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RESUMO

A anemia falciforme ¢ a desordem hematoldgica hereditaria de maior prevaléncia global que
afecta a hemoglobina. Como resultado da constante mistura entre os povos, actualmente esta
doenga néo se encontra restrita apenas a raga negra.

A dor recorrente e complicagdes provocadas pela doenga podem interferir com muitos aspec-
tos da vida do paciente, incluindo a educagfio, o emprego ¢ o desenvolvimento psicossocial.
Desde o primeiro ano de vida, pacientes com drepanocitose manifestam anemia hemolitica e
fenomenos repetitivos de oclusdo micro vascular, o que resulta em isquémia tecidular e con-
sequentemente lesoes cronicas. Deste modo, a anemia falciforme reduz progressivamente a
qualidade e a expectativa de vida.

O panorama mundial exige que profissionais da satde incluindo médico dentista tenham
conhecimentos suficientes para diagnosticar e amenizar o sofrimento dos portadores desta

patologia.

ABSTRACT

Sickle cell disease is the hereditary haematological disorder with higher global incidence that
affects haemoglobin. As a result of population mixture, nowadays this discase is not restricted
to black populations.

Pain and complications inherent to this discase can interfere with several aspects of patient’s
life, including education, job and psicossocial development. Since first year of age, patients
show hacmolytic anaemia and repetitive phenomena of micro-vascular occlusion that result in
tissuc isquaemia and subsequent chronic lesions. This is why sickle cell disease progressively
reduces life quality and expectance.

It is nowadays important that people working with health including dental physicians have
cnough knowledge in order to be able (o diagnose and soften the pain of carriers of this dis-

casc.
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1.OBJECTIVOS E METODOS UTILIZADOS
Os fenémenos migratorios globais exigem néo s6 o conhecimento das indmeras doengas que

afectam o homem como também o modo como actuar para o tratamento ou cura.

Os artigos cientificos scleccionados foram obtidos por meio dos motores de busca das bases
de dados da Scielo-br, Science Direct, BVS, Pub-Med, Lilacs, Medline, introduzindo-se a
palavra chave anemia falciforme.

Estabeleceu-se limitagdes aos artigos publicados em inglés e portugués sem restringir o ano

de publicagao.

2. INTRODUCAO

A Doenga Falciforme é a anemia hemolitica mais comum no mundo, sendo wma das maiores
causas de morbilidade e mortalidade na infancia ¢ na gestacdo. A Organizagdo Mundial de
Sauide, desde 1982, alerta para a mobilizagéo dos sectores de satde na detecgéo e prevengdo
dos individuos com estas doengas hereditarias porque nos paises onde elas sdo prevalentes séo
consideradas um problema de satde publica.

A Anemia Falciforme, também chamada de drepanocitose, faz parte de um grupo de doengas
genéticas hereditarias recessivas chamadas de hemoglobinopatias. As hemoglobinopatias
podem consistir de variagdes estruturais na hemoglobina, ou de talassémias. Esta patologia foi
descrita, cientificamente, no inicio do século XX pelo médico americano James Herrick
(Herrick I, 1910), ao examinar um estudante negro que apresentava um grave quadro de
anemia hemolitica. Este cientista analisou uma amostra de sangue do paciente ¢ percebeu que
o numero de células vermelhas estava reduzido a metade, e que havia ainda uma grande
quantidade de corpusculos tfinos, alongados ¢ em forma de foice. Somente em 1949, Pauling
et al. conseguiram identificar por electroforese a hemoglobina alterada. Demonstraram que a
drepanocitose se devia a uma hemoglobina anormal com mobilidade diferente da HbA (nor-
mal). A esta hemoglobina anormal deu-se o nome HbS (de sickle cell).

