

No Brasil, segundo dados do Ministério da Saude (MS), estima-se a
presenca de 25.000 a 30.000 pessoas com anemia falciforme no Pais e a ocorréncia
de 3.500 novos casos a cada ano (12-14). Em Minas Gerais, a incidéncia do traco da
hemoglobina S (Hb S) é de 3,3% (1:30) e a da doenca falciforme, de 1: 1.400 recém-
nascidos triados, tendo como base o Programa de Triagem Neonatal de Minas Gerais
(PTN-MG), que implantou a triagem para hemoglobinopatias em margo de 1998. O
PTN-MG abrange todos os municipios do Estado e sua cobertura € de 92% dos
recém-nascidos vivos (15).

A rede de assisténcia a saude da pessoa com doenca falciforme (DF) no
Sistema Unico de Salde (SUS) organiza-se em pontos de atenc&o distribuidos nos
niveis de atencdo primario, secundario e terciario, em sistemas de apoio,
principalmente assisténcia farmacéutica e apoio diagndéstico; e em sistemas logisticos,
principalmente prontuario, regulacdo e transporte sanitario (16,17). Os cuidados
hospitalares sdo fundamentais ao longo da vida da pessoa com DF, como na
assisténcia aos eventos agudos graves (episédios agudos de dor, infecgcbes), nas
intervencdes cirdrgicas (esplenectomia e colecistectomia, principalmente) e no

diagnéstico e tratamento das lesdes cronicas (insuficiéncia renal, hipertenséo
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pulmonar e outras). O conhecimento sobre os fatores e caracteristicas associadas ao

uso dos servicos hospitalares € fundamental para o planejamento de estratégias

voltadas para a melhoria da qualidade da assisténcia hospitalar oferecida pelo SUS

(18).

Este estudo, ao mostrar o panorama das internagdes das criangas com DF

no SUS, pode propiciar compreensédo mais ampla da situagdo da doenga no nosso

Estado e favorecer o planejamento de politicas publicas e outras acfes que possam

contribuir para reduzir a morbimortalidade e melhorar a qualidade de vida da pessoa

com doenca falciforme.
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2 DESENVOLVIMENTO

2.1 Doenca Falciforme: aspectos conceituais e epidemioldgicos

O termo “doenca falciforme” engloba um grupo de desordens
hematolbgicas de origem genética, de elevada importancia clinica e epidemioldgica,
cuja caracteristica principal € a heranga do gene da hemoglobina S (gene (%), em
homozigose ou em dupla heterozigose com outra mutagédo no gene 3 . Este gene
determina a presenca da hemoglobina variante S nas hemacias (1). Descrita pela
primeira vez em 1910 por Herrick, é decorrente de uma mutacédo no gene que codifica
a cadeia beta da globina (HBB), localizado no cromossoma 11 (2). Como
consequéncia, ocorre a substituicdo do acido glutamico pela valina na posicao 6 da
extremidade N-terminal da hemoglobina adulta (Hb A), dando origem a hemoglobina
S (Hb S) (3-5). Por sua vez, defeitos quantitativos da producdo das cadeias a e  da

hemoglobina podem resultar em sindromes talassémicas (6).

A presenca da Hb S em homozigose (Hb SS) é chamada de anemia
falciforme (AF) (7, 8). A doenca falciforme pode ainda resultar da “dupla heterozigose”
com outras Hb variantes, caracterizando outros tipos da doenca (Hb SC, a mais
frequente das heterozigoses, Hb SD-Punjab e outras) ou da interacdo da Hb S com
as beta talassemias (Hb SR talassemia com gravidade clinica semelhante a forma

homozigoética e Hb SB*talassemia) (9-11).

Segundo publica¢des da Organizacdo Mundial de Saude (OMS), acredita-
se que, mundialmente, 270 milhdes de pessoas (7% da populacdo mundial) carregam
genes que determinam a presenca de hemoglobinas (Hb) anormais. Estudos
epidemioldgicos mostram que aproximadamente 60 mil criancas nascem anualmente
com talassemia e 250 mil com anemia falciforme, o que corresponde a uma frequéncia
de 2,4 criancas afetadas para cada mil nascimentos (8, 12, 13). Nos Estados Unidos
da América (EUA) cerca de 8% de toda a populacdo negra é portadora do traco
falciforme. (5, 14, 15). Na Africa, nascem anualmente 230.000 criangas com anemia
falciforme (16). A maior incidéncia da doenca localiza-se na Africa subsaariana, onde
estima-se que 50 a 80% dessas criangcas vao morrer antes da idade adulta (17, 18).

Cerca de 19% a 27% da populacdo africana carrega o gene S e essa distribuicédo é
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mais prevalente na Africa equatorial, regido na qual ocorre a prevaléncia mundial mais
elevada de malaria (11, 15). As figuras 1 e 2 fornecem uma dimensao da distribuicdo

mundial da doenca falciforme, em areas de maior prevaléncia.

Talassemia D
Anemia Falciforme -

o
2
HbD

- HbE

i

Figura 1 - Distribuicdo geogréfica das talassemias, anemia falciforme e outras
hemoglobinopatias. Fonte: HOFFBRAND & PETTIT, 1994 (19)

Figura 2 — Distribuicdo do gene da doenca falciforme em todas as partes do mundo, com
setas indicando a sua expansao pela América e, recentemente, pela Europa. Fonte:
SERJEANT, 1992 (19)
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No Brasil, estima-se a prevaléncia de 25.000 a 30.000 pessoas com DF e
a incidéncia de 3.500 novos casos a cada ano (9, 20, 21). Estudos confirmam ainda
gue, no Brasil, 0,1% a 0,3% da populacédo negra é afetada pela doenca e estima-se a
existéncia de pelo menos dois milhdes de heterozigotos (portadores do traco
falcémico). Na regido sudeste, a prevaléncia estimada de heterozigotos € de 2% na
populacéo geral e, entre os negros, de 6% a 10% (14, 22, 23).

A doenca falciforme é mais frequente nos estados do Sudeste e Nordeste
do Brasil (24). No estado da Bahia, a incidéncia da doenca falciforme é de 1:650,
enquanto a do traco falciforme é de 1:17, entre os nascidos vivos. No Rio de Janeiro,
a incidéncia é de 1:1.200 para a doenca e 1:21 para o traco. No Rio Grande do Sul, a
incidéncia da doenca é de 1:8.000 nascidos vivos (8, 25). Em Minas Gerais, a
incidéncia do traco € de 3,3% (1:30) e da doenca falciforme é de 1:1.400 recém-
nascidos triados pelo PTN-MG (8, 11). A distribuicdo regional dos gendtipos SS, SC e
traco falciforme no estado de Minas Gerais sdo mostradas nas figuras 3, 4 e 5,
respectivamente. A figura 6 representa a distribuicdo da doenca falciforme em Minas

Gerais.
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Figura 3 — Incidéncia da anemia falciforme (Hb SS)(*) em nascidos vivos, por Diretorias
Regionais de Salde — DRS. Programa Estadual de Triagem Neonatal - Minas Gerais -
1998/2001. Fonte: JANUARIO, 2002 (11)
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Figura 4 - Incidéncia da doenca da hemoglobina SC (Hb SC) em nascidos vivos, por
Diretorias Regionais de Saude — DRS. Programa Estadual de Triagem Neonatal - Minas
Gerais - 1998/2001. Fonte: JANUARIO, 2002 (11)
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Figura 5 — Incidéncia do traco falciforme (Hb AS) em nascidos vivos, por Diretorias Regionais
de Saude DRS. Programa Estadual de Triagem Neonatal - Minas Gerais - 1998/2001. Fonte:
JANUARIO, 2002 (11)




27

Pedra Azul

Patos de Minas,

Uberlandia
tuivtaba
Uberaba
Divindpolis
Passos
. ba
absJodo De
ginha

5 Incidéncia em 100.000
- i ] 10 a 46
Pouso Alegre [] 47 a 53
. B 54 a 81
B 82 a 147

€) Inclui fendlipos: Hb S5, Hb SC, Hb S/B°tal, Hb S/B* tal, Hb Sy

Figura 6 — Incidéncia da doenca falciforme®® em nascidos vivos, por Diretorias Regionais de
Salde — DRS. Programa Estadual de Triagem Neonatal - Minas Gerais - 1998/2001. Fonte:
JANUARIO, 2002 (11)

Os gendtipos da doenca falciforme mais comuns em Minas Gerais sdo: Hb
SS, Hb SC, Hb SB*tal , Hb SB°tal e Hb SD Punjab (11). Apesar de particularidades
gue os distinguem, esses gendtipos determinam doencas que apresentam
manifestacdes clinicas semelhantes e quase todos os O6rgdos e tecidos sédo

acometidos, porém com intensidade variavel (6, 8, 10).

2.2  Fisiopatologia e apresentacdao clinica

Os fendbmenos vaso-oclusivos e a hemolise acentuada séo os principais
determinantes das manifestacdes clinicas da doenca falciforme (19, 26, 27).

No estado oxigenado, a Hb S tem funcdo normal. Em situagdes de estresse
oxidativo, no estado de desoxi-hemoglobina, a Hb S sofre polimerizacédo o que altera
a capacidade de deformabilidade e plasticidade da hemacia, que assume uma forma
alongada e rigida de foice. Para que ocorra essa polimerizacdo e falcizacdo da
hemacia, é necessario que, além de desoxigenada, a Hb S esteja em concentracédo

elevada (maior do que a Hb F) no interior do eritrocito (4, 9, 15, 28-32). Essa
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deformacé@o promove adesdo das hemacias ao endotélio, aumentando o risco de
estase sanguinea e oclusdo vascular, juntamente com o desencadeamento de
fendbmenos inflamatoérios, ativacdo da coagulacdo, hipdxia, isquemia e necrose
tecidual, além de reducdo da sobrevida da hemacia. Essas células sao suscetiveis a
hemdlise e tém sobrevida muito curta; duram de 16 a 20 dias, quando comparadas
aos 120 dias do eritrécito normal. Apoés repetidos afoicamentos na microcirculagdo, a
célula perde a capacidade de retornar a sua forma discoide bicéncava normal. As
repercussfes dessas alteracfes nos diversos o6rgaos e tecidos constituem as
principais complicagbes da anemia (21, 26, 33-36).

A doenca falciforme € caracterizada por vaso-oclusdo intermitente,
hemolise cronica e significativa variacdo nas manifestacdes clinicas e grau de
gravidade entre os individuos doentes. Apesar da alteracao principal estar restrita aos
glébulos vermelhos do sangue, trata-se de doenca sistémica podendo acometer
qualquer 6rgéo (37). As manifestacdes clinicas sdo primariamente relacionadas aos

fenbmenos vaso-oclusivos e a hemolise, como mostra a figura 7.



Hemolise crénica

Vaso-oclusao

Anemia

Litiase biliar

Crise apléastica (parvovirus)
Ictericia

Crises algicas

Sindrome toracica aguda
Acidente vascular cerebral
Priapismo

29
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Hipertensdo pulmonar Necrose 0ssea avascular
Sequestracao esplénica
Asplenia funcional
Ulceras de perna
Hipostenuria e enurese

Nefropatia crénica

Figura 7 — Manifestacdes clinicas da doenca falciforme. Modificado de REED & VICHINSKY,
1998 (38)

Uma das caracteristicas mais marcantes da DF é a variabilidade clinica. O
genotipo que o individuo herda tem implicacdo no prognéstico (38). A anemia
falciforme (Hb SS) representa a forma mais comum e, em geral, mais grave. Varios
estudos mostram a maior ocorréncia de 6bito e menor sobrevida entre pacientes com
anemia falciforme (39-44). A frequéncia e a gravidade das manifestacfes clinicas
variam bastante entre as varias doencas do grupo ou mesmo entre pacientes com o
mesmo genaotipo. Alguns pacientes apresentam quadro clinico grave, estando sujeitos
a inimeras complicacdes e frequentes hospitaliza¢des, enquanto outros tém evolugao
mais benigna, ou até mesmo assintomatica (12, 15, 33).

As manifestacdes clinicas podem variar conforme o haploétipo presente no
paciente. E possivel identificar pelo menos cinco haplétipos do alelo beta S, conforme
a origem geografica provavel da mutacdo: Senegal (gravidade mediana), Benin e
Banto (mais graves), Camarbes e Arabe-indiano (ambos da forma clinica dita
benigna). Diferentes haplotipos associam-se a graus diferentes de morbidade (23, 38).
No Brasil, predomina o haplotipo Banto, seguido do Benin (3, 28, 45, 46).

Fatores ambientais como condicdo socioecondmica, heranca cultural,
composi¢cdo nutricional da alimentacdo, variagbes das condi¢cdes climaticas e
cuidados médicos também contribuem para as varia¢gfes na gravidade da doenca (19,
33).
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2.3  Eventos clinicos agudos

Geralmente, ndo ocorrem manifestacdes clinicas da doenca falciforme até
por volta dos 4 a 6 meses de vida porque até essa idade a concentracdo de
hemoglobina fetal (Hb F) € capaz de inibir a falcizagéo (3, 13, 22, 30). As primeiras
manifestacbes na crianga incluem anemia, dactilite, sequestro esplénico agudo e

infeccdo pneumocacica (47).

2.3.1 Crise vaso-oclusiva

A CVO dolorosa € reconhecida como um marcador da doenca falciforme,
sendo a manifestacao clinica mais frequente e a principal causa de morbidade em
todos os pacientes com DF, representando a principal causa de atendimento em
unidades de urgéncia e hospitalizac&o (40, 48). E definida como dor aguda que pode
ser leve, moderada ou grave e geralmente envolve o térax, dorso, abdome, regido
lombar ou extremidades (5, 49). E caracterizada por episodios de dor recorrentes, com
duracdo de horas ou dias, podendo chegar a semanas, embora mais comumente
tenham de 5 a 7 dias de duracdo. O inicio € subito ou precedido por periodo
prodromico com dor de baixa intensidade (19). A dor é resultante do infarto e necrose
avascular da medula 6ssea, em consequéncia da vasoclusdo na microcirculacédo da
medula. A intensidade, localizacéo e duracdo da dor podem variar entre os pacientes,
desde episddios moderados e transitérios (5 a 10 min), até aqueles que duram horas
ou dias, necessitando de internagcédo hospitalar (25). A intensidade da dor depende
das caracteristicas bioquimicas e individuais, do contexto familiar, psicossocial,
cultural, espiritual e ambiental, além da qualidade do suporte clinico da equipe
multiprofissional responsavel pela assisténcia (49-51).

O gendtipo da doenca é um dos preditores do numero de CVO por ano (52).
A frequéncia das crises dolorosas associa-se, em geral, com a gravidade da doenca:
trés ou mais crises por ano indicam doenca grave, favorecendo o surgimento de
complicagcbes potencialmente fatais, tais como sequestro esplénico agudo (SEA) e
sindrome toracica aguda (STA) (51, 53).

O tratamento da CVO dolorosa visa a corregdo dos eventuais fatores

desencadeantes e a instituicdo de analgesia conforme a intensidade da dor e inclui o
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uso de analgésicos orais, repouso, hidratacédo, aléem de medidas ndo-farmacoldgicas
(28, 51).

2.3.2 Infeccao

As criancas com idade abaixo de trés anos apresentam maior risco de
infeccdo grave, sendo a pneumonia, meningite e septicemia as principais causas de
Obito (54).

A maior suscetibilidade dos pacientes com doenca falciforme as infec¢des
€ atribuida a varios fatores: perda precoce e gradual da funcdo esplénica, formacao
insuficiente de anticorpos, opsonizacdo deficiente dos antigenos e baixa atividade
bactericida dos polimorfonucleares. A principal consequéncia da asplenia € a
suscetibilidade as infec¢cdes por microrganismos encapsulados, principalmente o
Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae, Neisseria meningitidis e
Klebsiella sp (28, 42, 55). A profilaxia abrange o uso de antibiéticos e a administracao
de vacinas; o tratamento preventivo, a identificacdo precoce e o0 manejo adequado
dos episodios febris (30, 56, 57). A penicilina profilatica reduz significativamente o
risco de infeccdo pneumocdcica e esta associada a reacdes adversas minimas (58,
59). Outros estudos mostram que a introducdo da vacina antipneumococica
determinou reducao de 68% de infec¢cbes pneumocécicas invasivas entre as criancas

abaixo de 10 anos e de mais de 90% nas abaixo de 5 anos (1, 18, 60).

2.3.3 Sequestracao Esplénica

A sequestracao esplénica resulta do aprisionamento de hemacias no baco
com consequente aumento de tamanho do 6rgdo e queda rapida e progressiva da
concentracdo de hemoglobina em nivel igual ou superior a 2 g/dL, quando comparada
ao valor basal do paciente (53). A etiologia é desconhecida, embora a infec¢do de vias
aéreas superiores tenha sido encontrada em 40% dos casos (61, 62). Nas criancas
com Hb SS ocorre, principalmente, nos dois primeiros anos de vida, sendo rara apos
0s seis anos de idade (63). Nas outras sindromes falciformes (Hb SC e SB talassemia),
a sua ocorréncia é menos frequente, embora criangcas mais velhas e adultos possam

ser acometidos quando ha persisténcia do baco.
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E considerada a segunda causa de morte na primeira década de vida, logo
apos os episadios infecciosos (41). Os pacientes podem apresentar sinais de choque
hipovolémico que, se nédo tratado rapidamente com correcdo da volemia e transfusao

de concentrado de hemacias, evolui para 6bito em poucas horas (9, 64, 65).

2.3.4 Sindrome Toracica Aguda

A sindrome toracica aguda (STA) é caracterizada por dor torécica, febre,
presenca de um novo infiltrado pulmonar na radiografia de térax e sintomas
respiratorios tais como tosse e dispneia, além do agravamento da anemia. Quando
nao tratada, pode progredir para a sindrome da angustia respiratdria aguda (36, 48,
50, 66). A STA é a segunda causa mais comum de hospitalizacdo e um preditor de
morte precoce na DF (5). Ocorre em 40% das pessoas com AF e mais frequentemente
em criancas (25%). A incidéncia cai para 8% nos adultos, porém a mortalidade € maior
entre eles (23, 29). Analgésicos, hidratacdo, suplementacéo de oxigénio, fisioterapia

respiratdria e antibidticos sdo os pilares no tratamento dessa condicédo (5, 66).

2.3.5 Acidente Vascular Cerebral

Trata-se de sindrome neuroldgica aguda secundaria a oclusédo de artéria
cerebral e consequente isquemia ou hemorragia, com sinais e sintomas neuroldgicos,
confirmada por tomografia computadorizada cerebral ou ressonancia magnética (36,
50, 53). A ocorréncia de AVC isquémico € mais frequente na populacdo pediatrica
abaixo de 12 anos de idade e o AVC hemorragico € mais frequente na adolescéncia
e idade adulta (42, 48, 67).

Estudos tém relatado incidéncia de até 11% para o primeiro episodio de
AVC nos primeiros 20 anos de idade, que aumenta para 24% até os 45 anos. A
frequéncia de um primeiro AVC é maior entre criancas de 2 a 9 anos de idade (9, 29,
67, 68). O risco de recorréncia do AVC é grande, principalmente nos primeiros anos
apos o primeiro evento. POWARS et al. (1978) (69) observaram 67% de recorréncia,
sendo que 80% ocorrem nos trés primeiros anos apos o primeiro evento.

As manifestagBes clinicas observadas em criangas com AVC incluem

cefaleia intensa e prolongada, afasia ou disfasia, hemiparesia, hemiplegia,



33

convulsdes, disturbios da marcha (5, 55, 70), mudancas de comportamento, além de
déficits cognitivos (67, 71).

O tratamento é a exsanguineotransfuséo cuja finalidade é reduzir aanemia
e a concentracdo da Hb S. Adotando-se o esquema transfusional croénico, ha poucas
recidivas; sem esse esquema, dois tercos das criangas com AVC isquémico sofrem
recorréncia (29, 67, 72). A ultrassonografia Doppler transcraniana é recomendada
para todas as criancas homozigoticasde 2 a 16 anos com o objetivo de identificar as
gue apresentam maior risco de AVC. O aumento de velocidade do fluxo sanguineo
cerebral indica estenose e sua reducdo indica suboclusao grave da artéria (5, 27, 70,
73).

2.3.6 Priapismo

O priapismo é definido como erecdo peniana persistente dolorosa, nao-
fisiologica e ndo acompanhada de desejo ou estimulo sexual (9, 50). A duracéo do
episodio é determinante do progndstico. Cerca de 10% a 30% dos pacientes evoluem
para disfuncéo erétil parcial ou total apds o priapismo, independentemente do tipo de
terapéutica empregada. (74, 75). A prevaléncia varia entre 2% e 6% em criangas com
DF. Em coorte americana a incidéncia de priapismo entre criancas internadas ao longo
de 12 anos foi de 5,9% (76).

A terapéutica inicial do episodio agudo consiste de hidratacdo, estimulo da
mic¢do, banho quente, deambulacédo e analgesia. Caso 0 episddio ndo se resolva
espontaneamente, pode ser necessaria a realizacdo de procedimento cirdrgico para
aspiracdo sanguinea do corpo cavernoso seguida de irrigagdo com solucdo de
epinefrina. Transfusdo simples ou eritrocitaférese pode ser indicada para reduzir o

nivel de Hb S para 30%, se a intervencao médica inicial ndo for resolutiva (5, 74, 75).

2.3.7 Crise Aplasica

A principal causa de aplasia medular nos pacientes com doenca falciforme,
e também em outras anemias hemoliticas, € o Eritrovirus B19, que acomete
principalmente criancas na faixa etaria de quatro a dez anos, sendo rara apos os 15
anos de idade (28, 63, 77).
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A crise aplasica ocorre quando ha supressao transitoria, total ou parcial, da
eritropoiese medular e caracteriza-se por anemia rapidamente progressiva e
reticulocitopenia (50). Os pacientes podem apresentar febre, astenia, fadiga, sinais de
infeccdo respiratoria, sintomas gastrointestinais e palidez intensa, devido a
exacerbacdo da anemia (5). O tratamento consiste no diagndstico precoce e
transfusdo sanguinea para melhora da oxigenacdo tecidual e das condi¢cbes
hemodindmicas. A recuperacdo medular ocorre em cinco a dez dias, com

caracteristico aumento do nimero de reticuldcitos (63).

2.4  Complicacbes cronicas

Os fendmenos vaso-oclusivos sao responsaveis por lesdes teciduais
agudas e crbnicas, levando as crises algicas, acidente vascular cerebral, infartos
pulmonares e esplénico, priapismo e comprometimento cronico de 6rgdos como 0s

rins, coracao, retinas, aparelho locomotor e outros (37).

2.4.1 Ulceras de Membros Inferiores

Sao lesdes Unicas ou multiplas, dolorosas, que acometem a regido maleolar medial e
lateral do tornozelo. Seu aparecimento pode ser espontaneo ou em consequéncia de
pequenos traumas, prurido local ou picada de inseto. A prevaléncia das Ulceras de
perna é variavel, sendo baixa em menores de 10 anos e mais frequente em pacientes
com Hb SS (78, 79). A recorréncia é frequente, variando de 25% a 50% apos
tratamento clinico. Frequentemente tornam-se cronicas. A cicatrizacao € lenta (9, 29,
80). Evitar traumas, hidratar a pele e tratar imediatamente pequenas lesdes séo
medidas preventivas para Ulceras cronicas. A limpeza diaria da Ulcera, o repouso, a
elevacdo da extremidade afetada e a aplicagdo da bota de Unna, impregnada com
oxido de zinco, apresentam resultados satisfatorios, pois promovem a circulacdo e
cicatrizacéao locais. Transfusao cronica ou enxerto de pele podem se fazer necessarios

nos casos mais graves (5, 29, 80).
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2.4.2 Complicagdes Pulmonares

As complicacdes cronicas levam a alteracbes da funcdo pulmonar e a
hipertenséo pulmonar (48, 81).

