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RESUMO

1. A drepanocitose é uma desordem genética do sangue que afecta a hemoglobina no
interior dos globulos vermelhos. A dor recorrente e as complicagdes provocadas pela doenca
podem interferir com muitos aspectos da vida do paciente, incluindo a educacao, o emprego e
0 desenvolvimento psicossocial. O rastreio neonatal de tracos da drepanocitose, quando
associado a um teste diagnostico em tempo oportuno, esclarecimento dos progenitores e
cuidados abrangentes, podem reduzir de modo assinalédvel a morbilidade e mortalidade desta
doenca, na faixa etaria dos lactentes e da primeira infancia.

2. Na maioria dos paises onde a drepanocitose surge como um grande problema de salde
publica, ndo existem programas nacionais para a combater. Faltam normalmente unidades de
base para o tratamento dos pacientes, o0 rastreio sistematico da drepanocitose ndo é préatica
comum e o digndstico da doenca é geralmente feito quando ocorre uma complicagdo grave.
Em resultado, mais de 50% das criancas que sofrem da forma mais grave da doenga morrem
antes dos cinco anos de idade, geralmente devido a uma infecg&o ou anemia grave.

3. Os paises sdo estimulados a reforgar ou criar programas nacionais incidindo na
advocacia; na prevencao e aconselhamento; na detecgéo precoce e tratamento; na recolha de
dados, vigilancia e investigagéo; e na educacdo das comunidades e celebracéo de parcerias.

4.  Solicita-se ao Comité Regional que analise e aprove as orientacdes constantes deste
documento.
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INTRODUCAO

1. A drepanocitose € uma patologia genética do sangue, na qual os glébulos vermelhos contém
uma forma anormal de proteina transportadora de oxigénio, a hemoglobina S. As criangas que
herdam genes de ambos os pais desenvolverdo a drepanocitose; 0s que herdam o gene apenas de um
dos pais serdo portadores do traco da drepanocitose. Estes ndo apresentam sintomas, mas podem
transmitir o gene aos seus descendentes. Ha varios subtipos de hemoglobina S; outros tipos de
hemoglobina anormal, como a talassemia, hemoglobina C e hemoglobina D podem coexistir com a
hemoglobina S; assim, a apresentagéo clinica depende da combinagéo exacta que foi herdada.!

2. A hemoglobina S faz com que os glébulos vermelhos fiqguem duros, pegajosos e com forma de
foice, tornando-os frageis e faceis de destruir. Ao contrario dos globulos vermelhos normais,
habitualmente macios e elasticos, as células falciformes ndo conseguem atravessar 0S Vvasos
pequenos, pelo que provocam bloqueios que privam os érgdos do corpo de sangue e de oxigénio.
Disso resulta uma lenta deterioracdo cronica de multiplos sistemas organicos, culminando em
episodios recorrentes de dor forte, anemia, infecces graves e lesdes em Orgéos vitais. Entre outras
complicagbes mencionam-se acidentes vasculares cerebrais, lesdes nos rins e problemas
respiratorios. O termo drepanocitose € preferivel, por ser mais abrangente que anemia falciforme.

3. Na sua Quinquagésima-quinta sessdo, em Setembro de 2005, o Comité Regional Africano da
OMS fez uma andlise do relatorio, Les premiers états generaux de la drepanocytose, produzido em
Brazzaville, Congo, em Junho 2005, numa reunido em gue participaram peritos e as Primeiras Damas
de cinco paises africanos. O Comité Regional tomou conhecimento do tema dessa reunido e da sua
declaracdo, tendo reafirmado que a drepanocitose era um importante problema de saude publica, que
devia ser abordado novamente no futuro imediato.

4.  Nasua 1172 sessdo, em Janeiro de 2006, o Conselho Executivo, preocupado com o impacto das
doencas genéticas e da drepanocitose em particular, aprovou a Resolu¢do EB117.R3. Esta resolucéo
apela aos Estados-Membros para que criem, implementem e reforcem programas nacionais
abrangentes e integrados, para a prevencio e tratamento da drepanocitose.’

5. Este documento apresenta uma breve analise da situacdo, explora as perspectivas no futuro e
sugere 0 que 0s paises e 0s seus parceiros poderdo fazer para aliviar o sofrimento dos individuos e
comunidades afectados pela drepanocitose, a qual continua a ser um problema de saude
grosseiramente negligenciado.