A origem da drepanocitose ¢ desconhecida, mas de acordo com factos histéricos, ja se mani-
festava ha milhares de anos na Asia Menor. Como resultado das migragdes, a frequéncia da
doenga é maior entre os negros, atingindo 4 em cada 1000 individuos (Pauling et al., 1949).
Em certas regides da Africa, a presenga do gene pode chegar a 40% da populagdo negra, sen-
do também estas regioes locais preferenciais da malaria. Esta alteracéio genética propiciava
uma forma de defesa do organismo humano contra a malaria. Isto fez com que os sobreviven-
tes de certas populacoes destas regides apresentasscm niveis extremamente elevados de alte-

ragdes na hemoglobina, mas adaptados ao seu meio, em convivio com o protozodrio parasita

2



[Escrever texto]
Ancmia Falciforme: Um Contributo & Medicina Denlaria

do género Plasmodiim (causador da malaria). Aqueles que tinham o gene anormal ¢ os seus
descendentes que tinham hemoglobinas modificadas apresentavam a capacidade de dificultar
a evolugdo da malaria no seu corpo quando picados pelo mosquito Anopheles (agente trans-
missor) (Aidoo M et al., 2002; Nagel RL, 2001). Um individuo heterozigético possula uma
boa protecgdo contra a forma mais letal da maldaria, devido a rapidez com que os critrocitos
infectados sdo degradados. Em regides assoladas pela malaria, um heterozigdtico tem uma
eficiéncia reprodutiva 15% superior a uma pessoa com hemoglobina normal. De facto, os
lugares mais afectados pela malaria so também os locais onde se encontra uma maior
presenga do gene anormal. Isso deve-se a sclecgio natural, onde o homozigético recessivo
moire e 0 heterozigdtico, por ter uma vantagem, sobrevive, promovendo a continuidade na

propagacéo do gene anormal (Aidoo M et al., 2002; Nagel RL, 2001).

3. FACTORES GENETICOS

A drepanocitose é uma f-hemoglobinopatia hereditaria caracterizada pela presenga de uma
hemoglobina anormal (HbS). A producéo de HbS tem origem monogénica, resultando de uma
mutac¢do no gene que codifica a f-globina. A mutagdo € uma transversdio por substituigio de
uma base azotada no DNA (A—T), que leva a alteracdo do coddo GAC por GTC, o que acar-
reta a troca do aminoécido codificado de acido glutdmico (Glu) para valina (Val), no aminod-
cido nimero 6 da B-globina (Ingram VM, 1957). O gene que codifica B-globina esta localiza-
do na regido cromossomica 11p15.5 (Sanders-Haigh L et al., 1980).

Como resultado desta mutagdo, a drepanocitose pode manifestar-se de duas maneiras: em
heterozigotia (HbS/HbA), o individuo € portador de anemia falciforme, mas néo apresenta
sintomas da doenga, visto que somente 1% das suas hemécias ¢ falciforme. Estes individuos
heterozigdticos levam uma vida normal embora as suas hemadcias tenham uma semi-vida mais
curta; em homozigotia (HbS/HbS) o individuo tem doenga falciforme, em que as células fal-
ciformes chegam a atingir 50% de deformagdo. Isto impede que as hemadcias circulem
livremente pelos capilares, podendo haver interrupgao de fluxo sanguineo e morte tecidular.
No entanto, o fendtipo da doenga ¢ multigénico (Chui DI e Dover GJ, 2001). Outros genes,
ndo relacionados com o locus do gene da -globina, participam nos eventos patologicos (rdpi-
da destruicdo das células falciformes, formagdo de células densas ¢ adesio ao endotélio),
podendo levar a fenotipos mais leves ou mais graves. Entre estes genes secundarios poderdo
estar: os haplétipos associados ao gene da HbS, os niveis de hemoglobina fetal (inversamente
associados & gravidade evolutiva da doenga) (Watson J, 1948) e a concomitdncia de o-

talassémia (Serjeant GR, 1995). Os hapldtipos associados a drepanocitose (gene da HbS) sdo:
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Senegal, Benin, Bantu, Camardes ¢ Arabe-Indiano (Embury SH e Steinberg MH, 1994). Cada
haplétipo apresenta uma evolugdo clinica caracteristica: quando associada aos haplotipos
Senegal e Arabe-Indiano, a drepanocitose apresenta evolugdio mais benigna do que aquela
associada aos outros hapldtipos, sendo que o haplétipo Bantu pode ser, provavelmente o que

leva a um quadro clinico mais grave (el-Hazmi MA et al., 1999).