A patogénese da hipertensdo pulmonar (HP) na DF é multifatorial.
Anemia,hiperhemolise, vasculopatia, disfuncdo diastolica do ventriculo esquerdo e
doenca cardiaca valvar tém sido implicadas (5, 82). Cerca de 40% dos adultos com
DF podem ter HP, apresentando risco 6 a 10 vezes maior de morte quando
comparados com os pacientes sem HP (50). Outros estudos também descreveram
incidéncia acima de 30% (83-85). A ecodopplercardiografia tem sido indicada
periodicamente para adultos com doenca falciforme com o objetivo de detectar
precocemente o desenvolvimento da hipertensao pulmonar (86). Segundo KATO et al
(2007)(87), o aumento da velocidade do fluxo de regurgitacdo tricuspide (= 2,5 m/s)
observado na ecodopplercardiografia se correlaciona a hipertensdo na artéria
pulmonar.

O tratamento da HP tem como objetivo induzir a vasodilatacdo da
circulacdo pulmonar pelo uso de prostaciclinas e blogueadores de receptores de
endotelina, além de tentar restaurar a homeostase no que se refere a producéo e
consumo de NO, através do uso de inibidores da fosfodiesterase e precursores do
NO, como a arginina (66, 88). A hidroxiureia pode ser utilizada com o objetivo de
reduzir os eventos associados a exacerbacado da HP, como os episédios dolorosos e

a sindrome toracica aguda (66).

2.4.3 Complicacdes Cardiovasculares

As alteragBes cardiovasculares relacionadas a DF incluem aumento da érea cardiaca,
isqguemia miocardica, disfuncdo biventricular e hipertensdo pulmonar, entre outras.
Elas tém sido atribuidas principalmente a anemia hemolitica cronica presente nestes
pacientes ou consideradas reflexo das alteracdes pulmonares ou do deposito de ferro
no miocardio, secundario as transfusfes de sangue (66). O aumento do débito
cardiaco leva ao aumento das camaras cardiacas e hipertrofia do septo. Estudos
mostram que, para uma mesma taxa de hemoglobina, o débito cardiaco em repouso
€ maior em pacientes com anemia falciforme do que naqueles com anemia cronica de

outras etiologias. Este fato pode estar relacionado a diminuicdo da saturacdo de
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oxigénio do sangue arterial em consequéncia da menor afinidade da hemoglobina S
pelo oxigénio e a formacéo de shunts intrapulmonares direito-esquerdo (89). Estes
fendbmenos de adaptacao circulatoria a anemia cronica sédo responsaveis pela grande
frequéncia de sopros sistélicos (ejetivos ou de insuficiéncia mitral funcional),
hiperpulsatilidade arterial, cardiomegalia & radiografia de térax e sinais
eletrocardiogréficos de hipertrofia ventricular (90). A bidpsia endomiocardica tem
revelado fibras miocéardicas degeneradas em graus variaveis com aumento do tecido
conjuntivo entre elas e com fibrose, relacionadas a capilares obliterados por heméacias
falciformes e por plaquetas, comprovando que o fenémeno da falcizagdo esta
implicado na lesdo cardiaca (91). A avaliacdo cardiologica peridédica dos pacientes
com DF deve ser realizada com anamnese e exame clinico detalhados,
eletrocardiograma, radiografia do toérax e ecocardiograma com doppler transtoracico.
Ressonancia nuclear magnética do coracdo, com medida do T2* deve ser

considerada nos pacientes com sobrecarga de ferro (66).

2.4.4 ComplicacBes Renais

A nefropatia é complicagdo comum da DF e acomete um terco dos
adolescentes e adultos jovens (92), sendo causa importante de mortalidade em
adultos (40, 93). As anormalidades renais estruturais, glomerulares e tubulares além
das alteragcbes hemodinamicas e da sintese dos hormdnios renais (eritropoetina,
renina e prostaglandinas) se iniciam na infancia como consequéncia da anemia
cronica, fluxo sanguineo aumentado e eventos de veno-ocluséo intraparenquimatosos
(94). Hipostenduria, definida como incapacidade do rim em concentrar a urina, é a
anormalidade renal clinicamente mais conhecida na DF (72). Proteindria,
manifestacdo clinica mais comum do dano glomerular, € importante preditor do risco
de desenvolvimento de doenca renal cronica, presente em 21% a 30% dos pacientes
adultos (5, 29, 50, 94). A microalbumindria é um marcador sensivel da glomerulopatia
gue precede a proteinuria. A pesquisa da microalbumindria € recomendada na
infancia. S&o relatados beneficios consistentes com o uso de inibidores de enzimas
conversoras de angiotensina (IECA) na redugcdo da proteinaria, que talvez tenha
Impacto na progresséao para insuficiéncia renal (95, 96).



37

2.4.5 Complicacdes Oftalmolégicas

Retinopatia proliferativa € uma das principais causas de cegueira em pacientes com
DF, principalmente em individuos com Hb SC (48). A faixa etaria mais acometida pela
doenca € entre 20 e 39 anos, mas pode ocorrer em criangas (5, 35). As alteracdes
visuais podem ndo ser detectadas em seus estagios iniciais, a menos que exame
oftalmoldgico seja realizado periodicamente (50). E importante o acompanhamento

anual com inicio a partir dos 10 anos ou, talvez, até antes (29, 35, 71).

2.4.6 Complicagbes Hepatobiliares

O sequestro hepatico caracteriza-se por dor no quadrante superior direito,
hepatomegalia, queda no hematdcrito, reticulocitose e alteracdo das enzimas
hepéticas (97). A colelitiase é consequéncia da hemdlise crénica e a elevada e
constante excrec¢ao de bilirrubina resulta na formacéo de calculos biliares. A colecistite
aguda deve ser tratada com hidratacdo, antibiéticos e medidas de suporte. O

tratamento para colelitiase sintomatica é a colecistectomia (5).

2.4.7 Complicacbes Osteoarticulares

Osteoporose e osteopenia como consequéncia da hiperplasia da medula
0ssea podem predispor a fraturas e acarretar deformidades 6sseas. Os episédios de
obstrugéo vascular 6ssea podem resultar em necrose avascular de cabeca de fémur

ou umero (29, 50).

2.5 Mortalidade

A doenca falciforme determina elevada morbidade e mortalidade,
principalmente nos primeiros 5 anos de vida (39, 40, 98-100). Entretanto, a
mortalidade das criangas com doenca falciforme nos primeiros 10 anos de vida tem
diminuido (47, 48, 58, 101, 102). Observa-se que, ao longo dos anos, as causas de
morte relacionadas a complicagfes agudas estdo sendo substituidas por causas

relacionadas a complicacdes crbénicas (81).
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Varios estudos mostram a maior incidéncia dos ébitos e menor sobrevida
entre pacientes com anemia falciforme (39-43, 60). Em relacdo as principais causas
de 6bitos, varios autores relatam infeccdes e sequestro esplénico agudo como os
principais determinantes dos 6bitos em criancas (39, 41, 99, 103). Outros autores
destacam a STA como importante causa de 6bito entre adultos jovens (41, 104, 105).

No Brasil, ALVES (1996) (106) analisou a totalidade dos oObitos registrados
pelo Sistema de Informacédo de Mortalidade (SIM) entre 1979 e 1995 e concluiu que
78,6% dos Obitos relacionados a DF ocorreram até os 29 anos, e que 37,5%
concentraram-se em menores de 9 anos. Avaliando os Obitos de 1996 a 2000,
observa-se que a concentracao de Obitos até os 29 anos foi um pouco menor (65,9%),
mas ainda elevada, e a mortalidade até os 9 anos foi de 23% (23).

Estudo retrospectivo em Luanda, Angola, com a finalidade de identificar
fatores progndésticos associados a mortalidade em 493 criancas e adolescentes com
DF, idade abaixo de 15 anos, hospitalizados no periodo de janeiro de 1997 e
dezembro de 2002 revelou taxa de mortalidade de 12,9% (64 casos) e infeccdes
bacterianas como causa mais comum de morte, ocorrendo em 26 casos (40,1%). A
idade de inicio dos sinais e sintomas da DF, histéria de transfusédo, internagcbes
prévias, acompanhamento ambulatorial e area de residéncia foram alguns dos fatores
preditivos relacionados com a mortalidade durante a internagdo. Os pacientes que
residiam fora da capital e em comunidades rurais tiveram 3 vezes mais probabilidade
de morrer durante a internacdo, provavelmente devido a fatores socioeconémicos e
falta de acesso a cuidados médicos (107).

Estudo transversal realizado no Rio de Janeiro, Brasil, durante o periodo
de 2000 a 2004, com pacientes com DF acima dos 12 anos mostrou taxa de
mortalidade de 15,4% e mediana de idade ao Obito de 20,3 anos. Houve proporcao
mais elevada de morte em pacientes hospitalizados com infecgdo bacteriana (36).

FERNANDES et al (2010) (43) caracterizaram 78 0bitos de criangas com
DF triadas pelo PTN-MG no periodo de marco/1998 a fevereiro/2005. Destes, 63
ocorreram em criangas com genotipo SS, 12 em criancas com genétipo SC e trés em
criancas com genotipo S/R+ talassemia. Cinquenta e seis criancgas (71,8%) morreram
antes dos 2 anos de idade; 59 morreram em hospitais e 18 no domicilio ou transito.
Causas de 0bito pelo atestado (n = 78): 38,5% infec¢cdo; 16,6% sequestro esplénico

agudo; 9% outras causas; 15,4% sem assisténcia médica e 20,5% indeterminada.
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Concluiram que as probabilidades de sobrevida aos 5 anos para criangas SS, SC e
SB + talassemia foram: 89,4; 97,7 e 94,7%, respectivamente.

Recente estudo comparou a mortalidade estimada até os 5 anos de idade
entre dois grupos de criangas triadas com DF em Minas Gerais, Brasil. O grupo de
criancas nascidas entre 2009 e 2011 apresentou mortalidade estimada até 5 anos
menor que a do grupo de criangcas nascidas entre 1999 e 2001, porém sem
significancia estatistica. O baixo nivel socioeconémico e cultural das familias, as
dificuldades de acesso a assisténcia, 0 pequeno intervalo de tempo entre o inicio dos
sintomas e o 6bito, as dificuldades dos profissionais de salde em reconhecer e tratar
0s eventos agudos graves da doenca e o baixo indice de desenvolvimento dos
municipios de pequeno porte do estado podem ter contribuido para que a reducéo da
mortalidade tenha sido abaixo do esperado (108).

Estudo na Carolina do Norte, EUA, analisou adultos com DF com idade
acima de 18 anos atendidos entre janeiro de 2000 e abril de 2005 e revelou que a
causa mais comum de morte foram os distlirbios cardiacos seguidos pelo AVC,
faléncia de mudltiplos 6rgaos, insuficiéncia hepatica e renal. Com o0s avancos
preventivos e terapéuticos, complicacdes agudas como a infec¢éo ja ndo constituiam
a principal causa de morte nesse grupo etario. Embora a HU possa reduzir
complicagbes agudas, danos crbnicos aos 6rgdos podem nao ser reversiveis e
continuam prevalentes nos adultos (81).

As taxas de mortalidade diminuiram significativamente nas ultimas quatro
décadas, refletindo-se em sobrevida mais prolongada de pessoas com DF. Essa
tendéncia pode ser atribuida ao diagnéstico precoce, tratamento profilatico e medidas
preventivas (109).

O seguimento ambulatorial, logo ap6s uma hospitalizacdo por crise
falciforme, esta associado a taxas mais baixas de reinternacfes. Sua prevencédo tem
sido alcancada com a educacdo continua do paciente e cuidador antes da alta
hospitalar. O planejamento pds-alta enfatiza 0 acompanhamento precoce evitando a

hospitalizacdo subsequente e melhorando a qualidade do cuidado (110).

2.6 Aspectos Importantes do Cuidado

A implementacdo da triagem neonatal para doenca falciforme tem sido

considerada o maior fator para a diminuicdo da morbidade e mortalidade entre as
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criangcas com a doenca. O diagndstico precoce através da triagem neonatal
possibilitou o reconhecimento da doenca como um importante problema de saude
publica e evidenciou a necessidade de desenvolver programas de atenc¢do integral ao
paciente (38, 111-113).0 aconselhamento genético de pais de criangas com doenca
falciforme deve inicialmente abordar as questbes do diagnéstico e da prevencédo
secundéaria e, num segundo momento, o0 tipo de heranca, a probabilidade de
recorréncia da doenca em uma proxima gestacao e as opcdes reprodutivas (38).

A doenca falciforme requer cuidados abrangentes e especializados no
acompanhamento dos pacientes. A equipe ideal é formada comumente por um
hematologista pediatrico trabalhando com a ajuda de uma equipe multidisciplinar que
inclui pediatras, clinicos, enfermeiros, psicologos, assistentes sociais, odont6logos e
pedagogos. Os pacientes podem ser acompanhados no dia-a-dia pelo pediatra da
atencado basica e periodicamente por hematologista, para uma avaliacdo mais
detalhada e abrangente.

Apés o diagnodstico pela triagem neonatal, essa equipe de profissionais
deve iniciar e coordenar o acompanhamento médico e psicossocial do paciente e sua
familia, além das atividades educativas e orientacdo genética. Outros especialistas
podem ser necessarios para o acompanhamento de complicacdes especificas (55).

Atualmente, os protocolos de tratamento e os métodos diagnésticos vém
incorporando novos medicamentos e tecnologia para reduzir a morbidade e aumentar
a sobrevida das pessoas acometidas. Entretanto, os avan¢os tecnologicos nao
correspondem a um atendimento de qualidade acessivel a todos os individuos com a
doenca (57). A avaliagcédo inadequada no atendimento de urgéncia e a consequente
falha no tratamento representa uma importante causa evitavel de mortalidade (114,
115). Para garantir acesso ao tratamento a todas as pessoas acometidas € necessario
gue haja politicas publicas especificas para esta doenca, que garantam um
atendimento integral e coordenado, conforme recomendado pela Organizacao
Mundial de Saude (116).

Dada a configuracdo demografica e racial do pais e o reconhecimento de
gue a DF deveria ser alvo de politicas publicas de salude que pudessem minimizar 0s
impactos da morbidade e mortalidade na populacéo afetada, o governo federal
empenhou-se em politicas nacionais educativas criando, em 1996, o Programa
Nacional de Anemia Falciforme, com o objetivo de promover a qualidade de vida das

pessoas com DF, por meio de atendimento em saude especializado e acdes
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educativas (117, 118). Outras portarias tém sido publicadas com o objetivo de instituir
inovacdes tecnoldgicas no SUS para o diagnéstico e tratamento bem como organizar
a atencao (119-121).

A falta de conhecimento de médicos e enfermeiros no manejo do paciente
com DF é reconhecido na literatura por varios autores (43, 122, 123). Alguns autores
enfatizam que a capacitagdo visando ao conhecimento sobre a doenca falciforme,
doenca cronica de grande impacto para o paciente e familia deveria ser prontamente
implementado em muitos servicos de atencdo a saude (44, 65, 124). Mesmo em
paises onde a prevaléncia da DF nao € alta, alguns autores sugerem a necessidade
de capacitacdo dos profissionais da atencéo priméria (125). A criacdo de vinculo dos
pacientes e seus familiares com a equipe de saude é primordial para facilitar a
compreensao sobre a doencga, promover o autocuidado, antecipar situacdes de riscos
e evitar complicagbes que necessitem de admisséo hospitalar (12, 68).

Os resultados de pequenos estudos observacionais da aplicacdo das
orientacdes por familiares participantes de programas educativos para doenca
falciforme sugerem que essas atividades ajudam a reduzir a mortalidade por
sequestro esplénico e infeccdo. O desenvolvimento do autocuidado pode permitir a
aquisicao do habito e contribuir para a transformacao do individuo (6). O envolvimento
da familia é fundamental, considerando suas necessidades especificas individuais
(126).

Deve-se também considerar que a populacdo negra, grupo étnico
principalmente acometido pela DF, estd na base da piramide social e apresenta 0s
piores indicadores educacionais e econbmicos. Os niveis socioecondmico e
educacional influenciam diretamente na evolucédo da doenca e seu prognostico. Esses
fatores contribuem, significativamente, para o mau prognadstico de vida das pessoas
com DF (127). Aléem de pertencerem as camadas desfavorecidas economicamente,
ainda sao submetidos aos efeitos do racismo institucional ainda téo cristalizado na
nossa sociedade (71). As manifestacdes do racismo nas instituicbes séo verificadas
por meio de normas, praticas e comportamentos discriminatorios naturalizados no
cotidiano de trabalho resultantes da ignorancia, da falta de atencéo, do preconceito
ou de estereotipos racistas. Em qualquer situacao, o racismo institucional restringe o
acesso das pessoas, de grupos raciais ou étnicos discriminados aos beneficios

gerados pelo Estado e pelas instituicbes/ organiza¢des que o representam (128). Isso
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leva & maior vulnerabilidade e risco mais elevado de intercorréncias que podem ser
fatais ou causas de sequelas graves (6).

E importante que os profissionais de saide tenham amplo conhecimento
da histéria e do ambiente em que esses pacientes vivem e trabalham para que se
estabelecam condutas de monitoramento e auxilio social adequadas (3). E urgente a
necessidade de um processo continuado de explicitacdo e destituicdo do racismo;
bem como da elaboracao e aplicacao de instrumentos legais e sociais de represséao e

reparacao as acoes de racismo onde quer que se instalem.

2.7 Admissdes hospitalares

A revisdo da producéo cientifica sobre a utilizacao de servicos hospitalares
por adultos e criangas com doenca falciforme foi realizada com a busca de artigos nas
seguintes bases bibliograficas: MEDLINE, SCIELO e peridédicos CAPES. As principais
palavras-chave utilizadas e seus equivalentes em inglés foram: doenca falciforme
(sickle cell disease OR anemia), admissao hospitalar (hospital admission) e internacéo
hospitalar (hospitalization). Analisaram-se 34 artigos publicados entre 1981 a fevereiro
2015, que abrangiam pesquisas realizadas em varios paises. Nao houve nenhuma
restricdo quanto ao desenho do estudo.

Apesar da maioria dos problemas de salude das pessoas com doenca
falciforme poder ser cuidada ambulatorialmente e em servigos de atencao primaria, a
principal caracteristica da doenca, a crise vaso-oclusiva, determina episodios de dor
intensa e aguda, sendo responsavel por repetidas admissées hospitalares (129). As
crises vaso-oclusivas séo, portanto, a causa mais comum de morbidade na doenca
falciforme (40). Elas representam a causa mais comum de hospitalizacdo na DF (130,
131), com tempo de permanéncia variando entre 4 e 11 dias (131, 132).

No Brasil, Loureiro & Rozenfeld (2005) (13) estudaram 9.349 pacientes com
doenca falciforme admitidos em hospitais na Bahia, Rio de Janeiro e Sdo Paulo, entre
2000 e 2002. Os dados foram obtidos do Sistema de Informacéao Hospitalar (SIH) da
base de dados do Sistema Unico de Saude (SUS) e foi utilizada a Classificagéo
Internacional de Doencgas — versdo 10 (CID 10). Os campos de diagnéstico primario
ou secundario preenchidos com os codigos D 57.0 (doenca falciforme com crise), D
57.1 (doenca falciforme sem crise), D 57.2 (dupla heterozigose) e D 57.8 (outros

transtornos falciformes) foram incluidos. Dos 9.349 pacientes, 610 eram da Bahia,
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2.799 do Rio de Janeiro e 5.940 de S&o Paulo. A doenca falciforme representou
0,03%, 0,12% e 0,10 % de todas as internacdes do SUS na Bahia, Rio de Janeiro e
Sao Paulo, respectivamente, excluidas as internacdes obstétricas. A mais frequente
via de admissao nos trés estados se deu a partir de servigos de emergéncia. A maioria
das internacdes ocorreu em pacientes com idade até 19 anos (70%). Em todos os trés
estados, os procedimentos mais informados foram anemia hemolitica congénita ou
adquirida no adulto e anemia hemolitica congénita ou adquirida na infancia. A
letalidade, aferida no Sistema de Informacao de Mortalidade (SIM), foi maior do que a
baseada nos registros do Sistema de Informacao Hospitalar (SIH).

CARROLL et al (2009) (133) estudaram durante 5 anos as admissoes
hospitalares de 122 pacientes, nos EUA, com pelo menos 6 meses de adesdo ao
servico de acompanhamento ambulatorial e com pelo menos uma hospitalizacéo por
crise Aalgica. Alta taxa de internagcdo foi definida como 4 ou mais admissfes
hospitalares/paciente /ano. Foram observados 75 pacientes com baixa taxa e 47 com
alta taxa de internacédo. Nao houve diferenca significativa entre a média de idade (23
anos) e sexo (35% masculino) entre os dois grupos. Sindrome toracica aguda,
pneumonia, septicemia e necrose asseéptica foram complicagbes significativamente
mais frequentes no grupo com alta taxa de internagcdo. O grupo de pacientes com
maior taxa de internagdo também apresentava maior comparecimento as consultas
médicas com generalistas e hematologistas.

ALJUBURI et al. (2012) (134) estudaram todas as internacdes na
Inglaterra com o registro da anemia falciforme, com crise (CID10-D57.0) ou sem crise
(CID10-D57.1), como diagnéstico primario, no periodo de fevereiro de 2001 a outubro
de 2009. Os dados foram obtidos da base de dados nacional das admissfes
hospitalares. Constatou-se elevagcdo da taxa total de internacdes hospitalares por
100.000 habitantes de 21,2 por 100.000 em 2001 para 33,5 por 100.000 em 2009,
representando um aumento superior a 50% ao longo do periodo estudado. O aumento
mais expressivo da taxa de internagéo ocorreu entre os homens de 40 a 49 anos, para
0S guais a taxa aumentou de 7,6 para 26,8 por 100.000 ao longo do periodo. Em
Londres, ocorreram 74,9% de todas as admissdes. Crise algica foi responsavel por
50,3% de todas as admissdes e 0 grupo etario de 20 a 29 anos teve a frequéncia mais
elevada em comparacdo aos demais grupos etarios. Os diagnosticos secundario e
terciario mais frequentes foram eventos respiratorios, pneumonia, asma e outros

eventos vaso-oclusivos, como acidente vascular cerebral e sequelas. Varios fatores
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poderiam explicar o aumento da taxa de internagdo por doenca falciforme, tais como
0 crescimento da populacdo de risco, migracao populacional proveniente de paises
com alta incidéncia da doenca, triagem neonatal ampliando o diagndstico da doenca
e implantacéo de ac¢des de cuidados e prevencao que elevaram a expectativa de vida
da populacéo acometida.

Em estudo realizado em hospital de Londres entre setembro de 1984 e
setembro de 1985, foram analisadas 161 internacdes de 63 pacientes (42 Hb SS)
adultos e pediatricos, totalizando 1.572 dias de hospitalizacédo (8 dias por admissao
ou 25 dias por paciente). Crises vaso-oclusivas foram responséaveis por 91% das
admissbes (142 crises algicas e 5 acidentes cerebrovasculares). Ocorreram 11
internacdes devido a infeccdes e trés ndo relacionadas a DF. Dos 93 episodios de dor
localizada no tronco, 24 evoluiram com crise de sequestracao visceral. Dois pacientes
evoluiram para 6bito: um bebé com 1 ano e 6 meses com sequestro esplénico e um
jovem de 19 anos com vaso-oclusdo mesentérica (135). Outro estudo anterior,
também realizado em Londres, mostrou dados semelhantes, com predominio das
admissdes entre pacientes homozigotos e com a crise vaso-oclusiva figurando como
a principal causa de internacao (136).

Estudo de coorte retrospectivo, realizado entre 2000 e 2006, comparou 35
ciancas texanas admitidas com crise algica no formato hospital-dia, definido como dois
dias consecutivos de tratamento intensivo para dor com analgésicos e hidratacéo
endovenosa e suporte terapéutico domiciliar a noite com analgésicos e hidratacao via
oral, com outro grupo de 35 criangas admitidas para internacdo hospitalar tradicional.
Os pacientes incluidos no estudo tinham o diagnéstico de Hb SS (59), Hb SC (7), Hb
Sp* talassemia (2) e Hb SB° talassemia (2), com distribuicdo semelhante entre os dois
grupos. Também néo havia diferenca aparente entre a intensidade da crise de dor
entre os dois grupos. No grupo do hospital-dia, houve 6% de retorno apos 48 horas
da alta e no grupo de admisséao hospitalar, nenhuma readmissao poés-alta. A admissao
no formato de hospital-dia reduziu o tempo de permanéncia total em 39% quando
comparado ao formato tradicional, apdés ajustamento do modelo multivariado para
outros fatores significativos, como o tipo de DF, o escore de dor a admissao e a idade
do paciente. (137)

BALLAS & LUSARDI (2005) (138) estudaram 182 pacientes adultos com
Hb SS, entre janeiro de 1998 e dezembro de 2002. Desses, 136 foram hospitalizados

nesse periodo. A gravidade da crise algica foi avaliada verbalmente por meio de
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escala na qual zero significava nenhuma dor e dez, a pior dor possivel. Ocorreram
1.540 admissbes hospitalares no periodo e a permanéncia média foi de 7,6 dias. A
principal causa de internacdo foi a crise algica (94,6%). Homens foram mais
frequentemente admitidos devido a crises algicas (56,5%) do que mulheres, porém o
tempo de permanéncia no hospital foi maior entre elas. Quanto ao numero de
admissbes hospitalares, ndo houve diferenca entre 0os géneros. Cento e uma
internacdes (6,6%) estavam associadas a sindrome toracica aguda. Cerca de 50%
das readmissbes ocorreram no primeiro més apds a alta e cerca de 16% até uma
semana apos a alta (138).