ANALISE DA SITUACAO

6. Sabe-se hoje que o trago da drepanocitose se encontra generalizado, atingindo a maxima
prevaléncia em certas partes da Africa e em populagdes originarias da Africa equatorial, da bacia
mediterranica e da Arabia Saudita. Em Africa, a prevaléncia mais elevada do traco da drepanocitose
ocorre entre as latitudes 15° Norte e 20° Sul, afectando entre 10% e 40% da populagdo em algumas
areas (Figura 1). Os niveis da prevaléncia descem entre 1% e 2% em Africa mais para norte e em

1 Cook GC, Zumla Al (eds), Manson’s tropical diseases, 21st edition, London, WL Saunders, 2003.
2 EB 117/34. Sickle-cell anaemia.



AFR/RC56/17

Pagina 2

menos de 1% para sul. Em paises como os Camares, Republica do Congo, Gabdo, Gana e Nigéria, a
prevaléncia oscila entre 20% e 30%, subindo, em certas zonas do Uganda, até aos 45%. Nos paises
onde a prevaléncia do trago é superior a 20%, a doenca afecta cerca de 2% da populagéo.?

Figura 1: Distribuic&o geogréafica do traco da drepanocitose em Africa
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Adaptado de: Biogeografia e ecologia da drepanocitose,
http://www.ns/c.wustl.edu/sicklecell/prt3/biogeography.html (ltimo acesso: 03-04-2006)

7. A distribuicdo geografica do traco da drepanocitose € muito semelhante a do paludismo. O
trago da drepanocitose tem um efeito parcialmente protector contra o paludismo, o que pode explicar
por que motivo ele manteve niveis tdo elevados de prevaléncia na Africa tropical.* Quem herda o
gene de ambos os pais ndo beneficia dessa proteccéo. Essas pessoas sofrem também os graves efeitos
da drepanocitose e podem morrer antes de atingir a idade reprodutiva.

8.  Em alguns paises onde a drepanocitose é um importante problema de saide publica, existem
programas de controlo que, no entanto, ndo tém nem uma cobertura nacional, nem instalacdes de
base para o tratamento dos pacientes. O rastreio sisteméatico da drepanocitose por meio de uma
simples analise do sangue ndo é pratica comum, e o diagnostico € geralmente feito quando se
manifesta uma complicacdo grave.

9. O aconselhamento e a prevencgdo das causas e infecgdes sao medidas simples, mas ndo de facil
acesso para muitos dos pacientes. Dai resulta que a maioria das criangas com a forma mais grave da
doenga morrem antes dos 5 anos de idade, geralmente de infeccdo ou anemia grave. Os sobreviventes
continuam sujeitos ao agravamento da doenca e as complicagdes referidas acima.

10. A drepanocitose tem importantes implicacGes econdmicas e sociais para as criangas afectadas,
suas familias e comunidades. As crises recorrentes da drepanocitose interferem com a vida do
paciente, sobretudo no que respeita a vida escolar, ao trabalho e ao desenvolvimento psicossocial.

11. Presentemente, ndo ha cura para a drepanocitose. Ha, no entanto, um tratamento de boa relagédo
custo-eficacia contra a dor e outros aspectos da doenca. As componentes mais importantes deste

% Cook GC, Zumla Al (eds), Manson’s tropical diseases, 21st edition, London, WL Saunders, 2003.
4 Aidoo M et al, Protective effects of the sickle-cell gene against malaria morbidity and mortality, Lancet 359: 1311-1312, 2002.



AFR/RC56/17
Pagina 3

tratamento sdo uma intervencdo imediata com analgésicos, antibidticos, repouso, boa alimentacéo,
suplemento de acido fdlico e ingestdo abundante de liquidos. Por vezes, podem ser necessarios
procedimentos invasivos, como transfusfes de sangue e cirurgia. Em alguns paises da Regido
(Benim, Burkina Faso, Nigéria e Togo), a investigacdo revelou agentes terapéuticos eficazes na
prevencio ou reducdo da frequéncia e gravidade das crises.’

12. Ha provas suficientes de que o rastreio neonatal da drepanocitose, associado a um teste
diagnostico em tempo oportuno, educacdo dos pais e cuidados abrangentes, reduz notavelmente a
morbilidade e mortalidade na faixa etéria dos lactentes e da primeira infancia. No entanto, a maioria
dos pacientes ndo tém acesso a procedimentos simples, baratos e de boa relagdo custo-eficacia, como
0 uso de penicilina para evitar infec¢des.

PERSPECTIVAS

13. A criagéo ou reforgo de programas de controlo da drepanocitose, no &mbito dos programas
nacionais de prevencao e controlo das doencas ndo-transmissiveis, € necessaria nos paises afectados.
As areas de actividade essenciais deverdo abranger advocacia; prevencédo e aconselhamento; deteccéo
precoce e tratamento; recolha de dados, vigilancia e investigacdo; e educacdo das comunidades e
parcerias. Devera ser criada uma equipa multidisciplinar integrada por profissionais da satde e dos
servigos sociais, professores, pais e organizagfes governamentais interessadas, para abordar 0S
aspectos préaticos da implementacdo e monitorizacdo do programa.

