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RESUMO

Objetivos: Analisar o perfil sociodemografico e socioecondmico das criangas e
adolescentes com osteonecrose secundaria a DF e o impacto social do
tratamento com uso de CMMO na populagao estudada. Método: Série de casos
com individuos com DF de ambos os sexos e idade entre oito e 19 anos com DF
tratados com terapia celular no Com — HUPES em 2019. Foram utilizados dados
primarios por meio de entrevistas e dados secundarios por meio de prontuarios
meédicos. Resultados: Foram entrevistados quatro adolescentes, dois do sexo
feminino e dois do sexo masculino, com média de idade de 14,5 (12-17) anos, e
com renda mensal média de dois salarios minimos, todos portadores de HbSS.
As cuidadoras, todas maes dos adolescentes, ocupam-se exclusivamente como
cuidadoras. Dois participantes possuem osteonecrose bilateral sendo Ficat Il no
quadril direito e Ficat | no quadril esquerdo, um participante possui osteonecrose
grau | de Ficat no quadril esquerdo e o outro Ficat Ill no quadril direito. A
claudicacao foi o sintoma marcante para suspeita diagndstica, e a dor o sintoma
mais restritivo. As atividades escolares e recreativas demonstraram sofrer forte
influéncia negativa devido quadro algico ou devido ao internamento hospitalar.
Os resultados pés-operatérios apresentaram melhora na autoestima, reducao do
quadro algico e melhora da funcionalidade dos adolescentes. Conclusao: O
perfil sociodemografico e socioecondmico das criangas e adolescentes
apresentou idade compreendida entre 12 a 17 anos, com renda até dois salarios
minimos, maioria declarou possuir cor da pele preta ou parda, as maes sao as
principais cuidadoras e tem como atividade exclusiva a criagao do adolescente.
O tratamento realizado pelo SUS no HUPES e mostrou-se efetivo no tratamento

da dor e melhora da autoestima da populacéo estudada.

Palavras-chaves: anemia falciforme, osteonecrose, criangas.



ABSTRACT

Objectives: To analyze the sociodemographic and socioeconomic profile of
children and adolescents with osteonecrosis secondary to DF and the social
impact of treatment using CMMO in the studied population. Method: Case series
with individuals with SCD of both sexes and aged between 8 and 19 years with
SCD treated with cell therapy at Com - HUPES in 2019. Primary data were used
through interviews and secondary data through medical records doctors.
Results: Four adolescents were interviewed, two female and two male, with an
average age of 14.5 (12-17) years, and with an average monthly income of two
minimum wages, all with HbSS. Caregivers, all mothers of adolescents, are
exclusively caregivers. Two participants have bilateral osteonecrosis with Ficat
Il in the right hip and Ficat | in the left hip, one participant has Ficat grade |
osteonecrosis in the left hip and the other Ficat Ill in the right hip. Claudication
was the most striking symptom for diagnostic suspicion, and pain the most
restrictive symptom. School and recreational activities have been shown to suffer
a strong negative influence due to pain or hospitalization. The postoperative
results showed improvement in self-esteem, reduced pain and improved
functionality of adolescents. Conclusion: The socio-demographic and
socioeconomic profile of children and adolescents was between 12 and 17 years
old, with an income of up to two minimum wages, the majority declared to have
black or brown skin color, mothers are the main caregivers and have the
exclusive activity of raising of the teenager. The treatment performed by SUS at
HUPES and proved effective in treating pain and improving the self-esteem of the

population studied.

Keywords: Sickle cell anemia, osteonecrosis, children.
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1. INTRODUGAO

A doenga falciforme (DF) é uma doencga hereditaria a partir da qual ocorre
mutagcdo da hemoglobina, gerando uma deformidade estrutural em foice da
hemoglobina (HbS) (Belini Junior E et al, 2015; Novais EN et al 2015; Daltro GC
et al 2008; Daltro GC et al 2010). Estima-se que essa condi¢ao afete cerca de
sete milhdes de pessoas em todo o mundo gerando um problema de saude
publica pelo alto custo aos sistemas de saude onde cerca de 80,5% seja por
cuidados hospitalares (Bulgin D et al 2018). O Brasil € um dos paises com maior
numero de casos da DF no mundo, e a Bahia um de seus estados com maior
prevaléncia, configurando-se um grande problema de saude publica (Daltro GC
et al 2010).