AKAR & ADEKILE (2008) (139) analisaram todos os pacientes admitidos
com doenca falciforme no hospital da Universidade do Kuwait, no periodo de 1995 a
2004. Cinquenta criancas e adolescentes com idade entre 10 meses e 14,8 anos
(média 8,7 + 2,8 anos) tiveram 351 interna¢gfes ao longo dos dez anos do estudo,
representando 0,6% de todas as internacdes pediatricas no periodo. A distribuicao
guanto ao genotipo foi Hb SS (18 pacientes), Hb SB° talassemia (28) e Hb SD (4). As
causas mais comuns de internacdo foram crise vaso-oclusiva (63%), sequestro
esplénico agudo (9%), crise hemolitica (8%), sindrome toracica aguda (6%),
transfuséo (4%), febre (2,8%) e infeccdo de vias aéreas superiores (2,8%). Acidente
vascular cerebral foi observado em apenas um paciente, assim como a osteomielite
por Salmonella. N&o ocorreram 6bitos no periodo do estudo.

O estudo do padréo de utilizacao dos servicos de saude por 142 pacientes
com DF vinculados havia pelo menos trés anos ao programa de cuidados do Thomas
Jefferson University Hospital, na Philadelphia, apontou que noventa e sete pacientes
tinham Hb SS (68,3%), 65% eram mulheres e a média de idade foi de 37,6 anos.
Todos os 15 pacientes com mais de 50 anos eram mulheres. Em cinco anos de estudo
(1997 a 2001), ocorreram 4.874 visitas ao servico de emergéncia, sendo que 1.607
(33%) resultaram em internacdes hospitalares. Para a populagdo estudada, as médias
de consultas, visitas ao servico de emergéncia e internacbes foram de,
respectivamente, 4,1; 7,1 e 2,7 eventos por paciente-ano. Pacientes com Hb SS
tiveram utilizagdo mais frequente dos servicos de emergéncia e internacdes. Mulheres
tiveram menores taxas de internagdo e visitas aos servigcos de emergéncia e maior
utilizacdo de consultas regulares (140).

Estudo prospectivo realizado no estado de Sergipe, Brasil, avaliou 168

pessoas com doenca falciforme SS e idade variando entre 12 semanas e 26 anos
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(média da idade de 16 anos) durante 12 meses, entre 2007 e 2008, quanto as
admissodes hospitalares no Hospital da Universidade Federal. Foram identificadas 134
internacdes entre 81 pacientes (média de 1,65 internacdes por paciente). Ocorreram
0,8 internacdes/paciente-ano. Crise algica (49,2%) foi a principal causa das
internacdes, seguida pela STA (37,3%) (141). A STA foi relacionada como causa de
22% das admissfes de criangas com DF (142) e outros estudos mostram indices
ainda mais elevados (40, 143).

Estudo das admiss6es na Unidade de Terapia Intensiva Pediatrica (UTIP)
do King’s College Hospital, entre janeiro de 2000 e dezembro de 2008, mostrou 49
admissodes de 46 pacientes com DF, com média de idade de 7,6 anos (4 meses a 15
anos). Das 3 criancas que faleceram, duas foram admitidas em parada
cardiorrespiratoria. As principais causas de internacdo foram a Sindrome Toracica
Aguda (43%) e o Acidente Vascular Cerebral (24%). Treze pacientes (28%) foram
admitidos diretamente dos servicos de emergéncia para a UTIP, mas a maioria foi
admitida apés pelo menos 24 horas de internacdo hospitalar. A mediana de
permanéncia na UTIP foi de 1 dia (1 a 18 dias) e a média de permanéncia hospitalar
apos alta da UTIP foi de 4 dias (144).

Outro estudo retrospectivo, também no King’'s College Hospital, entre
janeiro de 2000 e dezembro de 2007, identificou 46 admissGes na Unidade de
Cuidados Criticos de 38 pacientes com DF e idade maior ou igual a 16 anos. As
causas mais comuns de internacao foram sindrome toracica aguda (30%), faléncia de
multiplos o6rgdos (17%) e pos-operatério de cirurgia eletiva (15%). A taxa de
mortalidade desse grupo foi de 19,6% e a mortalidade geral durante 0 mesmo periodo
e na mesma instituicao foi de 17,6%. A taxa de readmissédo foi de 16% no periodo,
mas ndo se associou a risco adicional de 6bito (145).

Estudo de 138 admissdes de 119 pacientes com doenca falciforme e idade
superior 16 anos, em unidade de tratamento intensivo de um hospital universitario na
Franca, no periodo de janeiro de 2004 a agosto de 2010, revelou que 119 pacientes
(86%) eram homozigotos (Hb SS), a média da idade era 26 anos e ndo havia diferenca
entre 0os géneros. A principal complicacdo associada a doenca falciforme foi a
sindrome torécica aguda (66%) e a maioria dos pacientes (67%) relatou pelo menos
uma internagao no ano anterior (146).

Estudo realizado com 331 criancas com Hb SS (n= 231) ou Hb S/R°

talassemia (n= 10), cadastradas na clinica de referéncia em doenca falciforme no
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King’s College Hospital, em Londres, no periodo de janeiro de 2008 a dezembro de
2009 revelou que a maioria das criancas (209) nao tinha sido internada nenhuma vez
no periodo do estudo. De um total de 256 internacfes no periodo estudado, sessenta
e cinco criangas (19,6%) tiveram uma internacgéo, 30 (9,1%) foram internadas duas
vezes e 27 (8,2%) tiveram trés ou mais admissdes hospitalares. A média do niumero
de internagdes por paciente-ano foi de 0,43 e a média de idade a internacéo foi de 7,9
anos. A mediana do tempo de permanéncia hospitalar foi de 4 dias. Crise algica e
infeccao foram as principais causas de admissoes hospitalares. Infeccao e problemas
neuroldgicos foram responsaveis pelas internaces mais longas. Em 17,6 % das
internacdes, os pacientes estavam em uso de hidroxiureia (147). Em comparac¢do com
estudo similar publicado em 1981, houve significativa reducdo das taxas de admissao
hospitalar entre os dois estudos, com queda de 111 admissfes/paciente-ano entre
1960 e 1979 para 41 admissfes/paciente-ano em 2008 e 2009. Essa queda
provavelmente se deveu aos avancgos relacionados ao manejo da dor e uso de
hidroxiureia, bem como a possibilidade de realizacdo ambulatorial de transfusées
eletivas (136).

Em estudo de base populacional nos EUA foram pesquisadas as
admissOes hospitalares de adolescentes (13 a 17 anos) e jovens adultos (18 a 21
anos) com doenca falciforme, no periodo de 2000 a 2009. Pelo registro do Codigo
Internacional de Doencas - versdao 9 no diagnostico principal ou secundario, foram
identificadas 25.371 internacdes de 4.247 pacientes com doenca falciforme (18.299
de adolescentes e 7.072 de adultos jovens) com meédia de trés internagfes por
paciente. Aproximadamente 92% dos adultos jovens internados ja haviam sido
internados quando adolescentes. A média de admissfes/paciente-ano foi maior em
adultos jovens (0,6) em comparacdo com os adolescentes (0,2). O tempo médio de
permanéncia hospitalar (4 dias) foi igual em ambos os grupos, mas adultos jovens se
associaram a interna¢des com custos mais elevados. Crise algica foi a principal causa
de internacdo (78%), sendo mais comum entre os adultos jovens. Os Obitos
corresponderam a 0,2 % das internacdes e ndo houve diferencas entre os dois grupos
(148).

Em estudo multicéntrico retrospectivo realizado em 33 hospitais pediatricos
dos Estados Unidos da América, SOBOTA et al (2012) (149) avaliaram 12.104
internacdes por crise vaso-oclusiva, no periodo de julho de 2006 a dezembro de 2008.

Identificaram-se 4.762 pacientes com idade inferior a 18 anos, que totalizaram as



48

12.104 admissdes. A taxa de readmissao hospitalar no periodo de 30 dias foi de 17%.
Pacientes com idade mais elevada, aqueles em uso de esteroide e os admitidos com
crise algica sem outras complicacbes tiveram maior probabilidade de serem
readmitidos. Em outro estudo multicéntrico, os autores observaram taxa total de
readmissao hospitalar de 33,4%, com taxas menores entre criangas, sendo de 12,8%
em criancas de 1 a 9 anos e de 23,4% em criancas de 10 a 17 anos (150). A taxa de
readmissao hospitalar em 30 dias tem sido considerada um marcador da qualidade
do cuidado (151).

Estudo de coorte foi realizado no periodo de 2000 a 2002, com pacientes
internados em hospitais na area de Nova York por problemas agudos, por mais de
trés vezes no periodo do estudo. Foram selecionados pacientes com 18 anos ou mais
apresentando doencas cronicas ja conhecidas. O objetivo do estudo foi avaliar o nivel
de fragmentagdo do cuidado hospitalar definido como alto no caso de trés
atendimentos em trés hospitais diferentes, moderado no caso de trés atendimentos
em dois hospitais e baixo no caso de trés atendimentos em um Unico hospital. Essa
proporcdo foi aplicada também para os casos com numero mais elevado de
internacdes. A doenca falciforme (n=865) representou 1,6 por cento do total da
amostra que considerava diagndsticos primérios (n= 53.031), sendo que nesse grupo
a alta fragmentacéo foi observada em 3% dos casos e a baixa, em 80% dos casos.
Mesmo considerando o grupo com a doenca falciforme indicada como diagndéstico
primario ou secundario, o nivel de fragmentacdo baixo foi predominante (75,9%),
indicando que nesse estudo houve preferéncia pela utilizagdo de um mesmo servi¢o
por ocasiao dos atendimentos a eventos agudos (152).

Foi realizado estudo de coorte retrospectivo para avaliacdo das
readmissdes hospitalares, com revisdo de todas as internacdes de criancas com
doenca falciforme ao longo de um ano (outubro de 2005 a outubro de 2006) no St.
Louis Children Hospitals. Foram definidos dois grupos: 30 criangas que tiveram
readmissao hospitalar em até 30 dias apos a alta da primeira internacdo no periodo
estudado e 70 criancas que ndo tiveram readmissao hospitalar. Para ambos os grupos
a média de idade foi de cerca de 10 anos, 47% eram homens, 83% tinham Hb SS, a
média da hemoglobina basal era de 8,3 g/dL e a saturacao de oxigénio em ar ambiente
era de 97%. As causas mais comuns na primeira internagdo foram crises algicas,
sindrome toracica aguda e febre/ infeccdo, em ambos 0s grupos. Quanto a presenca

de comorbidades, asma estava presente em 70% das criancas readmitidas e em 44%
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das criangas sem readmissé&o, assim como o acidente vascular cerebral, presente em
20% das criancas do primeiro grupo e em 11% nas do segundo grupo. Os dois fatores
de risco mais importantes para readmisséo hospitalar foram auséncia na consulta de
retorno no servico de referéncia em doenca falciforme nos 30 dias apds a alta e a
gravidade da doencga, definida como trés ou mais internagbes nos 12 meses
anteriores. Considerou-se que a readmissdo hospitalar nos 30 dias seguintes a alta €
indicador da qualidade do cuidado para criancas com doenca falciforme (153).

Outro estudo, realizado no Rio de Janeiro, identificou os fatores associados
as readmissdes hospitalares de pacientes com doenca falciforme em hospital
universitario no periodo de 2000 a 2004. Setenta e um pacientes, compreendendo 223
internacdes por eventos agudos relacionados a DF, foram selecionados com base no
registro D57 (transtornos falciformes) da Classificacdo Internacional das Doencas —
versdo 10 (CID 10) nos prontuérios. No periodo do estudo, das 223 hospitalizacdes,
196 (88%) foram readmissdes para tratamento de eventos agudos, a média de idade
foi de 20 anos (13-53), a maioria dos pacientes (85,9%) foi admitida mais de cinco
vezes no periodo do estudo, a média de admissdes foi de 2 (1-20), 80,3 % tinha o
genotipo Hb SS e as causas mais frequentes foram crise vaso-oclusiva (73%), seguida
por infeccdo bacteriana (28,7%) e sindrome toracica aguda (7,6%) (154).

Estudo realizado no St Jude Hospital mostrou reducdo na taxa de
internacdo entre pacientes com 18 anos ou menos que residiam a uma distancia maior
gue 35 milhas do hospital quando comparados com o grupo que residia em distancia
menor que 35 milhas. O centro de referéncia para DF do hospital abrange um raio de
150 milhas a partir de Memphis. Os autores concluiram que a maior distancia entre a
residéncia e o hospital ou centro de referéncia est4 associada a menores taxas de
internacdo e consultas ambulatoriais, mesmo considerando a politica de
ressarcimento dos custos com o transporte (155).

Estudo inglés de base populacional mostrou maior taxa de readmisséo e
mortalidade hospitalar entre o grupo de pacientes proveniente de areas
socioeconomicamente carentes em comparacdo com O grupo proveniente de areas
menos carentes, sugerindo a interferéncia de comorbidades e dificuldades de acesso
ao cuidado no historico de admiss@es hospitalares dos pacientes mais pobres (156).

Estudo prospectivo realizado na india com 85 criancas com idade inferior
ou igual a 5 anos, totalizando 181 internacées em um periodo de 2 anos, evidenciou

eventos agudos febris como a principal causa de internacédo (31%), seguido por
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anemia grave (30%), crises algicas (20%), dactilite (11%) e sequestro esplénico (4%)
(157).

Estudo interessante feito na cidade de Washington (USA) demonstrou que
contagem mais elevada de reticulécitos observada no periodo entre 60 dias e 180 dias
de vida foi associada a taxas mais elevadas de internagc&o nos primeiros trés anos de
vida, além de elevagédo do niumero de manifestac¢des clinicas mais graves (158).

As internacdes hospitalares em criancas (< 18 anos) com DF associadas a
transfusdo foram analisadas por estudo de base populacional nos EUA ao longo de
13 anos (1997 a 2009). O total de internagbes aumentou de 31.364 em 2000 para
39.903 em 2009. Em 1997 as transfusdes foram realizadas em 14,2% das internacdes
relacionadas a DF e em 2009 foram realizadas transfusbes em 28,8% das
internacdes. Criancas com idade de 4 anos ou menos receberam 20% de todas as
transfusGes. Houve aumento das transfusdes associadas as internacfes por crise
vaso-oclusiva no periodo estudado o que pode ser explicado pela maior gravidade da
doenca nas criancas que sao internadas por crise algica (159).

Segundo Latinovic (160), o aumento da taxa de internacdes pediatricas
relacionadas a DF na Inglaterra relatadas por estudo por ele comentado (134, 156)
ndo deve ser explicada unicamente pelo provavel aumento da populacdo de maior
risco para a doenca (imigrantes), pois as taxas de diagndstico pela triagem neonatal
haviam se mantido estaveis ao longo do periodo. Os autores enfatizam que as
deficiéncias na qualidade e no acesso aos cuidados primarios incluindo a educacéao
dos familiares poderiam melhor explicar as maiores taxas de multiplas admissdes e
readmissdo relacionadas as areas de procedéncia da populagdo imigrada (160).
Recente estudo mostrou o impacto da instituicio de um programa de cuidado
ambulatorial intensivo na reducdo da utilizacdo dos servicos de emergéncia e
admissdes hospitalares por pacientes adultos com histérico de alta utilizacdo desses
servicos (161). Outros estudos mostram a reducdo das taxas de readmissdes
hospitalares relacionadas a retomada precoce do acompanhamento ambulatorial pos
alta (110).

Estudo realizado com os registros das internacfes pediatricas (menores de
18 anos) em ampla base de dados americana, no periodo de 1997 a 2009 mostrou
reducdo do tempo de permanéncia hospitalar para tratamento de crises algicas em
todos os agrupamentos etarios, sendo que a reducédo foi mais significativa entre os

adolescentes (de 5,69 para 4,76 dias). O uso mais amplo da hidroxiureia e das
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transfusdes, além dos programas de incentivo ao cuidado ambulatorial as pessoas
com DF poderiam justificar a reducéo na duracéo da hospitalizacao ao longo dos anos
(162).

Na Austrdlia, estudo retrospectivo de 535 admissdes hospitalares de 37
criancas (menores de 18 anos) ao longo de 10,5 anos evidenciou média de idade a
internagdo de 8,5+4,8 anos. Quanto aos gendtipos, 28 pacientes tinham HbSS, 1
HbSC e 8 SB talassemia. As admissbdes foram nao planejadas em 264 casos (via
servico de emergéncia em 258 casos e 6 por via direta) e 271 foram planejadas (91,9%
dos casos para transfuséo). O tempo médio de permanéncia foi de 3,2+2,6 dias e 0s
diagnosticos mais frequentes para as internacdes nao planejadas foram crise vaso-
oclusiva (70,8%), infec¢cBes (12,1%) e anemia aguda (9,8%) (163). Foram estudadas
as admissodes hospitalares pediatricas (menores de 18 anos) motivadas por acidente
vascular cerebral (AVC) antes e apds a publicacdo do STOP Trial em 1998. O estudo
retrospectivo analisou as internagdes por AVC (CID-9) no periodo de 1993 a 2009 em
duas bases de dados nacionais. Foram identificadas 2.024 internacdes por AVC no
periodo. A taxa de incidéncia anual média de hospitalizacdes por AVC diminuiu 45%
(de 0,51 por 100 paciente-anos de 1993 a 1998 para 0,26 por 100 paciente-anos de
1999 a 2009) e o tempo de permanéncia também mostrou reducéo de 45% (164).

Na Jamaica, a andlise das internacfes de 105 pacientes admitidos no
hospital no periodo de janeiro a dezembro de 2010 e acompanhados por 5 anos
mostrou idade média a internacéo de 32,5 anos (12 -66 anos), 59% mulheres e 84%
com gendtipo HbSS. As principais causas de admissdo foram crises algicas, STA,
anemia grave, sepse, sequestracdo hepética e insuficiéncia cardiaca e renal. As
principais intervencdes foram: analgesia (74%), administracao de antibiéticos (55%) e
transfusao (20,9). Ocorreram 40 Obitos (38%) e 189 reinternacdes (165).

Um estudo saudita demonstrou as repercussoées psicoldgicas das multiplas
internacdes para a crianga e para a familia. Foram selecionados 2 grupos: 35 criangas
com DF com idade entre 18 meses e 5 anos e historia de internagées multiplas e um
grupo controle com 35 criangas saudaveis com a mesma faixa etaria. As criangcas com
DF apresentaram maior incidéncia de transtornos de comportamento como
ansiedade/depressdo, somatizacdo, comportamento retraido, agressividade e
internalizagdo de sintomas. A abordagem psicolégica e social e o cuidado no manejo

da dor poderiam minimizar essas consequéncias (166).
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Estudo realizado no estado do Maranh&o analisou as admissdes
hospitalares e Obitos de criancas e adultos com DF, no periodo de 1999 a 2012. As
bases de dados consultadas foram o Sistema de Informacéo Hospitalar e o Sistema
de Informacdo de Mortalidade do SUS/Ministério da Saude. As amostras foram
selecionadas a partir do CID-10 cédigos D57.0 (doenca falciforme com crise), D57.1
(doenca falciforme sem crise), D57.2 (doenca falciforme em dupla heterozigose) e
D57.8 (outros transtornos falciformes). A fim de comparar as taxas de internacao
hospitalar e a mortalidade antes e apdés a introducdo do Programa de Triagem
Neonatal do SUS, foram analisados dois periodos: de 1999 a 2005 (pré-triagem) e
2006 a 2012 (poés-triagem). O total de pacientes foi de 128 e 840 nos periodos pré- e
pbs-triagem, respectivamente. A média de internacdes aumentou 5,82 vezes, de 315
no periodo pré-triagem para 1.832 no periodo pos-triagem. Ocorreram 47 6bitos
(média de idade ao 6bito, 10 anos) no periodo pré e 107 6bitos (média de idade ao
Obito, 16 anos) no periodo pos-triagem neonatal (44).

A doenca falciforme tem taxa de reinternacdo mais elevada do que outras
doencas crbnicas, tais como insuficiéncia cardiaca, diabetes e asma, o que pode ser
consequéncia de atendimento ambulatorial inadequado (110). A frequéncia de
internagcBes estd associada a prognostico mais reservado e risco de ébito (23, 167).
Observa-se que as internagdes se concentram em faixas etarias jovens, a maioria até
0s 29 anos, sendo de 70% até os 19 anos, 0 que revela o grande impacto social da
doenca (13). A tabela 1 resume os dados dos principais estudos sobre admissdes

hospitalares por doenca falciforme.



Tabela 1 — Estudos sobre admissdes hospitalares por doenca falciforme
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o . . Tipo de Faixa- X ~
Estudo Periddico Periodo Pais estudo etéria Populacéo Internagdes
MURTAZA et Br Med J (Clin - . Coorte
al. 1081 Res Ed) 1960 a 1979 Reino Unido retrospectiva Oal7 171 887
BROZOVIC et Br Med J (Clin ) ’ Coorte
al., 1987 Res Ed) 1984 a 1985 Reino Unido prospectiva Geral 211 161
PLATT etal, | \gngigMed | 197821988 | Estados Unidos | SO 0266 3.764 -
1994 prospectiva
BALLAS & Coort
LUSARD, AmJHematol | 199822002 | Estados Unidos | -°O€ Adultos | 182 1.540
2005 prospectiva
LOUREIRO & Rev Saude
ROZENFELD, au 2000 a 2002 Brasil Transversal Geral - 9.349
Publica
2005
EPSTEIN et | jNatiMed Assoc | 199722001 | Estados Unidos | 00" 220 142 1.607
al., 2006 retrospectiva
ZC rzugéxee et Med Care 2000 a 2002 Estados Unidos | Transversal 218 1.097 -
JAIYESIMI & Ann Trop Coorte
KASEM, 2007 Paediatr 2001 22006 Oman prospectiva talz 52 55
AKAR &
ADEKILE, Med Princ Pract 1995 a 2004 Kuwait Transversal 0al4 50 351
2008
RAPHAEL et Pediatr Blood 2000 a 2006 Estados Unidos Coorte . Criangas 70 -
al., 2008 Cancer retrospectiva
AISIKU et al., Ann Emerg Med - Estados Unidos Coorte . 216 232 -
2009 prospectiva
CARROLL et Am J Hematol 2001 a 2005 Estados Unidos Coorte . Geral 122 -
al., 2009 prospectiva
FREI-JONES Pediatr Blood 2005 a 2006 Estados Unidos Coorte ) 0a21 30 casos e 70 255
etal., 2009 Cancer retrospectiva controles
LoUREz0 e S(C Eiped 200022004 | Brasil U 13a56 | 71 223
al., 2009 Disord retrospectiva
BARTRAMEt | g/ j Haematol | 200022008 | Reino Unido Coorte 0alé 46 49
al., 2010 retrospectiva
BROUSSEAU JAMA 200522006 | Estados Unidos | SO°T€ >1 21.112 109.344
etal., 2010 retrospectiva
GARDNER €t | g jaematol | 200022007 | Reino Unido Coorte 216 38 46
al., 2010 retrospectiva
ARAUJO et | JPediatr Hematol 2007 a 2008 Brasil Coorte ] 0226 168 134
al., 2011 Oncol prospectiva
DAY etal, | JPediatr Hematol | 5448 52009 | Reino Unido Coorte 0al7 458 256
2011 Oncol retrospectiva
DICKERSON Pediatr Blood | 540042009 | Estados Unidos | €00 13a21 | - 25371
etal., 2011 Cancer retrospectiva
ALJUBURI et J Public Health : ’ Coorte
al.. 2012 (Oxf) 2001 a 2010 Reino Unido retrospectiva Geral - -
SOBOTA et | PediatrBlood | 540549008 | Estados Unidos | S0 <18 4762 12.104
al., 2012 Cancer retrospectiva
Journal of

12'532“ etal, Paediatrics and | 199922009 | Australia rceft’r‘:geecﬁva <18 37 535

Child Health p
RAPHAEL et Pediatric Blood & 1997 a 2009 Estados Unidos | Transversal <18 Base . -
al., 2013 Cancer populacional
CECCHINE et | i care Med | 200422010 | Franca Coorte 216 26casose93 | 49
al., 2014 retrospectiva controles
LIMA et al., Rev Bras -
2014 Vieriretiel) Meten 1999 a 2012 Brasil Transversal Geral - 968
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2.8 OBJETIVOS

2.8.1 Obijetivo geral

Caracterizar as admissdes hospitalares das criangas com doenca
falciforme triadas pelo Programa de Triagem Neonatal (PTN-MG) em unidades
hospitalares do SUS, em Minas Gerais, no periodo de 1 de janeiro de 1999 a 31 de
dezembro de 2012, identificadas na base de dados do SIH-DATASUS, por meio do
registro do CID10-D57 (Transtornos Falciformes) nos campos de diagnostico primério

e/ou secundario da Autorizagdo de Internacdo Hospitalar (AIH).