14. A prevencdo implica a criagdo de programas de rastreio da drepanocitose e de aconselhamento
genético, nos paises onde a prevaléncia e elevada. Idealmente, a doenga deve ser identificada no
periodo pré-natal ou no nascimento, como parte do programa de rastreio de rotina. Esses servicos
devem ser disponibilizados juntamente com servigos de aconselhamento e educagéo sanitaria, visto
gue o diagnostico suscita graves problemas éticos e culturais, diferentes em cada pais. O
aconselhamento genético e o rastreio podem resultar numa reducdo substancial no numero de
criancas que nascem com o trago. E necessario também o rastreio dos pais que vivem em éreas de
elevada prevaléncia.

15. O tratamento da drepanocitose nos varios niveis do sistema de cuidados de saude deve dar
preferéncia a programas que usem tecnologias simples, de baixo preco e acessiveis a uma grande
percentagem das populacdes; programas assim séo preferiveis, em vez de um sistema paralelo, que se
pode tornar demasiado dispendioso e insustentavel. O programa deve ser criado a nivel dos cuidados
primarios de saude, com o devido apoio técnico e de referéncia dos pacientes para 0s niveis
superiores de cuidados. A formacdo dos profissionais da salude na prevencdo, diagnostico e
tratamento dos casos deverd garantir que o sistema de cuidados de salde possa dar resposta as
exigéncias de base desses servigcos. Os cuidados com base na familia ou na comunidade deverdo ser
parte integrante do programa nacional.

16. A vigilancia e a investigacdo sdo componentes importantes do programa. As informacdes
recolhidas devem ser disseminadas e usadas como base na defini¢cdo das politicas, bem como nas
decisbes do dia-a-dia referentes a gestdo do programa. E igualmente necessério estudar a historia
natural da doenca e os seus efeitos nas manifestacdes clinicas e na transmisséo do paludismo.

% Ekebe GI, Shode FO, Phenylalanine is the predominant antisickling agent in Cajanus cajan seed extract, Planta medica 56: 41—
43, 1990.
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17. As parcerias deverdo ser estimuladas entre os profissionais da salde, pais, pacientes, grupos
comunitarios de interesse relevante e a comunicagdo social, quando adequado. As parcerias
facilitardo a educacdo do publico, a identificacdo de riscos genéticos na comunidade pelo registo das
historias familiares da doenca, aconselhamento genético, consciencializacdo e participa¢do activa nos
programas de prevencao e cuidados.

PAPEIS E RESPONSABILIDADES

Papel dos paises

18. Os paises deverao:

a)
b)
c)
d)

e)

criar, implementar e reforcar programas nacionais abrangentes e integrados para a
prevencéo e tratamento da drepanocitose;

desenvolver capacidades para avaliar a situacdo referente a drepanocitose e ao seu
impacto nos programas nacionais;

promover a consciencializacdo das comunidades e a sua participacdo nos cuidados e
apoio as pessoas que sofram de drepanocitose;

colaborar com o0s parceiros no apoio a investigagdo de base e aplicada sobre a
drepanocitose;

mobilizar e afectar recursos adequados a prevencao e controlo da drepanocitose.

Papel da OMS e dos parceiros

19. A OMS e os parceiros deveréo:

a)
b)
c)

d)

aumentar a consciencializagdo da comunidade internacional quanto ao fardo global da
drepanocitose;

dar apoio técnico e financeiro aos programas e estratégias nacionais de prevencao e
tratamento da drepanocitose;

promover e apoiar parcerias para expandir a formagdo e as competéncias dos
profissionais da saude;

apoiar a investigacdo em desordens da drepanocitose, para aumentar a esperanca e a
gualidade de vida das pessoas afectadas;

criar um grupo de peritos para dar aconselhamento sobre 0s varios problemas respeitantes
a drepanocitose.
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CONCLUSAO

20. A drepanocitose é a doenca genética com maior prevaléncia na Regido Africana. Apesar do
grave impacto que exerce nas criangas, ainda € uma doenca negligenciada.

21. Embora ndo se conheca cura para a drepanocitose, programas abrangentes poderdo assegurar a
prevencdo, cuidados e apoio em todos os niveis, resultando em melhor qualidade e maior esperanca
de vida para os pacientes. Dever-se-4, portanto, aumentar a advocacia e a sensibilizacao.

22. Solicita-se ao Comité Regional que analise e aprove as orientacdes constantes deste
documento.