A pessoa com DF requer uma atencao, ndo somente as condigdes clinicas
e epidemiolégicas, devemos ter nocdo dos aspectos sociais, psicologicos e
econdémicos envolvidos. E necessario o conhecimento do meio em que os
individuos vivem, das condicdes de escolaridade, da ocupacdo, da fonte de
renda da pessoa portadora de DF e de todos envolvidos com essa condig&o
(Figueiredo MS, 2010).

A mutacdo da hemoblogina encontrada na DF pode gerar tanto
complicacdes relacionadas a hemodlise quanto a complicagbes relacionadas a
oclusdo microvascular (Belini Junior E et al, 2015; Daltro GC et al 2010; Worral
D, Smith-Whitley K, Wells L, 2016). A Osteonecrose causada pela ocluséo
microvascular € uma das complicagdes mais comuns e debilitantes da DF, sendo
a causa mais comum de osteonecrose da cabeg¢a do fémur em criangas (Novais
EN et al 2015; Worral D, Smith-Whitley K, Wells L, 2016).

O curso clinico da doenga €, muitas vezes, assintomatico até o momento
em que surja a dor limitante, seguida da deformidade estrutural éssea e perda
da funcionalidade da articulacédo do individuo (Novais EN et al 2015; Daltro GC
et al 2010). Por esse motivo, seu diagndstico precoce € de extrema importancia
para um tratamento mais efetivo, antes que a unica alternativa de tratamento
seja a substituicdo completa da articulagao (Worral D, Smith-Whitley K, Wells L,
2016). O tratamento em criangas € um grande desafio, pois a artroplastia total

do quadril geralmente nao € indicada para individuos nessa faixa etaria (Novais
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EN et al 2015). O uso do implante autdlogo de células mesenquimais da medula
o0ssea (CMMO) é uma importante ferramenta para o futuro desses pacientes,
pois possui um carater minimamente invasivo e o efeito osteoindutor tem
mostrado bons resultados (Novais EN et al 2015; Daltro GC et al 2010).

A osteonecrose na crianga com DF ainda € um grande desafio para a
medicina. Existem poucos estudos no Brasil e onde ha pouca descricdo das
caracteristicas dessa populagdo. A falta de estudos sobre essa populacéo
somada ao inicio assintomatico da doenga acaba gerando um grande desafio
para se realizar um diagnostico precoce. O que causa uma enorme dificuldade

para o tratamento e a prevencido de morbidades da crianga.

Como exposto, a doenga falciforme apresenta-se um grande problema de
saude publica devido a complicagbes severas a saude do individuo, como:
hipertensdo pulmonar, acidente vascular cerebral, ulceracdo em membros
inferiores, episodios dolorosos recorrentes, sindrome toracica aguda e necrose
ossea avascular (Novais EN et al 2015). O uso do implante autélogo de CMMO
surge como uma nova alternativa de tratamento, que vem trazendo bons
resultados e novas esperangas para a populagao com a DF (Worral D, Smith-
Whitley K, Wells L., 2016).

A DF predominantemente entre negros e pardos interage com as
desigualdades existentes no Brasil, principalmente pela heranga negativa do
periodo colonial. Cerca de 67% dos usuarios do SUS sado compostos pela
populagdo negra, porém a equidade no tratamento ndo se mostra efetiva na
pratica, onde as populag¢des afrodescendentes sao tratadas de forma desigual.
Como doenca crdnica potencialmente letal € imprescindivel que os principios de
equidade, igualdade e integralidade se apliquem a essa patologia reduzindo seu
impacto. No ambito de pesquisa, ainda sdo escassos os estudos de perfis
sociodemografico de pacientes com DF no Brasil, contribuindo para a

invisibilidade epidemioldgica e social da doencga (Mota CS et al, 2017).

O estudo das caracteristicas sociodemograficas dos individuos, e a
identificacdo dos beneficios do tratamento da osteonecrose pelo implante

autdlogo de CMMO comparado a terapia convencional na populagao estudada
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poderia trazer a comunidade cientifica uma grande ferramenta para o futuro das
criangas portadoras de Doenga Falciforme. Diante do exposto este estudo tem
como objetivo principal analisar o perfil sociodemografico e socioecondmico das
criangas e adolescentes com osteonecrose secundaria a DF e o impacto social
do tratamento com uso de CMMO na populagdao estudada. Como objetivos
especificos, temos: analisar o perfil sociodemografico e socioeconémico,
identificando aspectos limitantes da osteonecrose na vida das pessoas com DF
e identificar os beneficios sociais da terapia celular na populagado estudada

comparando-os com as demais terapias.
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2. REVISAO DA LITERATURA