2.8.2 Obijetivos especificos

Determinar a frequéncia das admissdes hospitalares de criangas com
diagnésticos primario ou secundario registrados pelo CID10-D57 (Transtornos
Falciformes) ao longo do periodo de 14 anos, por grupo etario;

Determinar a frequéncia das internagcdes nos diferentes subtipos de doenca
falciforme (Hb SS ou Hb SB° talassemia, Hb SC, Hb SD-Punjab e Hb SB* talassemia);

Analisar a distribuicdo das internagdes nas diversas regides do Estado;

Verificar o tempo de permanéncia das criangcas durante as admissdes
hospitalares;

Analisar o sistema de referéncia para a internagao hospitalar, considerando
0 municipio de residéncia da crian¢ca e 0 municipio do hospital onde ela foi internada,;

Comparar a frequéncia de internacdes registradas no banco de dados do
Nupad com a registrada no banco de dados do Sistema de Informacdo Hospitalar do
Sistema Unico de Saude (SIH-SUS), extraindo-se um subconjunto de internacdes
ocorridas entre 2005 e 2012;

Verificar a frequéncia e outras caracteristicas das internacdes de criancas
com seguimento completo até dois anos de vida, comparando-se as que nasceram

em 2005 ou 2006 com aquelas nascidas em 2009 ou 2010;



65

Verificar se ha associagéo entre a frequéncia de internacdes e a adesdo ao
protocolo de acompanhamento da Fundacdo Hemominas, medida pelo
comparecimento ou auséncia as consultas agendadas, conforme registro no banco de
dados do Nucleo de Acdes e Pesquisa em Apoio Diagnéstico (Nupad) da Faculdade

de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais.
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2.9 METODOS

2.9.1 Delineamento

Realizou-se estudo retrospectivo, transversal, descritivo e analitico das
admissdes hospitalares das criancas triadas com DF pelo PTN-MG no periodo de
janeiro de 1999 a dezembro de 2012. Inicialmente, foram selecionadas as internacdes
com o registro do CID10-D57 processadas no periodo do estudo, ano a ano, no banco
de dados do SIH-SUS. A sequir, as criancgas triadas pelo PTN-MG foram identificadas
nesse banco do SIH-SUS, por meio do cruzamento de alguns dados, como nome da
crianca, data de nascimento e municipio de residéncia da crianca (elementos
identificadores). Outros elementos identificadores foram utilizados como o endereco e
o0 nome da mae da crianca. Reconhece-se, de pronto, a possibilidade de viés de
selecdo, pela existéncia de erros ja constatados no registro das informagdes dos
pacientes na base de dados SIH-SUS.

O estudo comparativo da frequéncia das admissdes hospitalares de
criancas nascidas no periodo de 1999-2001 com aquelas nascidas no periodo 2006-
2008, todas em observacao até a idade de quatro anos, tem o desenho de coorte
retrospectiva, pois foram seguidas de forma completa, seja considerando a base de
dados SIH-SUS ou considerando a base de dados do PTN-MG.

2.9.2 Base de dados

Foi necesséaria consulta a duas bases de dados:

2.9.3 Sistema de Informacdes Hospitalares — SIH/SUS

O Sistema de Informac6es Hospitalares do SUS é gerido pelo Ministério da
Saude, por meio da Secretaria de Assisténcia a Saude, em conjunto com as
Secretarias Estaduais de Saude e as Secretarias Municipais de Saude, sendo
processado pelo DATASUS - Departamento de Informética do SUS, da

Secretaria Executiva do Ministério da Saude. As unidades hospitalares
participantes do SUS, publicas ou particulares conveniadas, enviam as informacfes

das internacdes efetuadas por meio da AIH - Autorizacdo de Internacdo Hospitalar,
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para 0s gestores municipais (se em gestdo plena) ou estaduais (para os demais).
Estas informacgBes sao processadas no DATASUS, gerando os créditos financeiros
referentes aos servicos prestados e formando valiosa base de dados, contendo
grande parte das interna¢des hospitalares realizadas no Brasil (1,2).

O Ministério da Saude (MS) implantou o Sistema de Informacdo Hospitalar
(SIH-SUS) por meio da Portaria GM/MS n.° 896/1990. A Autorizagédo de Internacao
Hospitalar (AIH) é o instrumento de registro utilizado por todos os gestores e
prestadores de servicos (3).

Os sistemas que registram o atendimento dos pacientes internados sao: (1)
Sistema de Captacdo da Internagao/SISAIHOL: utilizado pelo estabelecimento de
saude onde ocorre o0 atendimento ao paciente para que sejam digitados os dados da
internacdo (AIH); (2) Sistema de Informacdo Hospitalar/SIH-SUS: onde sé&o
processados os registros do atendimento do paciente internado, que sao enviados ao
Ministério da Saude para compor o Banco de Dados Nacional a partir do qual sdo
disseminadas as informacdes. Esse sistema € de uso dos gestores locais para
processar a producédo de todos os estabelecimentos sob sua gestdo. Nesse sistema
séo importados os arquivos exportados do SISAIHOL por cada estabelecimento (3).

O laudo para a autorizacdo de internacado hospitalar é preenchido pelo
profissional que solicitou a internacéo e contém dados de identificacdo do paciente,
dados de anamnese, exame fisico, resultados de exames complementares e
descricédo das condicdes que justificaram a internacao, e a hipotese diagnostica inicial
e/ou o diagnaéstico definitivo (anexo 1). O laudo emitido é, entdo, avaliado pelo médico
autorizador que pode ou ndo autorizar a internagdo. A digitacdo da AlIH é feita no
SISAIHO1 pelo hospital prestador do servico. Todas as normas técnicas para
operacionalizacdo do SIH-SUS estdo contempladas no Manual Técnico Operacional
do Sistema de Informacéo Hospitalar — orienta¢des técnicas/versdo 01.2012 (3).

O SIH-SUS coleta mais de 50 variaveis relativas as internacdes (ver detalhes, mais
adiante): identificacdo e qualificacdo do paciente, procedimentos, exames e atos
médicos realizados, diagndéstico, motivo da alta, valores devidos e outras. Essas
informacBes estdo disponiveis desde janeiro de 1984, ndo sendo computadas as
internag@es efetuadas pela extinta GIH (Guia de Internacao Hospitalar). Até 1997, era
utilizada a CID 9 - 92 Revisao da Classificacdo — para descricdo da causa da
internacéo. A partir de janeiro de 1998, passou-se a utilizar a CID10 - 102 Revisdo da

Classificagdo. A Classificagédo Internacional de Doengas e Problemas Relacionados
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a Saude (também conhecida como Classificagdo Internacional de Doengas — CID10)
€ publicada pela Organizacdo Mundial de Saude (OMS) e visa padronizar a
codificacdo de doencas e outros problemas relacionados a saude. A CID10 fornece
codigos relativos a classificacdo de doencas e de uma grande variedade de sinais,
sintomas, aspectos anormais, queixas, circunstancias sociais e causas externas para
ferimentos ou doencas. A cada estado de saude é atribuida uma categoria Unica a
gual corresponde um codigo CID10. Por ndo existir uma relacao biunivoca entre a CID
9 e a CID10, néo existe uma tabela de converséo direta entre as classificagdes. Assim,
dados até 1997 s6 podem ser recuperados pela CID 9 e dados de 1998 em diante s6
podem ser recuperados pela CID10. Nos primeiros meses de implantacao da CID10
no SIH-SUS, varias unidades hospitalares ndo haviam recebido, a tempo, as
publicacdes e o treinamento necessario. Por esse motivo, foi criada uma categoria
especial, U99, cuja descri¢cdo é CID-102 revisdo ndo disponivel (3).

A CID10-D57 corresponde aos “Transtornos Falciformes” e € desdobrada
nos seguintes codigos: D57.0 anemia falciforme com crise; D57.1 anemia falciforme
sem crise; D57.2 transtornos falciformes heterozigéticos duplos; D57.3 estigma
falciforme e D57.8 outros transtornos falciformes

Sao as seguintes as variaveis obtidas na base de dados do SIH-SUS: nome
do paciente, data de nascimento, nome da mae, numero da AlH, especialidade clinica
onde foi realizada a internagéo, codigo do hospital, tipo de AIH (normal ou de longa
permanéncia), municipio de residéncia do paciente, codigo endereco postal da
residéncia, procedimento principal realizado na internacdo, data da internacéo, data
da alta do paciente, diagnostico principal que motivou a internacao CID10, diagndéstico
secundario codificado pelo CID10, municipio onde se localiza o hospital, idade do
paciente, tempo em dias da internacdo, saida (alta) com morte (sim ou n&o),
transferéncia para outro hospital, dias de Unidade de Terapia Intensiva (UTI) no més
em que se iniciou a internagéo, dias de UTI no més anterior ao da alta, dias de UTI no
més da alta, tipo de UTI utilizado, total de dias de UTI utilizados durante a internacao,
indicativo se existe homonimo para o paciente desta AlH, valor total da AIH convertido

para délares.

2.9.4 Banco de Dados do Programa de Triagem Neonatal de Minas Gerais (PTN-
MG)
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O PTN-MG foi implantado em setembro de 1993, tendo como objetivo a
identificacdo do hipotireoidismo congénito e da fenilcetondria. Em marco de 1998, foi
ampliado visando a triagem para hemoglobinopatias e, em julho de 2003, a triagem
para fibrose cistica foi implantada. Em maio de 2013, foi implantada a triagem neonatal
para hiperplasia adrenal congénita e deficiéncia de biotinidase. O Nucleo de Acdes e
Pesquisa em Apoio Diagndstico da Faculdade de Medicina da Universidade Federal
de Minas Gerais (Nupad/UFMG) foi designado, por Portaria Ministerial, como Servico
de Referéncia em Triagem Neonatal (SRTN)/Acompanhamento e Tratamento das
Doencas Congénitas e responde pela coordenacao técnica e operacional do programa
(4).

A coleta de amostras de sangue para triagem neonatal € realizada em
2.838 postos de coleta localizados, em sua maioria, nas Unidades Basicas de Saude
(UBS) de todos os municipios do Estado. As amostras de sangue dos recém-nascidos
séo coletadas, preferencialmente, entre o terceiro e o quinto dia de vida em papel-filtro
e, ap0s secagem, sdo acondicionadas em envelope contendo todos os dados de
identificacdo da crianca e transportadas, por correio ou portador, ao laboratério de
triagem neonatal do Nucleo de Acbes e Pesquisa em Apoio Diagndstico da
Universidade Federal de Minas Gerais (Nupad-UFMG), em Belo Horizonte, segundo
as normas técnicas do PTN-MG (5).

Do inicio do programa até marco de 2002, o laboratorio de
hemoglobinopatias do Nupad-UFMG utilizou, na determinacdo do perfil
hemoglobinico, exclusivamente o método de Eletroforese por Focalizagédo Isoelétrica
(IEF). A partir de marco de 2002, o laboratério passou a trabalhar também com a
técnica de Cromatografia Liquida de Alta Resolucdo (HPLC). Amostras com
resultados alterados ou suspeitos por um dos métodos passaram a ser repetidas pelo
outro para confirmacgdo. A partir de 2010, todas as amostras consideradas compativeis
com DF pela IEF sdo submetidas a exames de biologia molecular, por PCR alelo-
especifica, para detectar as mutacdes subjacentes as hemoglobinas S, C e D-Punjab,
além dos alelos selvagens correspondentes a essas mutacdes. A tabela 2 mostra a
incidéncia dos diversos fendtipos/gendtipos da doenca falciforme, segundo o
Programa de Triagem Neonatal de Minas Gerais, no periodo de 1998 a 2014.
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Tabela 2 — Incidéncia dos fenétipos/genétipos da doencga falciforme, segundo o Programa de
Triagem Neonatal de Minas Gerais, no periodo de 1998 a 2014

» L Nascidos Ocorréncia do Fendtipo
Grupo | Fenotipos | Denominagao ViVOS*
% Proporgéo IC 95%
FS (inclui | Anemia ] .
SIR°tal) | falciforme 1591 0,039 1:2.568 2.448;2.701
FSC 286”96‘ da Hbl 135 |0028| 1:3.597 3.399;3.819
HbS FSD [S)g‘g”‘?a da Hbl o | 1:185.745 | 131.003;319.080
FSA (inclui |Interacao , )
SFA, SAF) | S/R*tal] 114 0,003 | 1:35.845 30.826;43.905
FS + FSC + | Doenca _ _
FSD falciforme 2.863 [0,070 1:1.427 1.376;1.482

* Total de criancas triadas: 4.086.397

§ Até o momento, foram identificadas tdo somente a Hb D-Punjab e a Hb Korle-Bu

1 O numero de criancas com esse grupo de hemoglobinopatias estd seguramente
superestimado, pois s6é a partir de 2010 vem sendo confirmado o diagndstico por técnicas
moleculares

Fonte: Nupad, 2015

As criancas com perfil hemoglobinico compativel com doenca falciforme ou
outras hemoglobinopatias sdo encaminhadas a Unidades de Referéncia da Fundacao
Hemominas, distribuidas por macrorregides em sete hemocentros localizados em
Belo Horizonte, Governador Valadares, Montes Claros, Juiz de Fora, Uberlandia,
Uberaba e Pouso Alegre; cinco Nucleos Regionais localizados em Sete Lagoas,
Diamantina, Divinopolis, Manhuacu e Patos de Minas, todas seguindo o mesmo
protocolo e vinculados ao sistema de referéncia e contrarreferéncia do programa.
Simultaneamente, a crianca deve ser acompanhada pela equipe de saude da Unidade
Basica de Saude (UBS), sendo o atendimento aos eventos agudos de
responsabilidade dos niveis de atencdo primério, secundario e terciario. A figura 8
mostra a localizacdo das unidades da Fundacdo Hemominas responséveis pelo

acompanhamento das criancas com Doenca Falciforme.



71

DIAMANTINA

MONTES CLAROS

2 = : PATOS DE MINAS ]
UBERLANDIA | i
SETE LAGOAS
i -

: v MANHUAGU

'
: Al gt DIVINOPOLIS y
| UBERABA | ’ A

JUIZ DE FORA
L POUSO ALEGRE 1
—

Figura 8 — Localizagdo das unidades ambulatoriais da Fundacdo Hemominas responsaveis
pelo acompanhamento dos pacientes com doenca falciforme. Fonte: Nupad 2010

O Setor de Monitoramento do Cuidado (SMC- Nupad) € responsavel pela
comunicacdo dos resultados alterados da triagem neonatal, solicitagdo de novas
amostras demandadas pelo laboratério, agendamento de consultas nos hemocentros,
busca ativa visando a investigacdo dos motivos de auséncia as consultas e
controle/acompanhamento do fluxo de referéncia e contrarreferéncia junto aos
ambulatérios da Fundacdo Hemominas e municipios do Estado cadastrados no
programa.

O banco de dados do PTN-MG contém todos os dados relativos as
amostras processadas na triagem neonatal. Todos os 853 municipios de MG estéo
cadastrados no programa. A cobertura € de cerca de 92% dos recém-nascidos no
Estado, pois 0 programa ndo abarca os exames feitos em laboratérios privados. A
partir do resultado alterado na triagem neonatal para doenca falciforme e do
consequente encaminhamento para acompanhamento na Fundacdo Hemominas, os

dados provenientes da contrarreferéncia de cada consulta agendada e realizada nas
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unidades ambulatoriais da Fundagcdo Hemominas também s&o langados nesse banco
de dados (anexos 2 e 3). Foram triadas, no periodo do estudo, 2.560 criangas com
DF, com média anual de 183 criancas.

As variaveis pesquisadas no banco de dados do PTN-MG foram: c6digo de
registro da crianga no PTN-MG, nome da crianga, data de nascimento, nome da mée,
endereco, perfil hemoglobinico quando da triagem neonatal ou de repeticbes
solicitadas pelo laboratério, hemocentro do acompanhamento, datas das consultas
agendadas, numero de consultas realizadas, nimero de ndo comparecimentos, data
da primeira consulta realizada, datas e causas das interna¢des informadas durante as
consultas no hemocentro, realizacdo de esplenectomia e data da mesma, data de
saida do programa, informacfes sobre o 6bito (local, data e causa). Todos esses
dados séo registrados na base de dados do PTN-MG a partir do diagnoéstico alterado
da triagem neonatal para hemoglobinopatias e do inicio do acompanhamento na
Fundacdo Hemominas. A cada consulta realizada nos hemocentros, uma ficha de
contrarreferéncia é encaminhada ao Nupad, via fax ou correio, com as informacdes
sobre o comparecimento ou hdo da crianca a consulta além dos dados da anamnese,
exame clinico e condutas. De 1998 a 2004, a ficha de contrarreferéncia continha
basicamente os dados sobre o comparecimento ou ndo da criangca a consulta,
diagnostico e condutas relacionadas ao protocolo da Fundagdo Hemominas. Em
2005, essa ficha foi ampliada, incluindo o registro das internacdes, informadas por
pacientes e familiares, relacionadas as principais intercorréncias agudas da DF (crise
algica, infeccdo e sequestro esplénico), além dos dados clinicos e demandas
assistenciais dos pacientes. Essas informag0es séo, entédo, digitadas e alimentam a

base de dados consultada.
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2.9.5 Coleta de dados

A relacdo das criancas triadas com doenca falciforme pelo PTN-MG no
periodo de 1999 a 2012, bem como as variaveis relacionadas ao perfil hemoglobinico,
dados da adesdo ao acompanhamento no hemocentro, mortalidade e admissodes
hospitalares registradas nas fichas de contrarreferéncia inseridas no sistema foram
extraidas do banco de dados do PTN-MG. A pesquisa das variaveis referentes as
internagdes hospitalares foi realizada na base de dados do Sistema de Informagdes
Hospitalares (SIH-SUS), respeitando os trdmites burocraticos, legais e éticos
necessarios. O anonimato dos pacientes foi preservado apos a selecdo das
internacdes que foram identificadas, ndo havendo qualquer item identificador nas
analises realizadas.

O processo para se obter a liberacdo dos dados do SIH-SUS contendo a
identificacdo dos usuéarios demandou inimeros contatos, procedimentos e envio de
documentacédo para os setores responsaveis pela gestao da informacao no Ministério
da Saude. A figura 9 mostra as etapas mais importantes percorridas para a liberacéo
dos dados do SIH-SUS. Os documentos envolvidos nesse processo encontram-se nos

anexos 4 e 5.
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Data do Tipo de .
Contato Setor do MS Contato Motivo Resposta
Coordenagéo Encaminhamento da demanda
Geral de Solicitacso dos dados do para o Departamento de
03/09/2012 Sangue e E-malil & Atencao Especializada (DAE-
. SIH-SUS
Hemoderiva- MS)
dos
Departamento
de Atencao E-mail/ Encaminhamento da Proposta da pesquisa recebida
31/10/12 L ) : o
Especializada telefone proposta da pesquisa e encaminhada para avaliagdo
(DAE-MS)
Departamento Solicitacso d
de Atencéo . olicitacao de Providenciamos documento
13/11/12 L E-mail detalhamento dos dados -
Especializada do SIH-SUS solicitados solicitado
(DAE-MS) Ici
Departamento inic%a;?;gl;saane?gﬁa%Zs
02/01/2013 de At.en.gao E-mail sobre as variaveis, Informagqes recepldas pelo MS
Especializada d e encaminhadas internamente
(DAE-MS) recorte da amostra e
periodo do estudo
Departamento Encaminhamento do Documento recebido
04/03/2013 de Atencao . Demanda encaminhada para
s E-mail parecer do departamento .
Especializada de Pediatria da UFMG setor de tecnologia da
(DAE-MS) informacgé&o
Nucleo de Orientagdes sobre Modelos de oficios
. = encaminhados pelo MS
Tecnologia da . documentos exigidos por - .
11/03/2013 ~ E-mail . ? ~ preenchidos pelo pesquisador e
Informacgéo do Portaria para a liberacao d d
DAHU dos dados ocumentos anexados
encaminhados ao MS
Orientacao para envio de
Nucleo de novo oficio ou carta . . - .
Tecnologia da . solicitando a cesséo de Prowdenm_amos o oficio que foi
08/11/2013 ~ E-mail : encaminhado ao MS em
Informagé&o do dados ao Gabinete da 25/11/13
DAHU Secretaria de Atencdo a
saude (SAS-MS)
Resposta do MS
Departamento informando sobre a Pensamos em tentar novo
de A ~ E-mail / impossibilidade de X AS 2 d
30/01/2014 | _U€ Atencao -mal liberacso dos dados por | Processolunto a Secretaria de
Especializada correio . ~ Estado da Saude de Minas
conterem informacgdes de X
(DAE-MS) : e Gerais
identificacdo das
pessoas
. ~ Solicitagéo de informacdes
Discusséo da proposta b o
da pesquisa com foco na SODTe Variaveis a sem
Novo contato - < pesquisadas no SIH-DATASUS
informacgé&o que os :
com a acientes a serem Encaminhamento da demanda
10/03/2014 | Secretaria de | Pessoalmente pacie para o Departamento de
= pesquisados no SIH- = o x
Atencéo a ” Regulagéo, Avaliagéo e
i DATASUS ja foram -
Saude- MS . M Controle de Sistemas
identificados com DF . P
Secretaria de Atencéo a Saude
pelo PTN-MG _MS
Coordenador-
S?s?ér?r:;sOZe Outras informagdes
14/03/2014 | Informaco — E-mail sobre os dgdos e forma DATASUS prowdenmara 0s
SAS-MS e de _receblmento dos dados solicitados
L arquivos do DATASUS
com técnico
do DATASUS
20/05/2015 DATASUS E-mail Envio _dps dados Copia dos dados para o banco
solicitados da pesquisa
Envio dos dados Codpia dos dados para o banco
27/11/2015 | DATASUS E-malil complementares P P Eisa
(17/11/2015) pesq

Figura 9 — Etapas percorridas para a liberagéo dos dados do SIH-DATASUS
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Foram incluidas no estudo todas as criancas nascidas entre janeiro de 1999

e dezembro de 2012, triadas pelo PTN-MG com doenga falciforme e que figuraram na
base de dados do SIH-DATASUS, com o registro do CID10-D57 (Transtornos
Falciformes) como causa primaria e/ou secundéria da internacdo, no periodo de
janeiro de 1999 a dezembro de 2012.