4, MECANISMOS DE DEFORMACAO E HEMOLISE CELULAR

A substitui¢iio de aminoacidos que leva & HbS, provoca alteragdo da sua carga eléctrica, pois
a valina € um aminodcido de carga neutra ¢ o acido glutimico apresenta carga negativa. Tal
facto resulta numa menor mobilidade da HbS quando comparada com a HbA normal, em
clectroforese de pH alcalino (Pauling et al., 1949). Esta troca de aminoécido altera a estrutura
da molécula, pois se na HbA o acido glutdmico auxilia no afastamento das moléculas de
hemoglobina desoxigenadas, a entrada da valina nesta posigao favorece a polimerizagdo ¢ a
formagdo de tactdides sob condi¢des de baixo teor de oxigénio ou baixo pH. Os tactéides sdo
cristais rigidos alongados capazes de deformar o eritrocito, fazendo com que o mesmo assuma
a forma de foice e consequente hemolise. Quando completamente oxigenada a HbS € soluvel,
mas quando o oxigénio € retirado ocorre polimerizagdo com consequente falcizagdo das
hemécias (hemécias em forma de foice), ocasionando endurecimento e consequente encurta-
mento da semi-vida dos globulos vermelhos, fenomenos de vaso-ocluséo e episodios de dor e
lesdio dos orgdos. A falcizaglio é um processo reversivel. Com a re-oxigenagdo o etitrdcito
volta a sua forma normal, desde que a membrana da célula ndo esteja definitivamente alterada
(Eaton WA e Hofrichter J, 1990; Ferrone F e Nagel RL, 2001).

O fenémeno de afoigamento dos eritrécitos ¢ responséavel por todo o quadro fisiopatoldgico
apresentado pelos pacientes portadores da doenga (Bunn HF, 1997). Este processo de falciza-
¢do ¢ desencadeado por diferentes tipos de crises hemoliticas.

Varios factores influenciam o grau de polimerizagio da desoxiHbS nas células vermelhas: o
grau de desidratagdo celular, o tempo de transito dos glébulos vermelhos na microcirculagio,
a concentragdo de hemoglobina corpuscular média (CHCM), entre outros. As hemadcias
deformadas ¢ enrijecidas sobrevivem menos na circulagdo sanguinea (10 a 20 dias) compara-
tivamente com o periodo normal de vida de uma hemédcia (120 dias), e a sua destruigéo preco-
ce ¢ a principal causa de anemia (Glader BE, 1994). A desidratagéio celular aumenta a concen-
tragdo de hemoglobina corpuscular média (CHCM), facilitando a falcizagdo, por aumentar a
possibilidade de contacto entre as moléculas de HbS (Nagel RL et al., 2003). O espago de

tempo durante o qual a HbS permanece desoxigenada ¢ importante, pois quanto maior o tem-
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po sem oxigénio maior a possibilidade de polimerizagdo (Nagel RL et al.,, 2003). A acidose
também diminui a afinidade da hemoglobina pelo oxigénio, aumentando a polimerizagdo

(Kaul DK et al., 1996).

5. SINAIS E SINTOMAS

As manifestagdes clinicas que os pacientes falcémicos apresentardo no decorrer da vida
devem-se a dois fendmenos principais: o da oclusdo vascular pelos glébulos vermelhos segui-
da de enfarte nos diversos tecidos e 6rgdos, ¢ o da hemolise crénica e seus mecanismos com-
pensadores. Desta maneira, estes eventos associados acabam por lesar progressivamente
diversos tecidos e Orgdos como: pulmdes, coragdo, ossos, rins, figado, retina e pele. Este
fenémeno de vaso-oclusdo também leva a destrui¢iio progressiva do bago e consequentemente
a autoesplenectomia, sendo responsavel pela susceptibilidade aumentada a infecgdes graves
(Leikin SL et al., 1989).