Doenca Falciforme é uma condicdo hereditaria caracterizada pela
formagédo da hemoglobina S (HbS) (de Jesus ACS, 2018; Menezes ASOP et al
2013; Ben Dridi MF et al, 1987). A DF resulta da mutagao genética gerada pela
substituicdo de uma timina por uma adenina, o que leva a uma nova substituicdo
na posi¢ao seis da cadeia B no brago curto do cromossomo 11 do aminoacido
acido glutéamico pela valina (de Jesus ACS, 2018; Menezes ASOP et al 2013).
Essa condicdo resulta em desordens relacionadas a hemdlise e ocluséo

microvascular (Novais EM, 2015).

A herancga genética é necessariamente materna e paterna, resultando na
Anemia Falciforme quando em homozigose HbSS ou em heterozigose como
HbSC, HbSD, HbSE, HbS betatalassemia, HbS alfatalassemia ou HbS mut rara.
A mutacido genética gera uma polimerizagcdo hemoglobinica tornando a HbS
insoluvel o que resultard em uma eritrofalciformacéo (hemacias em forma de
foice) (Portaria SAS/MS no 55, de 29 de janeiro de 2010; Marti- Carvajal AJ, Sola
|, Agreda-Pérez LH, 2016).

A heterozigose tem uma prevaléncia significante no mundo, variando de
2% a 30% (Naik RP et al, 2018). A HbSC decorre de mutacédo no sexto cédon
do gene da betaglobina, gerando a substituicdo de acido glutamico por lisina
(Rezende PV et al, 2017). Estima-se que cerca de 300 milhdes de pessoas em
todo o mundo possuam DF por heterozigose. Essa heranca se da pelo efeito
protetor que essa condicdo apresenta contra a malaria grave, porém o
aconselhamento genético reprodutivo pode auxiliar quanto ao risco de filhos
homozigotos (Naik RP et al, 2018).

Estudos apresentam dados que demostram a gravidade dessa doencga,
como a baixa expectativa de vida no individuo com doenga falciforme, a
sobrevida no homem é cerca de 42 anos e na mulher 48 anos, onde niveis de
Hb fetal (HbF) > 8% oferecem uma expectativa de vida maior (Portaria SAS/MS
no 55, de 29 de janeiro de 2010).

Além da sobrevida curta dos eritrocitos com cerca de 16 a 20 dias, a HbS

sofre uma polimerizacdo da HbS, que culmina na transformagédo da classica
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forma do eritrocito de bicbncavo para a de uma foice (Felix AA et al, 2010). O
processo de eritrofalciformacdo estimula uma fagocitose prematura das
hemacias resultando em anemia hemolitica comprometendo o metabolismo do
oxido nitrico. Tal defeito ocasiona mais um problema no individuo com doenca
falciforme que é a vasculopatia proliferativa, as caracteristicas dessa desordem
sdo o estado inflamatdrio cronico, a leséo endotelial e a liberagdo de multimeros
de von Willebrand. Essas caracteristicas levam a vasoclusdo de pequenos
calibres (Portaria SAS/MS no 55, de 29 de janeiro de 2010). O processo
inflamatério crénico apresenta varios episédios de agudizacao interferindo no

bem-estar dessa populagdo (Cangado RD and Jesus JA, 2007).

A doenca falciforme pode ser diagnosticada durante o periodo neonatal
onde a intervengao e o acompanhamento do paciente se faz imprescindivel. Com
o diagndstico precoce pode-se iniciar a prevengao, mesmo que de forma parcial,
das comorbidades que a DF traz. Uma das drogas com maior eficacia no
tratamento das comorbidades é a hidroxiureia (HU) que produz efeitos como o
aumento da producgao de hemoglobina fetal, hidratacédo dos eritrécitos e aumento
da taxa hemoglobinica, uma produ¢do aumentada de 6xido nitrico e redugéo da
expressao de moléculas de adesio. Além desses efeitos, a HU mostrou reducéao
significativa no risco de 6bito, no numero anual de crises algicas, no numero de
necessidades transfusionais anuais e na sindrome toracica aguda liquida
(Portaria SAS/MS no 55, de 29 de janeiro de 2010; Cangado RD and Jesus JA,
2007). Por outro lado, necessita-se de um monitoramento sobre os efeitos
citotdéxicos como o potencial teratogénico e carcinogénico, além da auséncia do
medicamento na apresentagdo liquida, dificultando sua administragdo em
algumas criangas (Portaria SAS/MS no 55, de 29 de janeiro de 2010).