Foram excluidas do presente estudo as criancas que nao iniciaram o

acompanhamento no PTN-MG (ou seja, ndo realizaram nenhuma consulta no

programa). A figura 10 mostra as etapas seguidas para a selecdo da amostra do

estudo.
Criangas internadas nascidas
entre 01/01/1999 e 31/12/2012
(n=1.230)
3.368 internacdes
|
Crian¢as com registro na Criancas nao localizadas no
triagem do PTN-MG registro da triagem do PTN-MG
(n=1.038) (n=192)
3.071 internagdes (91,2%) 297 internacdes (8,8%)
Criangas com doenga Criangas com outros
falciforme diagndsticos
(n=970) (n=68)
2994 internacdes (88,9%) 77 internacdes (2,3% )
Criancas acompanhadas pelo Criancas sem consultas
Nupad registradas no PTN-MG
(n=969) (n=1)

2991 internacées (88,8% )

3 internagdes (0,1%)

Figura 10 — Selecdo da amostra do estudo a partir das criangas triadas com doenca falciforme
pelo PTN-MG e cujas admissdes hospitalares constavam do Banco de Dados do SIH/SUS
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2.9.7 Processamento e analise dos dados

Foi construido um banco de dados especifico para essa pesquisa a partir
das informacdes obtidas da base de dados do SIH-DATASUS e do Nupad.

Tabelas de frequéncia foram construidas para apresentar os dados
nosologicos. Associacdo entre varidveis nominais foi testada com o qui-quadrado ou
teste exato de Fisher. A comparacdo entre as médias de variaveis continuas com
distribuicdo normal foi realizada por meio da andlise de variancia e teste post-hoc de
Bonferroni, no caso de mais de dois grupos envolvidos. As médias de variaveis com
distribuicdo ndo-gaussiana foram comparadas com o teste T, adotando os valores
estatisticos correspondentes a variancia homo- ou heterocedastica, conforme o valor
do teste de Levene fosse superior ou inferior a P=0,05, respectivamente. Para todos
os testes foi admitida a probabilidade de erro alfa menor ou igual a 0,05. O programa

SPSS 20.0 foi utilizado para a andlise estatistica dos dados.

2.9.8 Consideracdes éticas

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica da Universidade Federal de
Minas Gerais (anexo 6) e pelo Departamento de Pediatria da UFMG (anexo 7). Houve
dispensa, pelo Comité de Etica, de assinatura do termo de consentimento livre e
esclarecido por parte das criancas e respectivas familias. O Ministério da Saude
autorizou, apos as devidas justificativas, o fornecimento dos dados pelo SIH-
DATASUS.
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2.10 RESULTADOS

2.10.1 Artigo 1: Internacdes de criancas com doenca falciforme no Sistema Unico de
Saude no estado de Minas Gerais — Brasil [submetido ao Jornal de Pediatria
em 4 de abril de 2016]
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Resumo

Foram analisadas as internacées hospitalares no Sistema Unico de Saude
(SUS) de criangcas com doenca falciforme (DF) triadas pelo Programa de Triagem
Neonatal em Minas Gerais, entre 1999 e 2012. Métodos: Estudo retrospectivo
utilizando a base de dados do Sistema de Informacéo Hospitalar do DATASUS. Foram
identificadas as internaces com o cédigo D57 (CID10) nos campos de diagnéstico
primario ou secundario nas Autorizacdes de Internacdo Hospitalar do SUS estadual.
Identificaram-se 969 criancas que haviam sido triadas naquele periodo, totalizando
2.991 internacdes. Resultados: 73,2% das criangas tinham Hb SS/SR°talassemia e
48% eram meninas. A média de idade foi de 4,3+3,16 anos, a do numero de
internacdes, 3,1+3,3 e a do tempo de permanéncia, 5+3,92 dias. As readmissdes
hospitalares ocorreram em 16,7% das criangas; 10% das internagfes se associaram
a readmissao em até 30 dias pés-alta; 33% das readmissdes ocorreram em até 7 dias
pés-alta. Ocorreram 41 oObitos, 95% em ambiente hospitalar. O diagndstico secundario
nao foi registrado em 96% das internacdes, impossibilitando conhecer o motivo da
internacdo. Em 62% dos casos, as internagdes ocorreram no municipio de residéncia
da crianca. O total de internac¢des de criancas até 14 anos com DF em relacdo ao total
das internacdes pediatricas aumentou trés vezes comparando-se 1999 com 2012.
Conclusdes: Constatou-se elevada demanda por cuidados hospitalares em criancas
com DF, cujo aumento relativo entre 1999 e 2012 sugere incremento da “visibilidade”
da doenca. O conhecimento das caracteristicas dessas internacdes pode contribuir

no planejamento do cuidado na rede assistencial do SUS.

Palavras-chave: doenca falciforme, admissdes hospitalares, epidemiologia, Sistema

Unico de Saude, triagem neonatal, Brasil
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Introducéo

A doenca falciforme (DF) € desordem genética de grande importancia
clinica e epidemiolégica, cuja etiologia basica é a heranca do gene da globina beta S,
em homozigose ou combinado com outro alelo mutante que interaja de forma
patolégica com a hemoblobina S. Segundo publicagdes da Organizacao Mundial de
Saude (OMS), acredita-se que, mundialmente, 270 milhdes de pessoas (7% da
populacdo mundial) carregam genes que determinam a presenca de hemoglobinas
(Hb) anormais (1-3). No Brasil, estima-se a prevaléncia de 25.000 a 30.000 pessoas
com doenca falciforme e a incidéncia de 3.500 novos casos a cada ano (4). Em Minas
Gerais (MG), a incidéncia do traco falciforme € de 3,3% e a da doenca falciforme € de,
aproximadamente, 1:1.400 recém-nascidos triados, tendo como base o Programa de
Triagem Neonatal (PTN-MG), que implantou a triagem para hemoglobinopatias em
marco de 1998 (5).

As manifestacgdes clinicas da doenca ocorrem a partir dos trés meses de
idade e estendem-se durante toda a vida, com acentuada variacdo de gravidade entre
os individuos acometidos. Podem ser agrupadas de acordo com dois eventos
fisiopatoldgicos béasicos: a vaso-ocluséo e a hemdlise cronica (6-8). Eventos clinicos
como crises algicas (9), infeccbes bacterianas, sindrome toracica aguda e
complicagBes crdnicas levam a varias admissdes hospitalares e morbidade elevada.
Apesar da maioria dos problemas de saude das pessoas com doenca falciforme poder
ser cuidada em servicos de atencao primaria, alguns eventos agudos, entre eles crises
vaso-oclusivas intensas, exigem repetidas admissdes hospitalares (10).

Ha poucas referéncias bibliograficas nacionais sobre aspectos
epidemiolégicos das admissdes hospitalares por doenca falciforme. O objetivo deste
estudo foi analisar as internacGes hospitalares de criancas com doenca falciforme
triadas pelo Programa Estadual de Triagem Neonatal, em unidades hospitalares do
Sistema Unico de Salde (SUS), em Minas Gerais, baseando-se em informacdes

contidas na base de dados do Sistema de Informacdes Hospitalares (SIH) do SUS.

Métodos

O estudo retrospectivo incluiu todas as criangas triadas com DF pelo

Programa de Triagem Neonatal de Minas Gerais (PTN-MG) nascidas entre janeiro de
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1999 e dezembro de 2012 identificadas no banco de dados das internagcdes
hospitalares do SIH-SUS relativos a Minas Gerais, no mesmo periodo.

O banco de dados do PTN-MG contém todos os dados relativos as
amostras processadas na triagem neonatal. Todos os 853 municipios de MG estéo
cadastrados no programa. A cobertura € de cerca de 92% dos recém-nascidos no
Estado; o restante é triado por laboratoérios privados. Entre 1999 e 2012, o PTN-MG
realizou a triagem de 3.590.315 criancas. Destas, 2.560 foram positivas para doenca
falciforme e encaminhadas para acompanhamento nos hemocentros da Fundacéo
Hemominas.

O SIH-SUS é gerido pelo Ministério da Saude e processado pelo DATASUS
- Departamento de Informatica do SUS. As unidades hospitalares do SUS enviam as
informacdes das internacdes efetuadas por meio da AlH - Autorizacdo de Internacéo
Hospitalar. Estas informacdes (cerca de 50 variaveis) sao processadas no DATASUS,
gerando os créditos financeiros referentes aos servi¢os prestados e formando valiosa
base de dados, contendo grande parte das internacdes hospitalares realizadas no
Brasil.

Os dados das internacdes relacionadas ao grupo de morbidade de codigo
D57 (Transtornos Falciformes) do Cédigo Internacional de Doencas, versao 10 (CID
10) registrados nos campos de diagndéstico primario e/ou secundario da guia de
Autorizacado de Internacdo Hospitalar (AlH), no periodo do estudo, foram obtidos a
partir de solicitacdo formalizada ao Ministério da Saude do Brasil, garantindo-se o
sigilo e anonimato dos pacientes. Para a identificagdo das criangas triadas no SIH
foram cruzados os dados como nome, data de nascimento, municipio de moradia e
nome da mae, contidos também no banco de dados do PTN-MG. Foram incluidas
todas as criangcas com codigos D57.0 (anemia falciforme com crise), D57.1 (doenca
falciforme sem crise), D57.2 (transtornos heterozigéticos duplos) ou D57.8 (outros
transtornos falciformes) nos campos de diagndstico primario ou secundario. Foram
excluidos do banco de dados do SIH os pacientes com data de nascimento fora do
periodo do estudo, aqueles que ndo constavam no banco de dados do PTN-MG com
o diagnostico de DF a triagem e aqueles com o codigo D57.3 (estigma falciforme). Os
dados relacionados ao genoétipo e aos Obitos foram extraidos do banco de dados do
PTN-MG.

As variaveis analisadas foram sexo, idade, tempo de permanéncia,

genotipo, niumero de internagdes, readmissoes, local de residéncia, local da
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internacéo, més de internagcdo e custos hospitalares. Foi organizado um banco de
dados especifico para esta pesquisa a partir das informa¢des obtidas da base de
dados do SIH-SUS e do PTN-MG. Tabelas de frequéncia foram construidas para
apresentar os dados nosologicos. Associacdo entre variaveis nominais foi testada com
o0 qui-quadrado ou teste exato de Fisher. A comparacao entre varidveis continuas com
distribuicdo normal foi realizada por meio da andlise de variancia e teste post-hoc de
Bonferroni, no caso de mais de dois grupos envolvidos. Variaveis com distribuicao
nédo-gaussiana foram comparadas com o teste de Kruskal-Wallis. Para todos os testes
foi admitida probabilidade de erro alfa menor ou igual a 0,05.

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica da Universidade Federal de
Minas Gerais e pelo Departamento de Pediatria da UFMG, sem a necessidade de
assinatura de termo de consentimento. O Ministério da Saude autorizou, apos as

devidas justificativas, o fornecimento dos dados pelo SIH-DATASUS.

Resultados

Durante o periodo do estudo, foram processadas pelo DATASUS 9.020
internagdes com o CID10-D57 (Transtornos Falciformes) registrado como diagndstico
principal (n=8.779) ou secundario (n=241). Em 2012, as internacdes representaram
0,4% do total de internacfes assistidas pelo SUS, 2,4 vezes o percentual verificado
em 1999 (0,17%), excluindo-se as internacdes obstétricas. A Figura 1 mostra a taxa
de criangas triadas com doenca falciforme e a taxa de internacdes de pacientes com
o registro do CID10-D57 nas AlHs por 100.000 residentes no estado de Minas Gerais.

O mesmo aumento de 2,4 vezes na taxa de internacdes é observado.
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Figura 1 — Taxa de criangas triadas com doenca falciforme e taxa de internagdes com CID10-
D57 como diagnostico principal ou secundario por 100.000 pessoas residentes por ano em
Minas Gerais, no periodo de 1999 a 2012

Do total ja referido de 9.020 admissfes hospitalares em adultos e criancas,
foram selecionadas aquelas referentes a criangas nascidas entre 1 de janeiro de 1999
e 31 de dezembro de 2012. Das 3.368 internacdes que atenderam a esse critério,
3.071 (91,2%) foram realizadas por 1.038 criangas com registro no PTN-MG. Foram
excluidas 297 (8,8%) admissdes hospitalares que ocorreram em 192 crian¢cas nao
registradas no banco de dados do PTN-MG. Das 1.038 criangas registradas no banco
de dados do PTN-MG, 68 criancas, responsaveis por 77 internacdes (2,3%), possuiam
perfil de hemoglobina ao nascimento ndo compativel com doenca falciforme ("normal”,
traco falciforme ou outras hemoglobinopatias) e, portanto, foram excluidas do estudo.
Uma crianca diagnosticada pela triagem e admitida por trés vezes segundo o SIH-
SUS nao foi localizada ap6és a triagem, sendo entao, excluida da presente analise pela
falta de seguimento no PTN-MG. Assim, foi possivel obter os dados relativos ao
acompanhamento de 969 criancas, sendo selecionadas para o estudo as 2.991

internacdes (88,8%) referentes a esses pacientes (Figura 2).
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Criancas internadas nascidas

entre 01/01/1999 e 31/12/2012
(n=1.230)
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Criangas com registro na Criangas ndo localizadas no
triagem do PTN-MG registro da triagem do PTN-MG
(n=1.038) (n=192)
3.071 internagdes (91,2%) 297 internacdes (8,8%)
Criangas com doenca Criangas com outros
falciforme diagndsticos
(n=970) (n=68)
2994 internacdes (88,9%) 77 internagdes (2,3% )
Criangas acompanhadas pelo Criangas sem consultas
Nupad registradas no PTN-MG
(n=969) (n=1)
2991 internagdes (88,8% ) 3 internagdes (0,1%)

Figura 2 — Fluxograma da selecdo da amostra estudada a partir das 3.368 admissdes
hospitalares do SUS com CID10-D57 como diagndstico principal ou secundario, no periodo
de 1999 a 2012, referentes as criancas nascidas de janeiro de 1999 a dezembro de 2012

Dessas 969 criancas, 99,2% iniciaram o acompanhamento na Fundacéo
Hemominas antes de completar um ano de idade e, destas, 76% deram inicio ao
tratamento antes dos dois meses, seguindo protocolo padronizado de tratamento da
Hemominas.

A Tabela 1 mostra as caracteristicas clinicas e demograficas das 969
criangas e das 2.991 internagdes. A maioria das criancas tinha Hb SS (73,2%). Em
relacdo as admissfes hospitalares, uma porcentagem ainda maior (81,5 %)
correspondeu a criancas com Hb SS. A proporcéo entre os sexos foi semelhante. A
mediana de idade quando das admissdes hospitalares foi de 4 anos. A mediana do
namero de internaces por paciente foi de 2, com intervalo interquartil de 1 a 4
internacdes e a mediana do tempo de permanéncia hospitalar foi de 4 dias, com
intervalo interquartil de 2 a 4 dias. O cédigo D57.0 (anemia falciforme com crise) foi o

mais frequentemente registrado nas AlHs. Como referido na tabela, em 4 delas
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registrou-se erroneamente o codigo D57.3 (estigma falciforme), porém como se
tratava de criancas com doenca falciforme ao exame de triagem, essas internacoes

foram incluidas no estudo.

Tabela 1 — Caracteristicas das internagdes no SUS com o cédigo D57, no periodo de janeiro
de 1999 a dezembro de 2012, das criancas triadas com doenca falciforme, nascidas entre
janeiro de 1999 e dezembro de 2012

Internacgbes

(n=2.991) n % Pacientes (n=969) n %

Sexo

Feminino 1412 47,2% 465 48,0%

Masculino 1579 52,8% 504 52,0%
Genotipo

Hb SS ou Hb SRO tal 2438 81,5% 709 73,2%

Hb SC 484 16,2% 234 24,1%

Hb SR+ tal* 66 2,2% 25 2,6%

Hb SDPunjab* 3 0,1% 1 0,1%
Diagnadstico CID-10 D571

D57.0 2.296 76,8% - -

D57.1 572 19,1%

D57.2 4 0,1% - -

D57.3 4 0,1% - -

D57.8 115 3,8% - -

* O nimero de criangas com Hb SR* tal e Hb SDP"2® pode estar superestimado, pois 0s
métodos de biologia molecular para confirmacdo dos diagnésticos sé foram introduzidos no
PTN-MG em 2010

T D57.0, anemia falciforme com crise; D57.1, anemia falciforme sem crise; D57.2, transtornos
falciformes heterozig6ticos duplos; D57.3, estigma falciforme; D57.8, outros transtornos
falciformes

O percentual de internagdes de criangas com DF de 0 a 14 anos em relacao
ao total das internacfes pediatricas do SUS na mesma faixa etaria aumentou cerca
de trés vezes no periodo estudado, de 0,12% em 1999 para 0,37% em 2012 (Figura
3).
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Figura 3 — Percentual de internacdes de criancas de 0 a 14 anos com CID10-D57 como
diagnéstico principal ou secundario em relacao ao total de interna¢cdes de criancas de 0 a 14
anos assistidas pelo SUS no periodo de 01 de janeiro de 1999 a 31 de dezembro de 2012

Quando se comparam as admissdes hospitalares por doenca falciforme
com as admissdes hospitalares por outras doencas cronicas na faixa etaria de 0 a 14
anos, observa-se que a frequéncia de internacfes por DF ao longo do periodo
apresentou aumento progressivo sendo semelhante a frequéncia de internagcdes por
paralisia cerebral e diabete melito em 2012. Os dados de internacfes para as demais

doencas também foram obtidos do sistema de informacéo do SUS (18) (Figura 4).
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Figura 4 — Internagfes devido a doencas crbnicas na faixa etéria de 0 a 14 anos, segundo
dados do DATASUS, de 1999 a 2012

A frequéncia de internacdes hospitalares variou de uma a 30 internacdes
por paciente, com mediana de duas internacdes. A Tabela 2 mostra a distribuicdo da
frequéncia de internacdes hospitalares por paciente. Notar que 26,9% dos pacientes
com quatro ou mais internagdes foram responsaveis por 62,6% das internacdes
realizadas; 5,1% dos pacientes com dez ou mais internacdes foram responsaveis por

guase um quarto das internacdes.
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Tabela 2 — Distribuicdo da frequéncia de interna¢gfes hospitalares por paciente no periodo
de janeiro de 1999 a dezembro de 2012 (n=969)

Frequéncia Pacientes (n=969) % InternagBes (n=2.991) %
1 408 42,1 408 13,6
2 188 19,4 376 12,6
3 112 11,6 336 11,2
4-9 211 21,8 1170 39,1
10-16 41 4.2 519 17,4
> 16 9 09 182 6,1

As faixas etarias de 2 a 4 anos e de 5 a 9 anos apresentaram nao sé nimero
mais elevado de internacdes, mas também média de internacdes por paciente

igualmente mais elevada (Figura 5).

, 1200 22 23 25
0 _ =
o o
o o
£ 800 g
1,5
5 g
s 600 20
it 8
c 1,0 =
2 400 =
© @
o (]
5 200 373 465 463 0,5 =
© 130 3
o 0 00 E

0a2anos 2 a5anos 5a10 anos maior que 10 anos

Faixas etarias

Total pacientes na faixa etaria EEEEE Total internagdes na faixa etaria Média adm/pcte

Figura 5 — Namero de internacfes e de pacientes internados por faixa etaria e média de
internagBes por paciente na faixa etaria, de 1999 a 2012. Notar que um mesmo paciente pode
ter sido internado uma ou mais vezes em cada faixa etaria, em uma ou mais faixas etarias

No total, 162 pacientes (16,7%) tiveram 296 internacbes (10%) que
resultaram em readmissao hospitalar em 30 dias durante o periodo estudado. A maior
parte dos pacientes teve apenas uma readmissao (63%), 17% tiveram duas e 0s 20%
restantes de 3 a 7. Nenhuma reinternacéo resultou em oObito. O percentual de 0Obito
entre as criancas que sofreram pelo menos uma reinternacéo foi de 3,7% enquanto o

de criancas que nao sofreram reinternacéao foi de 4,3% (P=0,71).
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O intervalo médio entre as hospitalizac8es foi de 13,3 £+ 9,4 dias, sendo que
97 readmissbes (33%) ocorreram em até sete dias, 79 (27%) entre 8 e 15 dias e 120
(40%) entre 15 e 30 dias apoés a alta hospitalar. As caracteristicas das hospitalizacoes
gue resultaram ou ndo em reinternagao encontram-se na Tabela 3. As hospitalizagcbes
iniciais que resultaram em reinternagdo ocorreram em numero mais elevado em
pacientes com Hb SS/B°al (P<0,05).

Tabela 3 — Comparacédo entre caracteristicas de internagfes que resultaram, ou ndao, em
readmissao hospitalar em até 30 dias ap0s a alta hospitalar

Resultaram em N&o resultaram ~
. ~ ; ~ Raz&o de

reinternacao em reinternagao chances Valor de P

(n=296) (n=2.695)
Sexo masculino 156 (52,7%) 1.423 (52,8%) 0,99 (0,78, 1,27) 0,97
HbSS/ HbSR° 267 (90,2%) 2.171 (80,6%) 2,22 (1,5, 3,3) <0,05
Belo Horizonte 127 (42,9%) 1.173 (43,5%) 0,98 (0,77,1.24) 0,84
Idade (anos) 4,23 £3,28 4,35+ 3,15 n/a 0,55
Duracgéo da
internacao 5,07 £ 5,32 4,98 + 3,73 n/a 0,78
(dias)

n/a: ndo se aplica o teste estatistico

A média do tempo de permanéncia hospitalar foi de 5,0 £+ 3,92 dias,
variando de 0 a 63 dias. A média do tempo de permanéncia para internacdes
pediatricas por outras causas, assistidas pelo SUS e durante o periodo estudado, foi
de 5,95 dias.

A Tabela 4 mostra a distribuicdo das internacdes, conforme o tempo de
permanéncia no hospital, de acordo com o sexo, genétipo e faixa etaria. Em quase
70% das internagdes, a permanéncia foi de O a 5 dias e em apenas 0,9% dos casos,
ela foi superior a 20 dias. Nao houve diferenca significativa do tempo de permanéncia
no hospital em relacdo ao sexo. Uma maior propor¢cao de pacientes com genotipo Hb
SS/SRP talassemia realizou internacdes com o tempo de permanéncia superior a 5
dias (P= 0,009). Observa-se tendéncia de aumento do tempo de internacdo com a
idade, sendo que os pacientes com idade igual ou superior a 10 anos apresentam

maior proporcgao de internagdes com duracéo superior a 5 dias (P=0,035).

Tabela 4 - Distribuicdo das internacdes, conforme o tempo de permanéncia no hospital, de
acordo com o sexo, genatipo e faixa etaria
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Duragdo da internagao

ms * dms % dms ® ams % Towl %

Sexo

F 981 69,5 341 24,2 73 5,2 17 1,2 1412 472

M 1081 68,5 381 24,1 107 6,8 10 0,6 1.579 52,8
Gendtipo

EE SSBSO/taI 1.655 67,9 605 24,8 155 6,4 23 0,9 2.438 81,5

Hb SC 356 73,6 102 21,1 23 4,8 3 0,6 484 16,2

Hb SR* tal* 48 72,7 15 22,7 2 3,0 1,5 66 2,2

Hb SDPuniab* 3 100 0 0 0 0 0 3 0,1
Faixa etdria

Oalano 534 78,0 126 18,4 21 3,1 4 0,6 685 22,9

2 a4 anos 673 66,3 274 27,0 62 6,1 6 0,6 1.015 33,9

5a9anos 708 67,0 257 24,3 78 7,4 14 1,3 1.057 35,3

>10 anos 147 62,8 65 27,8 19 8,1 3 1,3 234 7,8
Total Geral 2.062 68,9 722 24,1 180 6,0 27 0,9 2.991 100

* O namero de criangas com Hb SR* tal e Hb SD™"# pode estar superestimado, pois os
métodos de biologia molecular para confirmacdo dos diagnésticos sé foram introduzidos no

PTN-MG em 2010

A distribuicdo das internacdes ao longo do ano foi relativamente uniforme,

nao se observando sazonalidade.