A doenga falciforme ¢ caracterizada por anemia hemolitica cronica acompanhada de ictericia.
Os pacientes apresentam episddios de infecgdes e enfartes pulmonares, crises dolorosas (dores
abdominais e dores 6steo-articulares), baixo desenvolvimento, tlceras nas pernas, acidente
vascular cerebral e comprometimento cronico de multiplos érgdos, sistemas ou aparelhos
(Neville BW et al., 1998).

As infecgdes favorecem as crises e a destruigdo do bago pode levar a morte principalmente
nos primeiros anos de vida, ja que os pacientes se tornam mais susceptiveis a infecgdes bacte-
rianas (Zago M, 2001).

As alteragdes bioquimicas mais frequentes na drepanocitose sdo: baixa hemoglobina, baixo
hematdcrito, aumento de reticuldcitos ¢ diminui¢éo do tempo de vida dos eritrdcitos. Outras
alteragdes bioquimicas indicativas de hemolise aumentada também podem ocorrer, como o
aumento de bilirrubina indirecta ¢ de lactato desidrogenase e diminuigdo da haptoglobina. As
hemacias falciformes entopem pequenos vasos sanguincos, impedindo a circulagdo ¢
provocando danos em varios 6rgéos.

A ocorréncia de atraso no crescimento ¢ desenvolvimento em pacientes com anemia falcifor-
me tem sido relatada na literatura ¢ observada na pratica clinica. O atraso da maturagdo ¢ssea
neste grupo aumenta progressivamente com a idade. No entanto, a €poca em que tal atraso se
inicia nélo esta bem estabelecida (Stopler T, 2005).

No passado era normalmente uma docenga fatal, onde os afectados morriam antes dos (rinta
anos. A morte ocorria devido a infecgdes, insuficiéncia renal, insuficiéncia cardiaca e

trombose.
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As manifestagdes clinicas que envolvem ¢ comprometem o aparclho locomotor, ou seja 0ssos,
musculos e articulagdes, ¢ o aparelho cardiopulmonar merecem atengdo especial. O paciente
sentira dificuldade para deambular, correr, praticar desportos, enfim ac¢des realizadas nor-
malmente por qualquer pessoa sadia. Ja o comprometimento do sistema cardiopulmonar ira
influenciar a respiracio, levando a dispneia, cansago em actividades como tomar banho, subir
escadas, andar, entre outras.

As manifestagdes osteomioarticulares mais comuns séo a Dactilite ou Sindrome méo-p¢ que ¢
uma patologia que aparece entre o primeiro ¢ o quarto ano de vida e constitui o resultado de
isquemia na medula das mdos e pés comprometendo falanges metacarpais e /ou metatarsais,
tendo como manifestagdes clinicas edema das partes moles acompanhado de dor, osteomieli-
te, geralmente causada por Salmonella, periostite, artralgias, enfarte dsseo, necrose avascular
na cabega do fémur, deformagao nas vértebras chamada de “boca de peixe”, alteragdes esque-
Iéticas e osteoporose numa idade mais avangada.

Entre as manifesta¢des cardiocirculatorias ha comprometimento cardiaco resultante de hipo-
xia cronica do miocérdio e trombose arteriolar corondaria. O aumento do débito cardiaco e do
volume minuto sdo frequentemente acompanhados de elevagdo moderada da pressdo arterial
sist6lica ¢ venosa. O aumento da drea cardiaca também ¢ frequente, assim como malforma-
¢Oes vasculares congénitas e outras anormalidades cardiovasculares graves.

Sobre as manifestagdes pulmonares, os enfartes pulmonares multiplos ndo sao raros, possi-
velmente secundarios a tromboses venosas ou embolismo, atingindo as vezes varios lobos.
Constituem a base patolégica da cor pulmonale que, eventualmente, se instala nesses pacien-
tes. A histopatologia evidencia congestdo e edema com arcas de enfisema compensatdrio
como lesdes mais frequentes, assim como hemorragias intravasculares, com a presenga dos
caracteristicos eritrocitos em forma de foice. O aumento da frequéncia destas complicagdes
pode ser resultado do elevado nimero de globulos vermelhos anormais e microparticulas de
fosfatidilserina circulantes que se encontram aumentadas particularmente apds a esplenecto-
mia (Westerman M et al., 2008).