1.2. Epidemiologia da DF

No Brasil, estima-se 25000 a 30000 pessoas com DF e de 3000 a 3500
mil recém-nascidos a cada ano (Fernandes APPC et al, 2017; De Jesus ACS et

al, 2018). A cada 1000 recém-nascidos vivos, uma crian¢ga tenha anemia
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falciforme. A prevaléncia nas regides Norte e Nordeste € de 6% a 10% para
heterozigotos e 2% a 3% nas regides Sul e Sudeste (Cangado RD and Jesus JA,
2007). No estado de Minas Gerais entre janeiro de 1999 e dezembro de 2012
um total de 969 criancgas e de 2.991 internagdes foi registrado. Sendo a maioria
das criangas HbSS a mediana de idade foi de quatro anos, a mediana do numero
de internacdes por paciente foi de duas e de tempo de permanéncia hospitalar
foi de quatro dias (Fernandes APPC et al, 2017). Devido a essa alta prevaléncia
(Figura 1.), medidas de prevencgao e politicas publicas voltadas para a populagao
portadora de DF foram instauradas, podemos destacar a Fase 2 do Programa
Nacional de Triagem Neonatal em 2001 onde foi incluida a eletroforese de
hemoglobina. Em 2005 com a Portaria de n°® 1391 foram instituidas no SUS as
diretrizes para a Politica Nacional de Atencgao Integral as Pessoas com Doencga

Falciforme e outras Hemoglobinopatias (Cangcado RD and Jesus JA, 2007).

Figura 1. Frequéncia do Gene S no Brasil por Estado da Federagéo.

] Freqiiéncia do
e gene S no Brasil

Populacdo
186,7 milhoes

| Pernambuco
AS 4% (1:23)
DF 1:1.400
Bahia
AS 5,3% (1:17)
DF 1:650
Minas Gerais
AS 3% (1:23)
DF 1:1.400

Rio de Janeiro

AS 4% (1:21)

DF 1:1.200

Rio Grande do Sul

AS=traco falciforme AS 2% (1:65)
DF=doenga falciforme DF 1:10.000
Fonte: Ministério da Salde do Brasil

do Paulo

AS 2,6% (1:35)
DF 1:4.000

Cancado RD and Jesus JA, 2007.

1.3. Aspectos Sociodemograficos dos individuos com DF

O Brasil € um pais onde a escravidao oriunda de sua colonizagao deixa
marcas até os dias atuais. A DF predominantemente entre negros e pardos €

potencializada pelas desigualdades existentes no Brasil, principalmente pela
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heranga negativa do periodo colonial. Apesar do SUS ter como principio a
equidade, na pratica as populacdes afrodescendentes sao tratadas de forma
desigual. Como doenga cronica potencialmente letal, caso os principios de
equidade, igualdade e integralidade se aplicassem a essa patologia, seu impacto
seria muito menor, visto que cerca de 67% dos usuarios do SUS sdo compostos
pela “populagdo negra”. No ambito de pesquisa, ainda séo escassos os estudos
de perfis sociodemografico de pacientes com DF no Brasil, contribuindo para a
invisibilidade epidemiologica e social da doenca. No entanto, devido a presséo
popular gerada por essa populagdo tem mostrado avanga em politicas publicas

voltadas para as pessoas com DF (Mota CS et al, 2017).

A doenga crénica traz consigo, além de agravos fisiolégicos, diversas
outras complicacdes sociais. Tem sido descrita a dificuldade no relacionamento
familiar, na interagcdo com colegas de escola e/ou trabalho, no rendimento
académico e no desenvolvimento de uma autoimagem positiva. Durante a fase
adulta surgem os problemas socioecondmicos, como o desemprego, além de
problemas emocionais e psicologicos. Logo, o sucesso terapéutico da DF
depende, em grande parte, da autoestima do paciente e independentemente da
idade, a qualidade de vida pode ser afetada pela ansiedade relacionada ao futuro
(Felix AA et al, 2010).