Os valores gastos com os cuidados hospitalares haviam sido registrados

em 2.444 AlHs (81,7%); nas 561 restantes, o dado era omisso. A média de custo por

internacao, considerando os sete anos em que os dados foram disponibilizados foi de
174 dolares. Considerando os periodos de 2005 a 2007 e de 2010 a 2012, o custo

médio anual por internacdo, em dodlares, foi maior no segundo periodo estudado

(Figura 6).
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Figura 6 — Custo médio anual por internagéo processada pelo SIH-SUS nos periodos de 2005
a 2007 e 2009 a 2012

De acordo com o controle exercido pelo PTN-MG, ocorreram, durante o
periodo pesquisado, 41 6bitos nas 969 criancas selecionadas para o estudo (4,2%), a
maioria (n=34) com o perfil Hb SS/SR°al. Em 95% dos casos (n=39), o 6bito teria
ocorrido em ambiente hospitalar, segundo copia dos atestados de 6bito obtido pelo
PTN-MG. Infeccdo, sindrome toracica aguda e sequestro esplénico foram as
principais causas de 0bitos, segundo os atestados. Entretanto, apenas sete Obitos
foram registrados nas AlHs com CID10-D57 nos campos de diagnostico primario e
secundario. Em um caso a data da alta hospitalar coincidia com a data do Obito
registrado no PTN-MG, apesar do 6bito nao ter sido registrado na AIH. Os outros 31
Obitos registrados como hospitalares pelo PTN-MG podem ter ocorrido em internacfes
sem o registro do CID10-D57 ou, entdo, em unidades de pronto-atendimento n&o
reconhecidas como tal pelos registros no PTN-MG.

Em 96% das AlHs ndo havia registro de outro diagndstico associado ao
cbdigo D57, o que inviabilizou o estudo das comorbidades presentes nas internacoes.
Infeccbes foram registradas em 90 das 118 AlHs que continham qualquer outro
diagnéstico além do registro do grupo D57.

As internagdes ocorreram em 149 municipios de Minas Gerais. As criancas
internadas residiam em 278 municipios, sendo que trés destes localizam-se em outros

Estados — Verdejante (PE), Trés Rios (RJ) e Novo Horizonte (BA). O municipio onde
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foi realizada a assisténcia coincidiu com o municipio de residéncia em 62,1% dos
casos. O municipio com maior nimero de internacdes (43,5%) foi a capital do Estado,
Belo Horizonte, porém 54% dos pacientes internados nado residiam na capital e dos
20% que residiam, todos receberam assisténcia nesse municipio. A maior parte (97%)
dos pacientes residentes em Contagem, Ribeirdo das Neves e Santa Luzia, cidades

localizadas na regidao metropolitana, foi assistida em Belo Horizonte (Tabela 5).

Tabela 5 - Distribuicdo das internacbes de acordo com o municipio onde ocorreu a
hospitalizac&do e o municipio de residéncia do paciente hospitalizado

Municipio de Internacgdes % InternacOes de pacientes o
hospitalizagédo (n=2.991) residentes no municipio

Belo Horizonte 1.300 435 599 20,0
Uberaba 175 59 96 3,2
Juiz de Fora 172 5,8 147 4.9
Uberlandia 163 55 147 4,9
Governador Valadares 80 2,7 40 1,3
Montes Claros 76 2,5 42 1.4
Paracatu 73 2,4 73 2,4

~ Internacdes realiz
Internacoes ernacoes realizadas

Municipio de residéncia % no municipio de %

P (n=2.991) residénciap
Belo Horizonte 599 20,0 599 100,0
Uberlandia 147 49 147 100,0
Juiz de Fora 147 4.9 147 100,0
Ribeirao Das Neves 145 4.8 0 0,0
Contagem 109 3,6 10 9,2
Uberaba 96 3,2 96 100,0
Santa Luzia 79 2,6 1 1,3
Outros 1.669 55,8

A Tabela 6 mostra a prevaléncia de doencga falciforme, taxa de
criancas residentes e a taxa de internagcdes em cada uma das 28 Unidades Regionais
de Saude (URS) de Minas Gerais. Os dados sobre a populacdo das unidades,
disponiveis no site http://www.saude.mg.gov.br (18), foram atualizados em novembro
de 2013.


http://www.saude.mg.gov.br/
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Tabela 6 — Prevaléncia de DF e taxa de individuos residentes e de interna¢gfes por Unidade
Regional de Saude (URS) de Minas Gerais

Unidade dPéeS;a:Ienma Residentes Internac¢des | Unidade g;egz;lenma Residentes Internagbes
Regional de /100.000 /100.000 Regional de /100.000 /100.000
> /100.000 > /100.000
Saude hab. hab. Saude hab. hab.
hab. hab.

Alfenas 3,7 1,09 1,09 Passos 8,6 2,03 2,03
Patos de

Barbacena 9,7 4,44 2,83 Minas 8,2 7,18 6,92

Belo 14,3 23,83 25,83 Pedra Azul 18,1 5,09 2,54

Horizonte

Coronel 10,9 12,48 11,71 Pirapora 36,6 38,08 36,64

Fabriciano

Diamantina 18,1 8,95 6,72 Ponte Nova 10,3 12,93 10,87

s Pouso

Divinépolis 9,5 9,42 7,45 Alegre 2,8 1,20 1,20

Governador , 5 11,81 12,54 SdoJodo g, 1,99 1,99

Valadares del Rei

ltabira 11,5 14,82 12,67 Sete 17,7 5,86 3,01
Lagoas

ltuiutaba 6,0 6,02 2,74 Tedfilo 24,2 16,15 13,19
Otoni

Januaria 37,4 38,41 37,19 Uba 12,2 14,68 12,90

Juiz de Fora 11,5 21,50 22,80 Uberaba 7,8 31,05 31,49

Leopoldina 9,5 2,60 2,16 Uberlandia 7,9 17,20 17,40

Manhumirim 10,2 3,09 4,41 Unai 24,0 31,58 28,15

Montes ;

Claros 20,2 10,41 11,84 Varginha 7,8 5,77 4,93

A Figura 7 compara a distribuicdo das taxas de internacdo (7A) e das

prevaléncias da doenca falciforme (7B) em criangas nas diversas URS de Minas

Gerais. Verifica-se maior taxa de internacbes nas Regides Norte e Noroeste, no

Triangulo Mineiro e nas URS de Belo Horizonte e Juiz de Fora. As menores taxas

predominam na regido sudoeste do estado. A distribuicdo da prevaléncia da doenca

falciforme é bastante semelhante. Notar, entretanto, que nas URS de Belo Horizonte,

Juiz de Fora, Uberaba e Uberlandia as taxas de internagao séo relativamente mais

elevadas quando comparadas com a prevaléncia de DF.
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Figura 7 — A. Taxa de admiss@es hospitalares por 100.000 habitantes de criancas triadas e
em acompanhamento pelo PTN-MG nas Unidades Regionais de Salde (URS) de Minas
Gerais no periodo de 1999 a 2012; B. Taxa de criangas triadas com doenca falciforme
residentes nas mesmas URS da Figura A por 100.000 habitantes (Programa Estadual de

Triagem Neonatal de Minas Gerais — 1999 a 2012)
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Comparacao das internagfes até os quatro anos de vida de 287 criancas
nascidas entre 1999 e 2001 (n=129) com as nascidas entre 2006 e 2008 (n=158)

Foram selecionadas nessa parte do estudo 696 internacdes registradas no
SIH-SUS: 247 internacdes até os 4 anos de vida foram registradas para as criancas
nascidas no primeiro periodo e 449 nas que nasceram no segundo. As 129 criancas
nascidas no periodo mais antigo ndo diferiam significativamente quanto ao sexo ou
tipo de hemoglobinopatia das 158 criancas do periodo mais recente (P=0,35 e P=0,24,
respectivamente). A proporcdo entre o numero de criangas que sofreram pelo menos
uma internacéo e o numero de criangcas com doenca falciforme triadas pelo PTN-MG
em cada um dos periodos (623 no primeiro e 509 no segundo) foi de 0,207 e 0,310,
respectivamente, resultando numa diferenca de 0,103 (IC95% 0,032 a 0,174,
P<0,0001). A diferenca é maior ainda quando sdo calculadas as proporcdes entre o
ndamero de internacées e o niumero de criancas triadas em cada um dos periodos:
0,396 e 0,882, resultando na diferenca de 0,486 (IC95% 0,438-0,533; P<1x10°).

A média de admissfBes hospitalares por crianca foi mais elevada no
segundo periodo quando comparada com a do primeiro (2,84 e 1,91, respectivamente;
P=0,001). A duracdo da hospitalizacéo, entretanto, foi semelhante nos dois grupos
(4,57 versus 4,64 dias, respectivamente; P=0,85).

Segundo registro nas 696 AlHs, trés internacfes tiveram o 6bito como
desfecho, sendo uma das criancas nascida no periodo de 1999 a 2001 e duas
nascidas de 2006 a 2008. Entretanto, em 88,2% das AlHs processadas no periodo
mais antigo ndo havia registro positivo ou negativo de 6bito (o campo correspondente
estava sem preenchimento), enquanto todas as AlHs processadas mais recentemente

continham essa informacéao.

Discusséo

Frequentes admissdes hospitalares ocasionam diminuicdo da qualidade de
vida das pessoas com DF e custos significativos para o sistema de saude. A DF
apresenta elevada morbidade ao longo da vida (11-13). A crise vaso-oclusiva € a
principal causa de admissao hospitalar em estudos nacionais e internacionais (3; 14-
17), como verificado no presente estudo. Considerando-se a faixa etaria de 0 a 14

anos, a frequéncia de admiss@es hospitalares por DF foi proxima aquela por diabetes
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mellitus e por paralisia cerebral, destacando-se a doenga entre as condigdes cronicas
gue mais determinam internacfes na faixa pediatrica (18).

A prevaléncia do genotipo SS nas admissdes hospitalares, assim como em
outros estudos, explica-se pelo curso clinico mais grave da doenca (19, 20). A média
do tempo de permanéncia de 5 dias coincide com a de outros estudos que
observaram variacdo de 4 a 11 dias para internacdes devido a crises vaso-oclusivas
(17,21,22) e é semelhante ao tempo médio de permanéncia para as internacdes
pediatricas em geral em Minas Gerais (18).

Chama a atencao que, com o passar dos anos, houve incremento muito
significativo de varios parametros relacionados a admissdes hospitalares por DF
registrados no presente estudo. Em relacéo a populacdo de adultos e criancas, notou-
se um incremento de 2,4 vezes no periodo abarcado. Se considerada apenas a faixa
etaria até 14 anos, o aumento foi da mesma ordem, chegando a 5,5 internagfes por
100 mil residentes em MG. De forma semelhante, a representatividade da doenca
falciforme frente as demais internacdes pediatricas do SUS aumentou trés vezes ao
longo do estudo. Todas as outras causas de internacdo pediatrica mantiveram-se
estaveis no mesmo periodo, exceto por leve incremento da causa “leucemia”.

Esse incremento tornou-se mais evidente ao serem comparados oS
periodos inicial e final do presente estudo. O nimero de criangas com pelo menos
uma admissao hospitalar e, mais evidentemente ainda, o0 numero total de admissdes
foram muito mais elevados no periodo mais recente em relacdo ao inicial.
Adicionalmente, a frequéncia de admissdes por crianca foi também mais elevada nos
ultimos anos.

Esse incremento absoluto e relativo poderia ser simplesmente explicado
pelo aumento da frequéncia de admissdes hospitalares por DF em detrimento de
outras causas. Nao nos parece o0 mais plausivel, entretanto. Julgamos que o
conhecimento mais amplo da doenca, tanto por parte dos familiares como pelos
profissionais de saude, proporcionada pelo inicio da triagem estadual em marco de
1998, teve como consequéncia o registro mais frequente dos codigos do grupo D57
nas AlHs. Fendmeno semelhante foi relatado recentemente no estado do Maranhéo
(23). A discrepancia causada pela “invisibilidade” da DF é igualmente evidente em
estudo que constatou ser a taxa de hospitalizagdo por DF muito mais alta em S&o
Paulo e Rio de Janeiro do que na Bahia, onde a incidéncia da doenca €,

respectivamente, cerca de cinco e duas vezes mais elevada do que nos referidos
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estados (3). Outra pista dessa “invisibilidade” da doenga é a constatagdo de que da
metade dos 193 atestados de 6bito de criancas seguidas pelo PTN-MG néo constava
o termo “falciforme” (24).

A distribuicdo regional das internacfes seguiu 0 que se esperava da
concentragéo da rede hospitalar em MG em polos regionais. Em mais da metade das
internagBes ocorridas em Belo Horizonte, as criangas residiam em outros municipios,
principalmente da regido metropolitana. De forma semelhante, mas em menor
propor¢cao, o mesmo ocorreu em Juiz de Fora, Uberaba e Uberlandia.

O custo médio por internacdo em 2012 revelado pelo presente estudo foi
de 186 ddlares, bem inferior ao custo médio de 344,6 ddlares (18) das internacdes
pediatricas em geral, condizente com o tempo de permanéncia mais curto
caracteristico da causa mais frequente de admissdo hospitalar, a crise algica. Em
estudo realizado na Nigéria, o custo médio por internacéo foi de 133 dolares (25) e,
como esperado, mais baixo do que nos Estados Unidos (26).

As limitagdes encontradas no presente estudo relacionam-se a qualidade
do registro dos dados na AIH ou, possivelmente, na transferéncia dos dados
registrados pelos profissionais de saude para a base de dados do sistema. A falha
nos registros, caracterizadas principalmente por erros na digitagéo, informacéo errada
ou dados faltantes representam as dificuldades mais proeminentes para pesquisas
em bases de dados publicas amplas. Foi necessaria ampla "varredura da base de
dados", compilando e cruzando informacdes para diminuir 0s erros e aproximar 0s
dados colhidos dos dados reais. Ainda assim, consideramos validos os estudos
epidemioldgicos amplos sobre a doenca falciforme tendo como fonte de informacéao
as bases de dados governamentais, pois a partir do manuseio dos sistemas por
diversos profissionais, com interesses diferentes, sera possivel identificar falhas e
implementar melhorias.

Intervencbes simples e cuidados basicos de saude proporcionadas por
acompanhamento mais frequente na unidade basica de saude, além daquele feito em
hemocentros e outras unidades de cuidado secundario, pronto reconhecimento dos
sinais de alerta para situacdes potencialmente graves e busca imediata de assisténcia
médica podem determinar, ao longo do tempo, menor necessidade de admisséo
hospitalar. Nesse sentido, a educagdo do paciente e sua familia e também dos
profissionais de saude tendo como foco o empoderamento do conhecimento sobre a

doenca e a corresponsabilizacdo frente ao cuidado e ao tratamento sado desafios a
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serem vencidos. Em relacdo a rede assistencial, faz-se necessério capacitar a equipe
multiprofissional e incluir a informacgéo da doenca nas fichas do sistema de informacéao
da atencéo primaria, ampliar e qualificar as portas de entrada dos servi¢os de urgéncia
para o atendimento das pessoas com doenca falciforme, incluir a doenca nos
parametros da regulacdo e classificagdo de risco, bem como instituir no ambito do
SUS a linha de cuidado integral a pessoa com DF. Espera-se que a pesquisa
epidemioldgica, ndo somente em DF, mas também de outras condi¢cdes prevalentes
ou com evolucdo mais grave na populacdo negra seja incentivada e facilitada nos
bancos de dados institucionais, respeitando todas as exigéncias éticas de sigilo e
anonimato.

Esperamos que as contribuicdes para o conhecimento sobre as admissfes
hospitalares de criangcas com doenca falciforme no estado de Minas Gerais possam
favorecer o planejamento e implementacdo de acbes que levem a reducdo da
morbimortalidade determinada pela doenca e & melhoria da qualidade de vida das

pessoas com DF.
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Resumo

Foram estudadas, retrospectivamente, as internagdes de criangas triadas
com doenca falciforme (DF) pelo Programa de Triagem Neonatal de Minas Gerais
(PTN-MG), nascidas no periodo 1999-2012. Métodos: As informacdes provieram de
duas bases de dados: PTN-MG e Sistema de Informac&o Hospitalar do Sistema Unico
de Saude (SIH-SUS). Em 2005, a ficha de contrarreferéncia do PTN-MG passou a
incluir os registros das internacdes informados por pacientes e familiares. Por isso,
extraiu-se um subconjunto de internagdes entre 2005 e 2012 para comparacao das
duas bases. Compararam-se, ainda, as criangas nascidas em 2005-2006 com as
nascidas em 2009-2010, todas seguidas por dois anos. Resultados: Registraram-se
2.678 internacdes SIH-SUS (CID10-D57) realizadas por 903 criancas de um total de
2.454 criancas em acompanhamento pelo PTN-MG entre 2005 e 2012. Em contraste,
foram informadas pelo PTN-MG 5.343 internacfes relativas a 1.505 criancas.
Comparando-se as criangas com ou sem internagdes nas duas bases de dados,
constatou-se que meninos foram internados mais frequentemente que meninas
(P=0,0005) e criancas com Hb SS/SR® mais frequentemente do que SC (P <1x10°).
A crise algica foi causa de 46% das internacg@es, as infeccdes, de 42% e 0 sequestro
esplénico, del3%. Dos 33 dbitos hospitalares informados pelo documento de 6bito,
apenas sete haviam sido registrados no SIH-SUS. Comparando-se 2005-2006 com
2009-2010, registraram-se 217 e 210 internacdes no PTN. Pelo SIH-SUS, registraram-
se 110 e 148 internagdes, respectivamente. Conclusdes: O sistema SIH-SUS néo
expressa a real situacdo das internacbes por DF. A frequéncia de internacbes

permanece elevada, apesar do funcionamento regular do PTN-MG por 14 anos.

Palavras-chave: doenca falciforme, admissfes hospitalares, triagem neonatal, Brasil
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Introducéo

A doenca falciforme (DF) é uma das desordens genéticas mais comuns no
Brasil e em outros paises do mundo (1-4). A heranca do gene da hemoglobina S (gene
BS) determina a presenca da hemoglobina variante S nas hemécias (5). Em situacdes
associadas a desoxigenacdo, ocorre a polimerizacdo da hemoglobina S alterando a
forma da hemacia e levando a fendmenos vaso-oclusivos e hemolise (6).

No Brasil, estima-se a prevaléncia de 25.000 a 30.000 pessoas com doenca
falciforme e a incidéncia de 3.500 novos casos a cada ano (2, 7, 8). Segundo os dados
do Programa de Triagem Neonatal (PTN), a incidéncia da DF no estado de Minas
Gerais € de 1: 1.400 recém-nascidos triados. O PTN abrange um pouco mais de 90%
dos recém-nascidos vivos em Minas Gerais. A partir do diagnostico, a criancga inicia
programa de acompanhamento ambulatorial nos hemocentros da Fundacéao
Hemominas localizados em varias regides do estado, todos seguindo o0 mesmo
protocolo assistencial (9, 10).

Caracterizada por complicagdes multissistémicas agudas e crbnicas, a DF
determina o uso frequente dos servigos de saude, incluindo os de cuidados primarios,
0s servigcos de emergéncia e as internagdes hospitalares (11, 12).

Para melhor compreender a utilizagcdo dos servicos hospitalares, serao
analisadas as internac¢des hospitalares das criancas triadas com doenca falciforme
pelo PTN de Minas Gerais, tendo como bases de dados das internagdes o Sistema
de Informacbes Hospitalares (SIH) do Sistema Unico de Saude e as informactes
obtidas de familiares das criancas sobre as internagcdes durante as consultas de

acompanhamento registradas no banco de dados do PTN.

Métodos

Estudo descritivo e retrospectivo foi realizado considerando, inicialmente,
todas as criancas triadas com doenca falciforme pelo Programa de Triagem Neonatal
de Minas Gerais (PTN-MG), nascidas no periodo de 01 de janeiro de 1999 a 31 de
dezembro de 2012. As informac¢bes das criangas e das admissbes hospitalares
dessas criangas, nesse mesmo periodo, foram identificadas em duas bases de dados:
(1) Banco de Dados do PTN-MG e (2) Sistema de Informacéo Hospitalar do Sistema
Unico de Saude (SIH-SUS).
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O banco de dados do PTN-MG contém todos os dados relativos as
amostras processadas na triagem neonatal. Todos os 853 municipios de MG estéo
cadastrados no programa. A cobertura é de 92% dos recém-nascidos no Estado; o
restante é triado por laboratérios privados. Entre 1999 e 2012, o PTN-MG realizou a
triagem de 3.590.315 criancas. Destas, 2.560 foram positivas para doenca falciforme
e encaminhadas para acompanhamento nos hemocentros da Fundagdo Hemominas.
Dos 2.560 recém-nascidos positivos para DF entre 1999 e 2012, 22 criancas nao
compareceram a nenhuma das consultas de acompanhamento agendadas durante o
periodo do estudo: 3 iniciaram o tratamento em 2013, 3 iniciaram o tratamento em
clinica privada, 7 mudaram-se de Minas Gerais e 9 faleceram antes da primeira
consulta. Disso resultou a casuistica potencial de 2.538 criancgas, provenientes de 470
municipios, cuja caracterizagdo quanto ao sexo, perfil hemoglobinico e hemocentro

de acompanhamento encontra-se registrada na Tabela 1.
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Tabela 1 — Caracteristicas gerais das criangas com DF em acompanhamento pelo PTN-MG

no periodo de 01 de janeiro de 1999 a 31 de dezembro de 2012

2 %
Sexo
Feminino 1.297 51,10
Masculino 1.241 48,90
Gendtipo
Hb SS ou Hb SR° tal 1.442 56,82
Hb SC 984 38,77
Hb SB* tal* 99 3,90
Hb SD** 13 0,51
Hemocentro de Referéncia
Hemominas Regional de Belo Horizonte 1.352 53,27
Hemocentro Regional de Montes Claros 432 17,02
Hemocentro Regional de Governador Valadares 235 9,26
Hemocentro Regional de Juiz de Fora 185 7,29
Hemocentro Regional de Uberlandia 87 3,43
Nucleo Regional de Sete Lagoas 69 2,72
Nucleo Regional de Patos de Minas 62 2,44
Hemocentro Regional de Uberaba 55 2,17
Nucleo Regional de Divindpolis 41 1,62
Nucleo Regional de Diamantina 15 0,59
Pronto Socorro de Ipatinga 3 0,12
Hemocentro Regional de Pouso Alegre 1 0,04
Nucleo Regional de Manhuacu 1 0,04

* O numero deve estar superestimado, pois a confirmacdo do diagndstico por biologia

molecular s6 comegou em 2010 _
** O niimero inclui SDPuMab @ Spnée-Punjab

A média de idade de inclusdo no programa foi de 1,5 meses (DP4,22),

com mediana de 1 més (intervalo interquartil de 1 a 2 meses). Verificou-se que 99%

das criancas iniciaram o tratamento antes de completar um ano de idade e que 74%

deram inicio ao tratamento antes dos dois meses.

Entre as ag¢des desenvolvidas pelo PTN-MG relacionadas ao controle do

tratamento das criancas triadas, tem-se a identificacdo das demandas clinicas e

assistenciais registradas nas fichas de contrarreferéncia das consultas realizadas nos
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hemocentros, incluindo exames, interconsultas, eventos agudos e cirurgias, incluindo
esplenectomias. No final de 2004, a ficha de contrarreferéncia foi ampliada, passando
a incluir explicitamente o registro das internacdes, informadas por pacientes e
familiares, relacionadas as principais intercorréncias agudas da DF (crise &lgica,
infeccao e sequestro esplénico). Para efeito de comparacgao das internagdes entre as
bases de dados do PTN-MG e do SIH-SUS extraiu-se o subconjunto de internagdes
ocorridas entre 01/01/2005 e 31/12/2012. Com isso, 84 das 2.538 criancas foram
excluidas do presente estudo porque o seguimento clinico delas ndo alcan¢ou o0 ano
de 2005, devido a O6bito (n=54), transferéncia de cuidados clinicos fora dos
hemocentros (n=29) ou abandono de tratamento (n=1). A analise da casuistica
englobou, portanto, 2.454 criancas.

A informacédo do o6bito de crianca acompanhada pelo PTN-MG resulta da
investigacao sistematica junto ao municipio do motivo do ndo comparecimento a
consulta agendada no hemocentro, sendo solicitado, nesse caso, o envio de cépia da
certiddo ou declaracao de 6bito, sendo as informacdes contidas nesses documentos
registradas no sistema de informacéo do programa e repassadas para o hemocentro
responsavel pelo acompanhamento da crianca.