Ainda ndo ¢ certo afirmar que o trago falciforme esteja associado com morte subita durante o
exercicio. E possivel que os pacientes morram devido a obstrugdo microvascular numa fase
tardia da doenca ou que anormalidades dos eritrécitos que contém HbS nédo tenham nenhum
papel directo.

O espectro clinico da doenga pode variar muito de paciente para paciente. Os efeitos patoldgi-
cos da anemia falciforme demonstrados em tecidos mincralizados e conjuntivos em varias

dreas do corpo, também surgem em tecidos bucais. As descrigdes mais frequentemente descri-
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tas na literatura, cnvolvendo a regido oral sdo: palidez da mucosa, atraso na erupgdo dentaria,
orau de periodontite pouco comum, alteragdes das células da superficie da lingua, hipomatu-
racdo ¢ hipomineralizagio em esmalte ¢ dentina, caleificagdes pulpares, hipercementose ¢
alteragdes dsseas, resultando em protusdo maxilar ¢ formagéo de um padrio trabecular gros-
seiro (Bishop K et al., 1995; Taylor LB et al., 1995).

A ostecomielite mandibular ¢ a mais comum das complicagdes da anemia falciforme, apare-
cendo em 79% a 100% dos casos. Esta complicagdo raramente se manifesta ao mesmo tempo
que outras complicagdes, o que facilita a sua utilizagio no diagndstico e tratamento (Rosa LI
¢ Magalhides MHCG, 2002; Kavadia-Tsatala S et al., 2004). Este fenomeno esta relacionado
com a irrigacdo sanguinea relativamente limitada da mandibula, proporcionando um maior
risco de levar algumas areas a enfarte isquémico e a osteonecrose, 0 que por sua vez, leva a
formacio de um ambiente favoravel a proliferagdo bacteriana. As infecgdes por Esfreplococus
sp e Staphilococus sp sdo as mais frequentes na osteomielite mandibular, devido a dissemina-
¢do directa no tecido 6sseo através de focos de infecgfio dentdria e/ou periodontal (Rosa L ¢

Magalhdes MHCG, 2002; Demirbas Kaya A et al., 2004).

6. DIAGNOSTICO E ACONSELHAMENTO GENETICO

O diagnostico da doenga pode ser feito no feto ou até a idade adulta.

O diagnostico a nivel molecular baseia-se no desaparecimento de um local de restrigéo para a
enzima Mstll como resultado da mutagdo no gene codificante da p-globina. Assim sendo,
ap0s restricio de DNA genémico com a referida enzima, seguido de southern blotting, ¢ pos-
sivel distinguir individuos normais de doentes pelo tamanho dos fragmentos de restrigao obti-
dos: o fragmento normal tem 1,1kb ¢ o fragmento anormal ¢ de 1,3kb (Old IM, 2001;
Ducrocq R et al., 2001).

O diagnostico pode também ser feito pelo médico dentista que deve estar familiarizado com
as alteracdes bucais que ocorrem nos pacientes portadores de anemia falciforme, a fim de néo
cometer enganos. Sanger RG e Bystrom EB (1977) citam as scguintes alteragdes radiograficas
nos maxilares, que podem apresentar-se isoladas ou combinadas, indicando ancmia falcifor-
me: o namero de trabéculas 6sscas pode estar reduzido; as trabéculas dsseas restantes parecem
grosseiras ¢ nitidamente definidas; ocasionalmente, trabéculas dsseas horizontais proeminen-
tes entre os dentes conferem o aspecto de uma escada. Vale lembrar que as alteragdes osseas
sdo comuns em pacientes com anemia falciforme. Por vezes a projec¢do maxilar ¢ consequen-

te overjef acentuado revelam um pertil de prognatismo maxilar que se deve principalmente a
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expansdo compensatoria da medula (Neville B et al., 1998; Juhl JH et al., 2000; Sonis ST et
al., 1990).