No estudo realizado por Felix AA et al, 2010 houve o questionamento
sobre mudangas em suas vidas apds o diagnéstico de DF. Como resultado,
cerca de um terco dos pacientes relataram sentimento de revolta e/ou tristeza
associados ao maior numero de crises dolorosas por ano, mudangas negativas
com relagao ao trabalho e ao lazer, também foram relatadas. Como concluséao
verificou-se a necessidade de um acompanhamento multidisciplinar e
interdisciplinar por possuirem, em sua maioria, dificuldades no enfrentamento da

doenca, habitagao precaria, desemprego e/ou trabalho mal remunerado.
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Em sintese, o paciente falciforme deve merecer
mais atengdo por parte do sistema de saude e de
promogdo social, o que, certamente, refletira na
melhoria da qualidade e da expectativa de vida dos
mesmos (Felix AA et al, 2010).

A
vulnerabilidade social é uma caracteristica marcante das pessoas com DF
dificultando o acesso a saude dessa populacdo. Soma-se a isso a auséncia de
recursos financeiros e a visdo da familia que a morte do filho(a) sera precoce e
inevitavel. Ha ainda dados que mostram a maior fragilidade da populagéo
afrodescendente com relagao a populagao branca quando avaliadas morbidade
e mortalidade (Castellanos MEP et al 2015).

Alguns programas sociais tentam reduzir tamanha desigualdade no
tratamento de pessoas com DF. O Programa Estadual de Atencao as Pessoas
com DF e outras hemoglobinopatias (2007) implantou um cadastro estadual de
pessoas com DF e a promoc¢édo do HEMOBA a condicao de centro de referéncia
de média e alta complexidade. A nivel municipal em Salvador, o Programa de
Atencdo as Pessoas com Doenga Falciforme (PAPDF) busca promover e
implementar agbes que permitam reduzir a morbimortalidade e melhorar a
qualidade de vida das pessoas com Doencga Falciforme. Em agosto de 2009,
através da publicagao de portaria municipal tornou compulséria a notificagéo de

todos os casos de doenga falciforme em Salvador (Castellanos MEP et al 2015).

1.4. Doenca Falciforme em Criangas e Adolescentes

No estudo realizado por Menezes ASOP et al 2013, realizou-se uma
avaliagao da qualidade de vida relacionada a saude em individuos com DF com
idade compreendida entre cinco a 18 anos, além de avaliar a qualidade de vida

de seus familiares. Utilizando como ferramentas o Pediatric Quality of Life
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Inventory (PedsQL) e o Medical Outcomes Study 36 — Item Short-Form Health
Survey (SF-36), e um grupo controle com criangas saudaveis. Como resultado
concluiu-se que a DF esta relacionada a limitagdes fisicas, sociais, emocionais
e escolares. Os escores utilizados mostraram-se diminuidos quando
comparados ao grupo controle da mesma faixa etaria. A dor e a sobrecarga
imposta pelo cuidado e atencéo direcionados a crianga e ao adolescente doentes
mostraram-se os fatores mais impactantes. A dor gera repercussdes negativas
na saude mental decorrente da excessiva preocupacao dos cuidadores, além da
necessidade de adequar a rotina de todo uma familia. Os pais dos individuos
com DF sofrem com a sensacéao de culpa gerada pela hereditariedade da doenga
levando a ansiedade e depressao, além dos custos financeiros e sociais que

uma doencga cronica os impde.

Criancas e adolescentes com Anemia Falciforme (AF) possuem
predominancia em condi¢cbes socioecondmicas entre nivel médio e baixo e a
maioria dos pais com escolaridade entre o ensino fundamental completo e ensino
meédio. No Brasil esses dados podem ser explicados pela descendéncia com os
negros escravos (Figura 2.), ja que a condi¢cao hereditaria esta presente na AF.
Criangas e os adolescentes com AF mostraram-se com valores inferiores de
medidas antropométricas, explicados pela inseguranga alimentar, as criangas
negras sao as que vivem mais expostas a esse risco nutricional. Outro fator que
explicaria tal acometimento € o maior risco de interromper o ganho de Peso e
Estatura levando a desnutricdo energética e proteica crbénica, devida a taxa
metabdlica basal de criangas com AF é 16 a 20% maior que de criangas
saudaveis. A baixa estatura e a menor velocidade de crescimento de criancas
com AF podem ser associadas ao atraso na fusao epifisaria dos ossos longos,
consequente da puberdade tardia, e a menor concentragdo de hemoglobina
circulante (De Jesus ACS et al, 2018).