O SIH-SUS é gerido pelo Ministério da Saude e processado pelo DATASUS
- Departamento de Informética do Sistema Unico de Sautde. As unidades hospitalares
do SUS enviam as informacBes das internacfes efetuadas por meio da AlH -
Autorizacao de Internacédo Hospitalar. Essas informacgdes (cerca de 50 variaveis) sao
processadas no DATASUS, formando ampla base de dados, contendo grande parte
das internacdes hospitalares realizadas no Brasil. Foram pesquisados os dados das
internaces relacionadas ao grupo de morbidade de cédigo D57 (Transtornos
Falciformes) do Cadigo Internacional de Doencas, verséo 10 (CID 10) registrados nos
campos de diagndstico primario e/ou secundario da guia de Autorizacao de Internagao
Hospitalar, no periodo do estudo. Para a identificacdo de crian¢gas que haviam sido
triadas pelo PTN-MG, foram cruzados os dados como nome, data de nascimento,
municipio de moradia e nome da méae.

Variaveis, como sexo, idade, perfii hemoglobinico ao nascimento,
hemocentro de referéncia para o tratamento, dados da adeséo ao acompanhamento,
Obitos e causas das internacbes hospitalares informadas, foram pesquisadas no

banco de dados do PTN-MG. Variaveis, como internacdes com o registro do CID10-
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D57 (Transtornos Falciformes), tempo de permanéncia, desfecho 6bito na internagéo
e idade na internacéo, foram pesquisadas no banco de dados do SIH-SUS.

Reconhece-se a possibilidade de vieses em ambos os casos. De um lado,
existe a necessidade de recordar o evento associado a admissdo hospitalar pelos
familiares e, também, possivel confuséo entre admissédo em ambulatérios de urgéncia,
gue nado geram AlH, e internagéo hospitalar propriamente dita, que geram AIH. Do
outro lado, existe a possibilidade de que internacdes hospitalares tenham ocorrido
sem o registro do CID 10-D57 nos campos de causa primaria ou secundaria,
impossibilitando sua identificagdo na base de dados do SIH-SUS.

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica da Universidade Federal de
Minas Gerais e pelo Departamento de Pediatria da UFMG. O Ministério da Saude
autorizou, apoOs as devidas justificativas, o fornecimento dos dados pelo SIH-
DATASUS.

Foi construido um banco de dados especifico para o presente estudo a
partir das informacgBes obtidas da base de dados do SIH-DATASUS e do Nupad.
Tabelas de frequéncia foram construidas para apresentar os dados nosoldgicos.
Associacao entre variaveis nominais foi testada com o qui-quadrado ou teste exato de
Fisher. A comparacéo entre médias de dois grupos foi feita utilizando-se o teste t ndo
pareado, adotando-se 0s valores estatisticos correspondentes a variancia homo ou
heterocedastica, confome indicado pelo teste de Levene. Para todos os testes foi
admitida a probabilidade de erro alfa menor ou igual a 0,05. O programa SPSS 20.0

foi utilizado para a analise estatistica dos dados.

Resultados

No SIH-SUS, houve registro de 2.678 internacfes realizadas por 903
pacientes de um total de 2.454 criangas em acompanhamento pelo PTN-MG no
periodo de 2005 a 2012. Em contraste, no mesmo periodo, foram informadas durante
as consultas nos hemocentros, 5.343 internacdes realizadas por 1.505 pacientes
acompanhados pelo programa. Das 949 criancas sem internac¢des referidas no PTN-
MG, 100 (10,5%) tinham registro de internacéo registradas pelo SIH-SUS. Por outro
lado, das 1551 criangas sem registro de internagdes pelo SIH-SUS, 702 (45,3%)
possuiam registro de internacdes nos formularios do PTN-MG, o que da a dimenséo

dos sub-registros nas duas bases de dados.
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A Tabela 2 compara as caracteristicas das criangas nas quais o registro de
alguma internacgéo consta apenas do banco de dados do PTN-MG versus as criangas
com registro de alguma internagcdo em ambos os sistemas. Nao houve diferenca
estatisticamente significativa no que tange ao sexo, mas a diferenca foi altamente
significativa quanto ao subtipo de hemoglobina: as criancas com Hb SS ou Hb SR°
talassemia predominaram de forma acentuada (P<1x10°) sobre as criancas SC no
grupo em que houve registro de internagdo nos dois sistemas.

Tabela 2 — Caracterizacdo das criancas com internagdes entre 2005 e 2012 registradas
apenas no PTN-MG (n=702) ou em ambos os sistemas (PTN-MG e SIH-SUS; n=803)

Apenas pelo PTN-MG Por ambas as

(n=702) bases (n=803)  valordeP

Sexo 0,84

Feminino 339 (48,3%) 393 (48,9%)

Masculino 363 (51,7%) 410 (51.1)
Genétipo <1x10°

Hb SS ou Hb SR° tal 359 (51,1%) 593 (73,8%)

Hb SC 308 (43,9%) 188 (23,4%)

Hb SR* tal* 29 (4,1%) 21 (2,6%)

Hb SD-Punjab** 6 (0,9%) 1 (0,1%)

* O numero deve estar superestimado, pois a confirmagcdo do diagnostico por biologia
molecular s6 comecou em 2010
** O namero inclui SDPunab @ Spnéac-Punjab

A Tabela 3 compara as caracteristicas das criancas em que houve registro
de internacdes em um dos dois bancos de base versus aquelas sem registro de
internagbes em nenhum dos bancos de dados. As criancas do sexo masculino
sofreram mais interna¢ées do que as do feminino (P=0,0005). As criangas com Hb
SS ou Hb SR°talassemia predominaram de forma acentuada sobre as criancas SC
no grupo em que houve registro de uma ou mais internacdes hospitalares; as criancas

SC predominaram no grupo que ndo sofreu internacdes (P <1x10°)
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Tabela 3 — Caracterizacéo das criangas com internagdes entre 2005 e 2012 registradas em
um dos sistemas (PTN-MG ou SIH-SUS; n=1.605) comparadas com as que nao sofreram
internagdo em nenhum dos sistemas (n=849)

Com internagdes Sem internagdes Valor de P
(n=1.605) (n=849)
Sexo 0,0005
Feminino 779 (48,5%) 476 (56,1%)
Masculino 826 (51,5%) 373 (43,9%)
Gendtipo <1x10®
Hb SS ou Hb SRC tal 1.019 (63,5%) 358 (42,2%)
Hb SC 527 (32,8%) 446 (52,5%)
Hb SR* tal* 52 (3,2%) 41(4,8%)
Hb SD-Punjab** 7 (0,4%) 4 (0,5%)

* O numero deve estar superestimado, pois a confirmacdo do diagndstico por biologia
molecular s6 comegou em 2010. .
** O namero inclui SDPuNab @ Spnao-Puniab,

Levando-se em conta apenas as criangas com registro de internagcdes nas
duas bases de dados (n=803), constatou-se que a média de internacfes pelo SIH-
SUS foi de 3,12 (erro padrédo da média 0,12) e a média pelo PTN-MG foi de 4,42 (erro
padrdo da média 0,13), P <1x101°. O coeficiente de correlacéo entre o nimero de

internacdes para cada crianca, segundo as duas bases, foi de apenas 0,55 (Figura 1).
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Figura 1 — Correlagéo entre o numero de internacdes registradas pelo banco de dados SIH-
SUS e pelo banco de dados do PTN-MG em 803 crian¢cas com pelo menos uma admisséo
hospitalar em ambos os bancos de dados

Entre as 5.343 admissfes hospitalares registradas no PTN-MG, a crise
algica foi a causa de 2.435 (45,6%) internacdes, as infec¢des, de 2.249 (42,1%), e 0
sequestro esplénico, de 686 (12,8%). Em 96% das AlHs n&o havia registro de outro
diagnéstico além do codigo D57, o que inviabiliza o estudo de comorbidades
presentes nas internacdes extraidas do SIH-SUS.

Consta no banco de dados do PTN-MG que 198 pacientes (8%) realizaram
esplenectomia. A data do procedimento foi registrada para 169 pacientes (85%),
sendo que 128 cirurgias (65%) foram realizadas entre 2005 e 2012. Em contrapartida,
0 procedimento constava em apenas trés das internacdes registradas no SIH-SUS no
periodo.

Obitos: segundo o banco de dados do PTN-MG, ocorreram 119 6bitos entre
as criangas acompanhadas pelo programa no periodo de 2005 a 2012. Destes, 102
Obitos (86%) ocorreram em ambiente hospitalar. Em 52% dos casos, 0s pacientes
eram do sexo masculino. A média de idade verificada para os obitos hospitalares foi
de 3,5 (DP+3,07) anos e a mediana, de 3 anos, com intervalo interquartil de 1 a 6
anos. Quanto ao perfil hemoglobinico, 81 (79,4%) criangas apresentavam perfil Hb
SS/SRO talassemia, 18 (17,7%), perfil SC e 3 (2,9%), perfil SR* talassemia. As
principais causas de Obito foram processos relacionados ao sistema respiratorio

(pneumonia, sindrome toracica aguda e insuficiéncia respiratria) em 25,5% dos
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casos, septicemia em 16,7%, sequestro esplénico em 7,8% e acidente vascular
cerebral em 7,8%. Em 11,8% dos casos a causa de 0Obito foi indeterminada.

Em contraste, apenas sete das 2.679 internacées com o registro do codigo
CID-D57 no SIH-SUS tiveram 6bito registrado como desfecho, apesar de constar no
banco de dados do PTN-MG a ocorréncia de 35 Obitos entre as criangas com
internacdes no SIH-SUS, sendo que, destes, 33 (94,3%) ocorreram em ambiente
hospitalar.

Comparacdo dos registros de acompanhamento pelo PTN-MG e das
internagdes registradas no SIH-SUS referentes a 664 criangas de 0 a 2 anos nascidas
em 2005 ou 2006 (n=336) versus 2009 ou 2010 (n=328)

Todas as criancas foram acompanhadas até o limite de dois anos de idade
para que os grupos fossem perfeitamente comparaveis. Nao foram verificadas
diferencas significativas entre os dois grupos em relacdo ao sexo (P=0,75) ou perfil
hemoglobinico (P=0,56).

As 664 criancas realizaram 4.155 consultas nos hemocentros da Fundacéo
Hemominas, correspondentes a 85,4% do total de consultas agendadas (n=4.859). A
frequéncia média nas consultas agendadas para as criancas nascidas de 2005 a 2006
foi de 84,3% (DP+0,15); ela foi de 87,4% (DP+0,15) nas nascidas em 2009 ou 2010.

Segundo o banco de dados do PTN-MG, as criangas nascidas entre 2005
e 2006 sofreram 217 internacfes, enquanto as criancas nascidas de 2009 a 2010
sofreram 210. As internacfes foram igualmente mais frequentes no segundo ano de
vida em relacdo ao primeiro (66,8% versus 69,5, nos periodos 2006-2006 e 2009-
2010, respectivamente, P=0,46).

Ja pelo DATASUS, foi processado um numero bem inferior de internacdes:
110, referentes a 51 criancas nascidas em 2005 ou 2006, e 148 internacdes referentes
a 79 criangas nascidas em 2009 ou 2010. N&o se constataram diferengas significativas
entre os dois periodos no que tange a distribuicdo por sexo ou por perfil
hemoglobinico. Também nao foram observadas diferencas significativas na duracao
média das internacgdes (4,5 vs 3,9 dias, respectivamente, P=0.19), na média de idade
na época da internacéo (13,5 vs 14,4 meses, respectivamente; P=0.15) ou na média
do nimero de internagcbes por paciente (2,2 vs 1,9 internacfes, respectivamente,
P=0,36).

Segundo o banco de dados do PTN-MG, foram realizadas 19

esplenectomias, sendo 14 procedimentos realizados em criancas nascidas em 2005
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ou 2006 e cinco, em criangas nascidas em 2009 ou 2010. No SIH-SUS, houve o
registro de duas esplenectomias em internacdes de criancas nascidas em 2005 ou
2006. Nao foram registradas esplenectomias nas internacfes de criancas nascidas
em 2009 ou 2010.

Ocorreram 18 6bitos entre os pacientes nascidos em 2005 ou 2006, 14 dos
guais ocorreram em ambiente hospitalar (78%). Ja entre os nascidos em 2009 a 2010
ocorreram 11 Obitos, dos quais 10 (91%) ocorreram em ambiente hospitalar.
Comparando-se os dois periodos, ndo houve diferengas significativas entre as
criangas quanto ao sexo (P > 0,99), perfil hemoglobinico (P > 0,99) ou idade quando
do 6bito hospitalar (11,6 vs 12,9, respectivamente, P= 0,56). Em contraste, ndo houve
registro de nenhuma internacédo com o desfecho 6bito no SIH-SUS, apesar do registro
de trés Obitos hospitalares antes dos dois anos de idade no grupo de criangas com
registro de internacdo nesse banco de dados, dois de criangas nascidas em 2005 ou

2006 e um de crianca nascida em 2009 ou 2010.

Discussao

Este estudo utilizou duas fontes de informacéo: o banco de dados do PTN-
MG, que tem cobertura de cerca de 92% dos recém-nascidos vivos em Minas Gerais
e a base oficial de dados do Sistema de Informacdes Hospitalares que armazena as
informacdes de todas as internacfes hospitalares processadas pelo DATASUS no
estado. Mesmo reconhecendo as limitagdes relacionadas a qualidade do registro dos
dados em ambos o0s casos, principalmente o sub-registro de interna¢cdes com o cédigo
D57 no SIH-SUS (45,3%) e o viés mnemobnico dos familiares quando do
preenchimento do formulario de acompanhamento do PTN-MG pelos médicos
assistentes (10%), os dados apurados refletem o panorama das internacdes de
criangas triadas com DF em Minas Gerais.

A diferenca observada no nimero total de interna¢cdes extraidas do registro
do CID10-D57 no SIH-SUS do que foi extraido das informacdes nos prontuarios do
PTN-MG evidencia omissao da informacé&o de doenca falciforme nas AlHs, o que
determina a subnotificagdo da doenca nas bases de dados oficiais. Reconhecemos,
ainda, a possibilidade, no banco de dados do PTN-MG, de engano das familias ao
relatar o periodo de tratamento em unidades de urgéncia como admisséo hospitalar,

pois nesses casos ndo sao geradas AlHs. O mais provavel, entretanto, € que
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internacdes cujos registros citaram apenas a comorbidade ou intercorréncia aguda
como causa principal da internacao (por exemplo, pneumonia) ndo foram identificadas
como relacionadas a doenca falciforme subjacente. As razbes para o sub-registro da

doenca falciforme séo variadas: seria apenas consequéncia, por exemplo, da ma
qualidade da informacao por parte dos profissionais de salde por desconsiderarem a
importancia dos dados epidemioldgicos para o entendimento dos processos em salde
ou seria 0 desconhecimento sobre a doenca o motivo mais forte para o nao registro?

E fato que a doenca falciforme ainda nio conta com a “visibilidade"
necessaria no sistema de saude, como constatado por autores maranhenses (13) ou
como se depreende da comparagdo entre a proporgdo relativa de internagdes e
incidéncia da DF na Bahia, Rio de Janeiro e Sdo Paulo (14). De qualquer forma, a
educacdo em saude sobre a doenca falciforme, ja na graduacéo dos cursos da area
de saude, com continuidade na pés-graduacéo e programas de educacao continuada,
deveria somar-se a orientagdo e capacitacao técnica para a utilizagcao dos formularios
oficiais que compdem as bases de dados governamentais em saude.

O presente estudo ainda comprovou que a subnotificacdo da DF no SIH-
SUS, em relacdo aos dados do PTN-MG, néo se restringe tdo somente ao namero
muito inferior de registro de internacées com o cédigo D57. Foi constatado que o
namero de esplenectomias registradas no SIH-SUS foi de apenas trés no periodo
entre 2005 e 2012, enquanto o PTN-MG registrou 128 criancas submetidas a
esplenectomia no mesmo periodo!! Similarmente, o nimero de Obitos hospitalares
registrados no SIH-SUS foi de apenas sete, em contraste com 33, registrados pelo
PTN-MG.

Esse fenbmeno de subnotificacdo da DF como causa mortis nos
certificados de Obito em criancas ja havia sido observado em estudos anteriores da
coorte de MG. Em quase metade dos casos, termo que remetesse ao conceito de DF
estava ausente nos certificados de 6bito. Notou-se, ainda, que houve aumento do
porcentual de documentos de 6bito que mencionavam a DF como causa mortis nos
ultimos sete anos do programa (15).

O presente estudo também acrescentou evidéncia de que a “visibilidade”
da DF tem aumentado nos ultimos anos. Quando foram comparadas as admissdes
até dois anos de idade de criancas nascidas em 2009 ou 2010, em relacdo as nascidas
em 2005 ou 2006, o SIH-SUS processou 148 e 110 internacdes, respectivamente. Ja

no banco de dados do PTN-MF, o nimero de internagcdes nos dois grupos foi
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aproximadamente igual (210 e 217, respectivamente), mas acima do registrado no
SIH-SUS, o que evidencia a permanéncia do sub-registro.

Como esperado, o presente estudo também constatou que pacientes com
gendtipo Hb SS/SRC talassemia internam-se com frequéncia muito mais elevada do
que pacientes com Hb SC (16-18), pela simples razdo de que, habitualmente, aqueles
tém curso clinico mais grave do que estes. Uma observacéo intrigante, para o qual
nao temos explicacdo satisfatéria (Tabela 3) € o predominio estatisticamente
significativo (P=0,0005) de meninos que sofreram internagdo, em contraste com o
predominio de meninas que ndo sofreram nenhuma internacéo, consideradas ambas
as bases. Nao é crivel gue meninos, em relacdo a meninas, tenham evolucéo clinica
mais grave, levando a internacdes mais frequentes. Fatores sociais desconhecidos
podem estar atuando, mas o desenho do presente estudo impede a investigacao
dessa interessante observagéo.

As crises algicas, infeccdes e sequestro esplénico foram os principais
motivos das internacfes, assim como em outros estudos (18-20). A causa das
internacdes soO foi deduzida a partir da base de dados do PTN-MG, pois, como ja
referido, os campos de diagndstico secundario nas AlHs ndo estavam preenchidos
em 96% dos registros.

Em concluséo, o sistema SIH-SUS ndo expressa o real impacto da DF
como causa de admissdes hospitalares. Existe evidéncia de que o sub-registro esta
atenuando-se nos ultimos anos, mas a “invisibilidade” da DF persiste elevada em
Minas Gerais, apesar do funcionamento regular do Programa de Triagem Neonatal ha
14 anos. As criancas com os subtipos SS/SBP talassemia internam-se com muito mais
frequéncia do que as criancas SC. Observou-se que, por motivos desconhecidos,
criancas do sexo masculino também tem frequéncia mais elevada de admissdes

hospitalares do que as do sexo feminino.
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3 CONCLUSAO

Esse estudo retrospectivo das admissdes hospitalares de criancas triadas
com doenca falciforme utilizou as principais fontes de informacdes oficiais, como o
banco de dados do Programa de Triagem Neonatal do estado de Minas Gerais e a
base de dados do Sistema de Informacdes Hospitalares do SUS. Apesar das
limitac®es relacionadas a qualidade do registro das informacdes em ambos os casos,
a utilizacdo dessas bases deve, na nossa opinidao, ser ampliada como ferramenta de
gestdo e de elaboracao de politicas de saude.

O Sistema de Informagéo Hospitalar do Sistema Unico de Satde (SIH/SUS)
tem abrangéncia nacional e se baseia nas informacf6es das Autorizacdes de
Internacéo Hospitalar (AIH), destinadas ao pagamento das interna¢cdes de hospitais
publicos e privados conveniados ao SUS. O formulario SIH-SUS ja disponibiliza varias
informagBes diagndsticas, demograficas e geogréficas para cada internacdo
hospitalar. Treinamento especifico e algumas simples instru¢des para preenchimento
do formulario eletrénico podem ser Uteis para que os dados por ele gerados tornem-
se mais confiaveis e abrangentes.

J& a base de dados do PTN-MG tem abrangéncia estadual e representa
um modelo de gestdo de informacdes para os demais estados brasileiros. O PTN-MG
armazena em sua base de dados as informacOes diagndstica, demografica,
geografica e de acompanhamento para cada consulta realizada nos hemocentros da
Fundacdo Hemominas por cada uma das criancas triadas com doenca falciforme.
Também registra todos os 6bitos ocorridos durante o acompanhamento bem como a
data e os motivos de saida do programa de acompanhamento. Nesse caso, a precisao
dos dados por ela gerados depende de treinamento e motivacao para que os médicos
assistentes da Fundacdo Hemominas preencham de forma mais completa o
formulario ja em uso.

A pesquisa, tendo como fonte de informagfes essas duas bases oficiais,
propiciou uma busca mais detalhada e criteriosa dos dados que se desejava apurar.
As caracteristicas das internacdes das criancas triadas com DF puderam ser melhor
apuradas a luz do cruzamento de informacdes de identificacdo das mesmas nas duas
bases de dados.

O estudo das admissdes hospitalares, principalmente considerando o

tempo de permanéncia, a frequéncia e as readmissdes permitiram conhecer o impacto
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determinado pela DF na vida da crianca e sua familia, favorecendo a compreenséao
das consequéncias clinicas, nutricionais, psicoldgicas, sociais, escolares e outras que
acompanham a histéria natural da doenca. Por outro lado, no ambito da assisténcia
prestada, o estudo permitiu verificar se a descentralizacdo da rede de servigos
hospitalares tem favorecido o acesso dos usuarios.

A subnotificacdo da DF, expressa em outras pesquisas em relacdo ao
registro no atestado de 6bito e, nesta, em relacéo ao registro nas AlHs, expressa-se
claramente no Sistema de Informacao de Mortalidade e no Sistema de Informacdes
Hospitalares. Apesar das evidéncias de que, ao longo do tempo, a DF tem sido
registrada com frequéncia mais elevada nesses dois sistemas, ha que se considerar
gue tal elevacdo ainda € pequena em relacdo aos dados mais realistas, revelados
pelos registros do PTN-MG.

A evidéncia da insuficiente “visibilidade” da DF no ambito da saude publica,
demonstrada pelo presente estudo, sinaliza que passados 18 anos do inicio da
triagem neonatal para DF em Minas Gerais ainda sao necessarios esforcos para
capacitacao profissional e educacdo em saude para pacientes e familiares. Do ponto
de vista governamental, os dados apontam para uma maior necessidade de
investimento em informacdo e formagdo em doenca falciforme bem como na
adequacdo dos formularios e bancos de dados oficiais para explicitarem a real
situacdo de morbimortalidade da populacdo negra, considerando-se a relevancia da

doenca falciforme nesse contexto.
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Anexo 1: Autorizacdo de Internacdo Hospitalar

- i SUS Sltoma ~ linlstério LAUDO PARA SOLICITACAO DE AUTORIZAGAO
M\ | Saide  Saude DE INTERNAGAO HOSPITALAR
——Identificacéo do Estabelecimento de Saude ~
1 - NOME DO ESTABELECIMENTO SOLICITANTE 2-CNES
3 - NOME DO ESTABELECIMENTO EXECUTANTE 4 - CNES
\ J
——Ildentificacao do Paciente
5 - NOME DO PACIENTE 6 - N° DO PRONTUARIO
7 - CARTAO NACIONAL DE SAUDE (CNS) 8- DATA DE NASCIMENTO 9- SEXO
/ Masc. 1 Fem. 3
10 - NOME DA MAE OU RESPONSAVEL 11 - TELEFONE DE CONTATO
DDD N° DO TELEFONE
12 - ENDEREGO (RUA, N°, BAIRRO)
13 - MUNICIPIO DE RESIDENCIA ‘14—000, IBGE MUNICiPIO‘ 15 - UF ‘ 16 - CEP
- JUSTIFICATIVA DA INTERNAGAO ~
17 - PRINCIPAIS SINAIS E SINTOMAS CLINICOS
18 - CONDIGOES QUE JUSTIFICAM A INTERNAGAO
19 - PRINCIPAIS RESULTADOS DE PROVAS DIAGNOSTICAS (RESULTADOS DE EXAMES REALIZADOS)
20 - DIAGNOSTICO INICIAL 21 - CID 10 PRINCIPAL ‘ 22 - CID 10 SECUNDARIO 23 - CID 10 CAUSAS ASSOCIADAS
- _/
PROCEDIMENTO SOLICITADO ~
24 - DESCRIGAO DO PROCEDIMENTO SOLICITADO 25 - CODIGO DO PROCEDIMENTO
26 - CLINICA 27 - CARATER DA INTERNAGAO 28 - DOCUMENTO 29 - N° DOCUMENTO (CNS/CPF) DO PROFISSIONAL SOLICITANTE/ASSISTENTE
( )CNS  ( )CPF ‘
30 - NOME DO PROFISSIONAL SOLICITANTE/ASSISTENTE 31 - DATA DA SOLICITAGAQ | 32-ASSINATURA E CARIMBO (N° DO REGISTRO DO CONSELHO)
/ /
/ /
/ /
N, J
,———————PREENCHER EM CASO DE CAUSAS EXTERNAS (ACIDENTES OU VIOLENCIAS)
36 - CNPJ DA SEGURADORA 37 - N° DO BILHETE 38 - SERIE
33-( ) ACIDENTE DE TRANSITO ‘ ‘
34-( ) ACIDENTE TRABALHO TIPICO 39 - CNPJ EMPRESA 40 - CNAE DA EMPRESA 41-CBOR
35-( ) ACIDENTE TRABALHO TRAJETO ‘ ‘
42- VINCULO COM A PREVIDENCIA
( )EMPREGADO ( )EMPREGADOR ( )AUTONOMO ( )DESEMPREGADO () APOSENTADO ( )NAO SEGURADO
v
AUTORIZAGAO
43 - NOME DO PROFISSIONAL AUTORIZADOR 44 - COD. ORGAO EMISSOR | 49 - N° DA AUTORIZAGAO DE INTERNAGAO HOSPITALAR
45 - DOCUMENTO 46 - N° DOCUMENTO (CNS/CPF) DO PROFISSIONAL AUTORIZADOR
( )CNS ( )CPF
47-DATA DA AUTORIZAGAO 48 - ASSINATURA E CARIMBO (N° DO REGISTRO DO CONSELHO)
. / / J

137




Anexo 2: Ficha de Contrarreferéncia da 12 Consulta

138
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Data: L /

Internagzio: Hospital:

3. Esplenectomia: (O NZo O Sim  Hospital:

Data: / /

4. InfecgBes: O Ndo O Sim

Necessitou internaggo? JSim [ONzo Hospital:

OPneumonia O Sepse O Meningite O Osteomiclite O Gastroenterite OOutras

OrientagBes: Manter 4cido félico: O Sim O Nzo
Interconsulta:

Motivo:

Uso de antibibticos: (ONzo O Sim  Qual: Duraggo: —_dias
ObservagBes:

5, Transfuso: (J Ndo O Sim Quantas?