Este diagndstico é uma poderosa ferramenta capaz de proporcionar informagdes fundamentais
sobre a condi¢dio do paciente e seu prognéstico, podendo também em muitos casos auxiliar o
médico na escolha do melhor tratamento. Além disso, em muitos casos, o diagndstico molecu-
lar pode indicar que individuos sdo portadores de determinado alelo mutante, mesmo que o
individuo em questio nfo apresente qualquer sintoma.

No entanto, também € preciso mencionar que existe muito debate em torno da questdo do
diagnostico molecular de doengas genéticas hereditarias por diversas razdes. A analise genéti-
ca pode expor uma pré-condigfio anteriormente desconhecida pelo individuo, podendo levar a
sérias implicagdes psicolégicas.

A maioria das doengas genéticas hereditarias ainda ndo possui tratamento e por isso muitos
individuos argumentam que ndo faz sentido procurar uma informagao que podera apenas tra-
zer danos psicoldgicos ao individuo, néo sendo de nenhuma forma til para o tratamento do
paciente. Além disso, em muitos paises ja existe a preocupagio de que este tipo de informa-
¢do possa ser usado por seguradoras de satide na hora de negar cobertura ao individuo sob a
alegacdo de que se trata de condigiio médica pré-existente.

De qualquer forma, as pessoas que apresentam risco de gerar filhos com sindromes falcifor-
mes tém o direito de serem informadas, através do aconselhamento genético, a respeito dos
aspectos hereditarios ¢ demais conotagdes clinicas dessa doenga. O aconselhamento genético
ndo &, portanto, um procedimento opcional ou de responsabilidade exclusiva do geneticista,
mas um componente importante da conduta médica, sendo a sua omissdo considerada uma
falha grave. Por outro lado, o aconselhamento genético apresenta importantes implicagdes
psicologicas, sociais e juridicas, acarretando um alto grau de responsabilidade as instituigdes
que o oferecem. Assim sendo, é imprescindivel que ele seja fornecido por profissionais habili-
tados e com grande experiéncia, dentro dos mais rigorosos padrdes éticos.

A prevencdo deste tipo de anemias faz-se através do rastreio e do aconselhamento genético
aos portadores da doenga. O objectivo ¢ levar as pessoas — mulheres ¢ homens — a tomar deci-

soes conscientes e equilibradas a respeito da procriagio.

7. TRATAMENTO
Nio existe tratamento especifico que cure a Anemia Falciforme. A Hidroxiureia, uma droga
citotoxica, tem sido usada para aumentar a concentragdo de HbF em pacientes com anemia

falciforme (Platt OS ct al., 1991: Steinberg MIH ¢ Rodgers GP, 2001).
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Suplementos de dcido folico ¢ vitaminas B12 ¢ B6 sdo administrados a pacientes com ancimia
falciforme, de modo a regular os niveis de homocisleina e diminuir o risco de dano endotelial
(van der Dijs FP et al., 2002).

As transfusdes de sangue também ajudam no tratamento ¢ a prevenir algumas das complica-
¢oes da anemia. No entanto, pacientes com doenga falciforme que requerem transfusdes regu-
lares ou intermitentes de hemadcias desenvolvem, inexoravelmente, sobrecarga de ferro com
aumento da concentragfo hepatica de ferro (CHF) e de ferritina sérica (Porter JB, 2001).
Harmatz et al. (2000) estudando vinte pacientes com anemia falciforme em transfusdo crénica
de hemdcias, demonstraram que repetidas transfusdes levam a sobrecarga de ferro, que € um
factor determinante de maior risco de morbilidade e mortalidade nestes pacientes. Por esta
razio, deve-se evitar medicamentos que contenham ferro. Nos episddios de crises agudas
dolorosas faz-se uso de analgésicos opidceos.

Estes pacientes devem manter boa higiene corporal e bucal, repouso, alimenta¢do adequada,
protecgio contra infecgdes ¢ fazer visitas periddicas ao médico. Estes cuidados tém permitido
uma expectativa e qualidade de vida crescente.

Tratamentos com anti-inflamatérios ou por moléculas anti-adesdo tém também bom potencial
na melhoria da doenga falciforme. Uma vez que o endotélio ¢ o local onde ocorre a adesdo,
estratégias de inibi¢do fornecendo maximo beneficio podem ter como alvo moléculas tinicas
(como selectina-P), que estdo envolvidas em interacgdes célula-endotélio (Robinson SD et al.,
1999). Esta teoria foi suportada por estudos de Matsui NM et al. (2002).

O transplante de células hematopoiéticas € a Unica potencial terapia de cura para a doenga
falciforme disponivel hoje em dia (Vichinsky E, 2002; Hope CC e Walters MC, 2001; Amro-
lia P et al., 2003).

14 esperancas de cura definitiva através de novas investigagdes na area da engenharia genéti-

ca (Pawliuk R et al., 2001).

7.1. Riscos e Beneficios do Exercicio Fisico

Durante anos, eram incertos os perigos do exercicio nas pessoas portadoras de anemia falci-
forme. Actualmente, afirma-sc que os pacientes devem ser encorajados a participar ¢ monito-
rizar os seus programas de condicionamento.

Existem grandes evidéncias de que o exercicio fisico, se praticado intensamente, produz
mudangas fisioldgicas que induzem a formagdo de polimeros, devido a hemoglobina S,
aumentando a possibilidade de complicagdes. O aumento da temperatura corporal, induzido

pelo exercicio fisico, ndo ocorre devido a uma alteragdo da termorregulagdo, mas sim devido
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a uma produgdo dc calor maior do que a perda. Essa hipertermia pode causar um sintoma
chamado de rabdomidlise, que é uma necrose muscular proeminente, e que também pode sur-
oir sem a presenga de hipertermia. Essa necrose, quando surge, liberta muitas substancias,
como por exemplo a mioglobina, que em altas concentragdes, gera intimeros distarbios meta-
bélicos, entre os quais, necrose tubular renal aguda, que geralmente € a principal causa de

morte.

8. CONCLUSOES

As constantes crises de dor, os internamentos hospitalares e as frequentes consultas médicas
interferem na vida profissional de grande parte dos pacientes, afectando de forma semelhante
ambos 0s sexos. A situagdo [inanceira precaria ¢ a dificuldade em conseguir emprego sdo
apontadas como as principais causas do aparecimento de estados depressivos nos faleémicos
adultos. Criar medidas vidveis para que os pacientes falcémicos possam participar do mercado
de trabalho, desde que estejam sob tratamento médico e exergam fungdes compativeis com as
suas limitagdes e potencialidades, € algo que precisa ser feito. A interferéncia da drepanocito-
se na vida afectiva-sexual €, por motivos dbvios, mais dificil de ser avaliada.

Em primeiro lugar é importantissimo que haja para este paciente uma atengdo multiprofissio-
nal, com énfase na prevencéo das crises dolorosas e consequentes sintomas clinicos. Para isso,
o paciente deve contar com o apoio dos seus familiares e com a compreensio e esclarecimen-
to da sociedade sobre a patologia. Estes pacientes ndo devem ser discriminados nem excluidos
das actividades da vida diaria, como desporto ¢ lazer. Por fim os avangos do conhecimento
sobre essa patologia enchem a comunidade cientifica ¢ a leiga de esperangas de que, num
futuro ndio muito distante, sera possivel ao paciente com anemia falciforme ter uma vida nor-
mal e livre da doenga. Apesar de todas essas promessas tecnoldgicas, ndo podemos esquecer,
independente de nossa especialidade, de saber ndo so diagnosticar, como de tratar eficiente-

mente estes doentes, de modo a permitir que tenham melhor qualidade de vida.
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