Data: I/ Llocal Data: J— Local:

Data: L/ Local: DF 17 I S B, ). |

EXAME FISICO:  Feso: Estatura: PC: cm

Ectoscopia:

AR: ACY:

AGU: SN:

AD: COONG:

Figado: om (rebordo costal direito), cm (apéndice xiféide) Bago: cm (rebordo costal esq.)
EXAMES LABORATORIAIS: Data: ___/_/  Hb_______ gldl Hu VCM: HCM:
LG _mm3 Bt 9 M: L: Teste de Falc.:

Plaquetas: /mm3  Retic: % Hb Fetal: % (aos 2 anos), % (a0s 5 anos)
ESTUDO FAMILIAR: (Hb) Fai: Mze: IrmZos:

Realizado em: O Hemocentro ONupad (JOutro Laboratério  0BS:

Adeso a0 Protocolo:  Uso de Ac. Félico:  OSim ONzo Olrregular
Uso de Antibi6ticos: O Sim  (ONzZo Olrregular
Vacinago: O Sim ONzo O Irregular

Manter penicilinoterapia: O Sim O Nzo
Exames:

Conduta Médica: O Alta

Médico:
\KETOKNO: Patas._ .3

Hemocentro:

O Acompanhamento conforme protocolo p/ Doenga Falciforme
ORetorno p/ avaliagZo clinica de outras Hemoglobinopatias

: Municfpio:

Horério: ____:

—_Local: )
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Anexo 4: Documento solicitando ao MS a cessdo de dados para a pesquisa
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FACULDADE DE MEDICINA

UFMG

Belo Horizonte, 20 de novembro de 2013.

Ao

[lmo. Sr.

Dr. Helvécio Magalhaes Miranda Junior
Secretario de Atengdo a Salde

Secretaria de Ateng&o a Saude - SAS - MS

Senhor Secretario,

Solicitamos a cessdo dos dados necessarios & pesquisa sobre as internagdes hospitalares das criangas com
doenca falciforme, triadas pelo Programa de Triagem Neonatal de Minas Gerais, em hospitais do SUS em Minas
Gerais, no periodo de 01 de janeiro de 1999 a 31 de dezembro de 2011.

A pesquisa foi aprovada pelo Departamento de Pediatria da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de
Minas Gerais e pelo Comité de Etica / Plataforma Brasil e esta vinculada ao Programa de Pos Graduagao em
Ciéncias da Sade da Faculdade de Medicina da UFMG/ Nivel Doutorado e ao Nicleo de AgGes e Pesquisa em
Apoio Diagnéstico da Faculdade de Medicina da UFMG (Nupad/FM/UFMG).

Consideramos que os resultados da pesquisa possam ser de grande valor para o planejamento de agGes de
prevengao, promogéo e assisténcia & salide que visem & redugéo da morbimortalidade e melhoria da qualidade
de vida das pessoas com doenga falciforme.

Estamos a disposigao para quaisquer esclarecimentos.

Atenciosamente,

Ry w1 Vg w‘.‘
Prof. Marcos Borato Viana—

/gri)ejaéer/
aculdade de Medicina da UFMG

vianamb@gmail.com

Profa. Ana Paula Pinheiro Chagas Fernandes
Doutoranda

Faculdade de Medicina da UFMG
ana.chagas@nupad.medicina.ufmg.br

Universidade Federal de Minas Gerais

Ntcleo de Agbes e Pesquisa em Apoio Diagnéstico da Faculdade de Medicina da UFMG
Av. Alfredo Balena, 189 - 5° andar - Santa Efigénia - CEP: 30130-100 Belo Horizonte - Minas Gerais
Fone: (31) 3409-8900 - Fax: (31) 3409-8967 - E-mail: nupad@medicina.ufmg.br -

Site: www.nupad.medicina.ufmg.br
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Anexo 5: Termo de Responsabilidade para a solicitacao de dados do DATASUS (modelo do MS)

SECRETARIA DE ATENCAO A SAUDE
TERMO DE RESPONSABILIDADE DIANTE DA CESSAO DAS BASES DE
DADOS NOMINAIS DE SISTEMAS DE INFORMAGAO GERENCIADOS PELA
SECRETARIA DE ATENGAO A SAUDE

Pelo presente instrumento, na qualidade de responsaveis pela guarda e uso
da(s) base(s) de dados do SIH/DATASUS eu , Ana Paula Pinheiro Chagas
Fernandes, CPF 717.731.006-10, assumo as seguintes responsabilidades;

a) Utilizar esta(s) base(s) de dados Unica e exclusivamente para as finalidades
descritas ao final deste documento;

b) Guardar sigilo e zelar pela privacidade dos individuos relacionados/listados
nesta(s) base(s) de dados;

c) Nao disponibilizar, emprestar ou permitir a pessoas ou instituicbes nzo
autorizadas pela Secretaria de Atengdo a Salude do Ministério da Saude o
acesso a esta(s) base(s) de dados;

d) N&o divulgar, por qualquer meio de comunicagédo, dados ou informagées
contendo o nome dos individuos ou outras varidveis que permitam a
identificacéo do individuo e que afetem assim a confidencialidade dos dados
contidos nesta(s) base(s) de dados;

e) Nao praticar ou permitir qualquer agcdo que comprometa a integridade
desta(s) base(s) de dados;

f) Nao utilizar isoladamente as informagdes contidas nesta(s) base(s) de dados
para tomar decisdes sobre a identidade de pessoas falecidas/nascidas, para
fins de suspenséo de beneficios ou outros tipos de atos punitivos, sem a

devida certificagéo desta identidade em outras fontes.

Desta forma, a pesquisadora Ana Paula Pinheiro Chagas Fernandes assume
total responsabilidade pelas consequéncias legais pela utilizagdo indevida
desta(s) base(s) de dados, por parte de servidores desta instituicdo ou por
terceiros.

1-Sistema de Informacgao, periodo e Unidade da Federagao/Municipio.

Sistema de Informacgéao SIH/DATASUS

Periodo(ano) BASE DE DADOS DE 01/1/1999 A 31/12/2011, ENGLOBANDO
APENAS CRIANCAS COM DATA DE NASCIMENTO ENTRE 01/01/1999 A
31/12/2011

Abrangéncia (UF): MINAS GERAIS

2-Detalhamento dos dados que seréo utilizados pelo solicitante.

Os seguintes dados serdo analisados: causas que determinaram as
internagdes, tempo de permanéncia, faixa etaria com maior concentragdo de
internagdes, necessidade de transferéncia inter-hospitalar e determinantes,

transferéncia para unidades de terapia intensiva e causas, obitos hospitalares,



referéncias hospitalares regionais, distribuigdo das internacdes por regionais de
saude, frequéncia de internagdes por crianca e correlagdo com o fenétipo da

doenca falciforme.

3-Declaramos que esta(s) base(s) de dados sera(ao) utilizada(s) Unica e
exclusivamente para as seguintes finalidades:

Pesquisa vinculada ao Centro de Pés-Graduacdo da Faculdade de Medicina da
Universidade Federal de Minas Gerais/Saude da Crianga e Adolescente — nivel
doutorado — da pesquisadora Ana Paula Pinheiro Chagas Fernandes, orientada pelo
professor Marcos Borato Viana. O sigilo de identificagdo das criangas e de suas
familias serd mantido pelos pesquisadores, ndo se fazendo presente qualquer
elemento identificador nas comunicagdes escritas ou orais dos resultados da

pesquisa.

4-Descrever aspectos metodolégicos do trabalho a ser realizado com a(s)
base(s) de dados que justifique a necessidade de informacées de identificagao
individual:

METODOLOGIA:

Para este estudo, sera necessaria a pesquisa em duas bases de dados:

1. Sistema de Informagdes Hospitalares SIH/SUS: esse sistema é gerido pelo
Ministério da Saude, por meio da Secretaria de Assisténcia a Saude, em
conjunto com as Secretarias Estaduais de Saude e as Secretarias Municipais
de Saude, sendo processado pelo DATASUS - Departamento de Informatica do
SUS, da Secretaria Executiva do Ministério da Sadde. As unidades hospitalares
participantes do SUS (publicas ou particulares conveniadas) enviam as
informagdes das internacdes efetuadas através da AIH - Autorizagdo de
Internacdo Hospitalar. Estas informacdes sdo processadas no DATASUS/
SISTEMA DE INFORMAGCOES HOSPITALARES que coleta mais de 50

variaveis relativas as internagdes.

2. Banco de Dados do Programa de Triagem Neonatal de Minas Gerais: o
Nucleo de Agdes e Pesquisa em Apoio Diagnéstico da Faculdade de Medicina

da Universidade Federal de Minas Gerais (Nupad) foi designado, por Portaria
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Ministerial, como Servico de Referéncia em Triagem
Neonatal/Acompanhamento e Tratamento das Doengas Congénitas. O SRTN
responde pela coordenacéo técnica e operacional do programa (PORTARIA
386 - MINISTERIO DA SAUDE, 2001). O banco de dados do Nupad contém
todos os dados relativos as amostras processadas na triagem neonatal. Todos
os 853 municipios de MG estao cadastrados no programa, cuja cobertura € de
94% dos recém-nascidos no Estado. A partir do resultado alterado na triagem
neonatal, a crianga com DF é encaminhada para o acompanhamento nos
hemocentros da Fundagdo Hemominas e os dados provenientes da contra-
referéncia de cada consulta agendada também sZo rotineiramente langados
nesse banco de dados.Inicialmente sera realizado estudo descritivo e
transversal das internagdes a partir da pesquisa por nome, data de nascimento
e municipio de residéncia (elementos identificadores) da crianga no Sistema de
Informag6es Hospitalares (SIH/SUS). Sera feita a busca anual das internagées
a partir dos elementos de identificacéo de cada crianca ja triada com a doenga
falciforme. Outros elementos identificadores poderdo ser utilizados, caso
necessario, como o enderego e o nome da mae da crianga. Reconhece-se a
possibilidade de vieses pela possibilidade de erros no registro das informagoes
dos pacientes na base de dados pesquisada. O estudo comparativo das
causas e frequéncia das internagdes entre os periodos de 1999-2004 e 2006-
2011 tem o desenho de coorte retrospectiva, pois todas as criancas nascidas
nos dois periodos tiveram acompanhamento clinico registrado eletronicamente
pelo Setor de Controle de Tratamento (SCT) do Nupad, a partir de informagoes
colhidas nas consultas realizadas nas diversas unidades de atendimento

ambulatorial da Fundagdo Hemominas e remetidas imediatamente para o SCT.

JUSTIFICATIVA DA  NECESSIDADE DE INFORMAGOES DE
IDENTIFICACAO INDIVIDUAL:

1.A pesquisa das internagdes hospitalares associadas a doenga falciforme por
meio da busca da categoria na Classificagéo Internacional das Doengas-versao
10 (CID10) nos campos descritores das causas primaria e secundarias da
internagcdo pode ser falha, pois depende do registro especifico da doenga
falciforme como uma das causas, na Autorizacdo de Internacdo Hospitalar

(AlH). Assim sendo, a busca pelas internagdes associadas a doenca falciforme
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a partir dos individuos com a doenga, utilizando outros clementos
identificadores (nome, data de nascimento, enderego, municipio de residéncia)
para a pesquisa na base de dados do Sistema de Informacgées Hospitalares do
DATASUS (SIH/DATASUS) poderia propiciar conhecimento real do panorama
das internagdes das criangas triadas com DF em Minas Gerais

2. A dimensdo da participagao do nivel terciario de atencdo a snide na
assisténcia as pessoas com doenga falciforme é muito alta e variada.

3. As causas imediatas das admissoes hospitalares de criangas com doenca
falciforme, tempo de permanéncia média, frequéncia por faixa elaria, taxa de
Obito hospitalar, taxa de transferéncia para unidades de tralaments intensivo
séo desconhecidas no Brasil.

Belo Horizonte, 08 de abril de 2013.

Tecnico(s) Responsavel(is) pelo uso e guarda da(s) bnsc(s) de dados
solicitada(s): (8)

Nome: Ana Paula Pinheiro Chagas Fernandes

RG M3-406 112 CPF 717.731.006-10

E-mail: anapaulapcf@gmail.com

Instituicdo: Nicleo de Agdes e Pesquisa em Apoio Diagnostico (Mupad)/T aculdade
de Medicina/ Universidade Federal de Minas Gerais

Assinatura: %Om 2

Nome: Jefefson Gongalves de Oliveira

RG MG6088338 CPF 034963166-24

E-mail: jeferson@nupad.medicina.ufmg.br

Instituigdo: Nucleo de Agdes e Pesquisa em Apoio Diagnostico (Nupad)/Faculdade
de Medicina/ Universidade Federal de Minas Gerais

Assinatura: ,/.,,a_u,_»;,,,_,L LA
U4

Nome: Marcos Borato Viana

RG M 1251 851 CPF 141.454.136.87

E-mail: vianamb@gmail.com

Instituicdo: Nicleo de Agdes e Pesquisa em Apoio Diagnéstico (Nupad)/Faculdade
de Medicina/ Universidade Federal de Mi?ﬁ;erais\“>

Assinatura: \Qz\ vy w1 %Smk Q
Documentagéo a ser anexada;
11/03/13 Ministério da Satide

bvsms
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Anexo 6: Parecer do CEP

UNIVERSIDADE FEDERAL DE £ Plataforma
MINAS GERAIS asil

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP
DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Avaliagdo das internagdes das criangas com doenga falciforme triadas pelo Programa
de Triagem Neonatal de Minas Gerais em unidades hospitalares do Sistema Unico de
Saude, no periodo de 1998 a 2012.

Pesquisador: Marcos Borato Viana

Area Tematica:

Versao: 1

CAAE: 14382113.2.0000.5149

Instituigdo Proponente: PRO REITORIA DE PESQUISA ((UFMG))
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 237.157
Data da Relatoria: 03/04/2013

Apresentagao do Projeto:

Trata-se de um estudo retrospectivo, descritivo, transversal, de criangas registradas no Nucleo de de Agoes
e Pesquisa em Apoio Diagnéstico (NUPAD) da FM UFMG, com doenga falciforme, comparando-se as
causas e a frequéncia das internagdes entre os periodos de 1998-2003 e 2007-2012. A casuistica sera de
2224 criangas. Ha cronograma, com coleta de dados a partir de 20/03/2013, descrigdo da analise estatistica
e o orgamento de sete mil reais, com financiamento proprio e apoio do NUPAD.

Objetivo da Pesquisa:

- Objetivo primario: "Caracterizar as internagées das criangas com doenga falciforme triadas pelo Programa
Estadual de Triagem Neonatal em unidades hospitalares do SUS, em Minas Gerais, no periodo de margo de
1998 a fevereiro de 2012, quanto as causas que determinaram as internagdes, tempo de permanéncia,
necessidade de transferéncia inter-hospitalar, transferéncia para unidades de terapia intensiva, obitos
hospitalares, custo médio por dia de internacéo e referéncias hospitalares regionais".

Objetivos secundarios
- "Determinar os principais eventos que motivaram as internagdes hospitalares dessas criangas; -
Determinar a frequéncia e as causas das internagdes nos seguintes grupos etarios: até dois anos,

Endereco: Av. Presidente Anténio Carlos,6627 2° Ad SI 2005

Bairro: Unidade Administrativa Il CEP: 31.270-901

UF: MG Municipio: BELO HORIZONTE

Telefone: (31)3409-4592 E-mail: coep@prpq.ufmg.br



UNIVERSIDADE FEDERAL DE
MINAS GERAIS

de 2 a 5 anos, de 5 a 10 anos e maiores de 10 anos; - Determinar a frequéncia e as causas das internagdes
nos diferentes perfis hemoglobinicos (Hb SS e/ou Hb S; 0 talassemia, Hb SC, Hb SD e Hb S; + talassemia);
- Caracterizar as internagdes das criangas com doenca falciforme triadas pelo Programa de Triagem
Neonatal de Minas Gerais em unidades hospitalares do SUS quanto ao tempo de permanéncia,
necessidade de transferéncia inter-hospitalar, transferéncia para unidades de terapia intensiva e custos para
o SUS; - Determinar e caracterizar os o6bitos hospitalares; - Determinar a frequéncia e motivos para
internagdo em unidades de terapia intensiva, tempo de permanéncia e custo médio por dia de internagéo; -
Estudar as referéncias para internagéo hospitalar considerando o municipio de residéncia da crianga e o
municipio do hospital onde foi internada; - Comparar a frequéncia e as causas das internagées e os 6bitos
hospitalares das criangas menores de 5 anos nos periodos de 1998 a 2003 e de 2007 a 2012; - Comparar
os dados das internacdes hospitalares obtidos pela pesquisa por causa (doenca falciforme e variaveis
correspondentes no CID 10) com os dados obtidos pela pesquisa a partir da identificagdo dos pacientes,
tendo como referéncia a mesma base de dados do SIH-SUS; - Verificar se ha associagéo entre a frequéncia
de internagéo e dados de adesao ao protocolo de acompanhamento da Fundagéo Hemominas, em relagéo
a frequéncia/absenteismo as consultas agendadas".

Avaliagdo dos Riscos e Beneficios:
Segundo os pesquisadores, ndo ha riscos. Os beneficios da pesquisa sdo conhecer as caracteristicas das
criangas com doenca falciforme, sua evolugao durante as internagées, com o objetivo de melhor abordagem

para diminuir sua morbimortalidade.

Comentarios e Consideragdes sobre a Pesquisa:

A doenca falciforme € uma desordem genética e apresenta uma incidéncia de 1:1400 nascidos vivos. O
conhecimento da demanda por internacdes desses pacientes permitird avaliar o impacto da doeng¢a nos
servigos de saude e no contexto familiar e social do paciente. Assim, novas estratégias voltadas para o

planejamento e organizagéo da atengdo a salde poderdo ser propostas.

Consideragoes sobre os Termos de apresentagao obrigatoria:

Anexados o projeto de pesquisa (inclusive em documento word), carta de anuéncia NUPAD, parecer
consubstanciado do Departamento de Pediatria, folha de rosto devidamente preenchida e assinada. Pede-
se dispensa do TCLE, visto que serao utilizados dados de dominio publico (do DATASUS e do Programa de
Triagem Neonatal), sem identificagdo do paciente e sem sua abordagem ou consulta de prontuario médico.

Recomendagées:
Nao ha.

Enderego: Av. Presidente Anténio Carlos,6627 2° Ad Sl 2005

Bairro: Unidade Administrativa Il CEP: 31.270-901

UF: MG Municipio: BELO HORIZONTE

Telefone: (31)3409-4592 E-mail: coep@prpq.ufmg.br
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Conclusoes ou Pendéncias e Lista de Inadequagdes:

O projeto esta adequado.

Situagao do Parecer:

Aprovado

Necessita Apreciacao da CONEP:

Nao

Consideragoes Finais a critério do CEP:

Aprovado conforme parecer.

BELO HORIZONTE, 04 de Abril de 2013

Assinador por:

Maria Teresa Marques Amaral
(Coordenador)

Enderego: Av. Presidente Anténio Carlos,6627 2° Ad S| 2005
Bairro: Unidade Administrativa Il CEP: 31.270-901
UF: MG Municipio: BELO HORIZONTE

Telefone: (31)3409-4592 E-mail: coep@prpq.ufmg.br
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Anexo 7: Parecer do Departamento Pediatria — FM-UFMG

Departamento de Pediatria
Faculdade de Medicina da UFMG

Parecer 03/2012

Pesquisador: Marcos Borato Viana, Ana Paula Pinheiro Chagas Fernandes

Departamento: Pediatria

Titulo do Projeto: Avaliagdo das internagdes das criangas com doenga falciforme triadas
pelo Programa de Triagem Neonatal de Minas Gerais em unidades hospitalares do
Sistema Unico de Satde, no perfodo de 1998 a 2012

Mérito:

Trata-se de estudo descritivo e transversal das internagdes a partir da pesquisa por nome,
data de nascimento e municipio de residéncia da crianga no Sistema de Informagdes
Hospitalares (SIH/SUS). Serd feita a busca anual das interna¢des a partir dos elementos de
identificagdo de cada crianga ja triada com a doenga falciforme. A seguir, sera realizado
estudo comparativo do tipo coorte retrospectivo das causas e frequéncia das internagdes
entre os periodos de 1998-2003 e 2007-2012. Ressalta-se que todas as criangas nascidas nos
dois periodos tiveram acompanhamento clinico registrado eletronicamente pelo Setor de
Controle de Tratamento (SCT) do Nupad, a partir de informagdes colhidas nas consultas
realizadas nas diversas unidades de atendimento ambulatorial da Fundagdo Hemominas e
remetidas imediatamente para o SCT. O objetivo principal do estudo é caracterizar as
internagdes das criangas com doenga falciforme, triadas pelo Programa Estadual de Triagem
Neonatal em unidades hospitalares do SUS, em Minas Gerais, no periodo de margo de 1998 a
fevereiro de 2012, quanto as causas que determinaram as internagdes, tempo de
permanéncia, necessidade de transferéncia inter-hospitalar, transferéncia para unidades de
terapia intensiva, Obitos hospitalares, custo médio por dia de internagdo e referéncias
hospitalares regionais.

A metodologia estd claramente apresentada e os pesquisadores propdoem, de forma
adequada, dispensa do TCLE, uma vez que a pesquisa se dara em base de dados do DATASUS e
do Programa Estadual de Triagem Neonatal de dominio publico, ndo havendo, portanto,
abordagem pessoal dos individuos, nem pesquisa em prontudrios médicos. O sigilo de
identificagdo das criangas e de suas familias serda mantido pelos pesquisadores, ndo se fazendo
presente qualquer elemento identificador nas comunicagdes escritas ou orais dos resultados
da pesquisa.

Em sintese, o estudo ndo apresenta riscos evidentes aos sujeitos e certamente mostrara o
panorama das internagdes das criangas com doenga falciforme no SUS e, com isso, propiciara
compreensdo mais ampla da situagdo da doenca no nosso Estado e favorecerd o
planejamento de politicas publicas.

Voto
SMJ, sou pela APROVACAO DO PROJETO.
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