Figura 2. Heranga Genética no Brasil.
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DOENCAS FALCIFORMES NO BRASIL
Prevaléncia estimada do gene S

| Trago Falciforme (Hb AS)
Populagéo geral: 4% (2% a 8%)
Entre Afro-descendentes: 6% a 10%
Nascimento anual: 200.000
Expectativa de individuos HbAS: 7.200.000

u Anemia Falciforme (Hb SS)
Casos estimados: 25.000 a 30.000
Nuamero de casos novo por ano: 3.500

Cancado RD and Jesus JA, 2007.

Criangas com DF apresentam uma alta prevaléncia tanto de deficiéncia
quanto de insuficiéncia de vitamina D. Algumas hipoteses podem explicar a baixa
taxa de vitamina D na populacao estudada, como: a alta demanda metabdlica do
paciente portador de DF; a baixa ingestao de nutrientes pela redugéo do apetite

ou pela reducgdo da absorgdo pela mucosa intestinal (Nolan VG et al, 2015).

1.5. Aspectos psicossociais das Criancas e Adolescentes com DF

Foram identificados quatro dominios relacionados aos estigmas que os
individuos com DF podem experimentar. No primeiro dominio, percebe-se
consequéncias sociais do estigma social. Onde individuos com DF relatam
experimentar reagcdes negativas de pessoas proximas a eles, além de membros
da comunidade em relag&o. Ha um sentimento de desvalorizagao e preconceitos
voltados a experiéncia da dor e acusagdes de fraqueza, preguica e falso estado
de adoecimento. A sexualidade deles € prejudicada devido a complicagdes como
dor, priapismo e puberdade tardia. O segundo dominio esta relacionado ao
estigma no bem-estar psicolégico, onde adolescentes sdo bastante afetados,
gerando um isolamento social, ansiedade, depressdao e ideacdo suicida e
tentativas de suicidio. O estresse também esta presente devido o preconceito

por procura de drogas analgésicas potentes (como opioides), atraso no
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atendimento no pronto-socorro e profissionais de saude que duvidam de seus
relatos de dor. A incerteza em relagao a crises de dor e complicagdes imprevistas
gera ansiedade nos individuos, além de sensagao de desesperancga (Bulgin D et
al 2018).

O terceiro dominio, diz respeito aos efeitos do estigma no bem-estar
fisiologico. A procura de drogas devido ao alto grau de intensidade da dor, muitas
vezes sao desacreditadas pelos profissionais de saude. Pode-se perceber,
também, que o manejo do quadro algico nao é realizado de forma adequada pela
subestimacao da crise algica. Had uma grande influéncia da saude mental no
bem-estar fisioldgico, devido a relatos de autoagressao e suicidio. O quarto
dominio esta relacionado ao estigma nas relagdes entre pacientes e prestadores
de cuidados. A discriminagao percebida pelos individuos com DF por parte de
prestadores de saude afeta diretamente na perda de confianga nos profissionais
de saude gerando um relacionamento tenso entre prestadores de pacientes e
pacientes. Ha relatos de sensacao de falta de empatia dos profissionais de saude
resultando em um ajuste comportamental na busca de cuidados, onde os
individuos tentam realizar o tratamento da crise algica no préprio domicilio ou a
busca por atendimento médico somente em niveis insuportaveis de dor. Ha
dados mostrando que cerca de 88% de adultos jovens aguardam que a dor
chegue a em média a 8,7 na escala visual analégica (EVA). Todos esses
dominios resultam no medo do individuo com DF de revelar sua comorbidade
(Bulgin D et al 2018).

1.6. Desafios da infancia da pessoa com DF

O cotidiano das criancas com DF é diferente das demais. Limitagdes
causadas pelo numero de internagdes, crises algicas recorrentes, e muitas vezes
0 medo e a ansiedade causada pela DF, leva os cuidadores a superproteg¢ao. A
renda familiar acaba sendo comprometida devido a alimentagdao especial. O
ambiente escolar €, por muitas vezes, comprometido devido ao afastamento das

atividades escolares interferindo diretamente na aprendizagem. Esse
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afastamento pode ser devido ao medo dos pais com relagdo as condi¢cdes de
saude das criangas quando distantes dos cuidados familiares. Apesar de todos
os transtornos do individuo na infancia, percebe-se a tentativa de compensacéao

das atividades escolares na adolescéncia (Mota CS et al, 2015).

O “brincar” elemento tado importante no desenvolvimento da crianga, néao
€ abandonado apesar de todas as dificuldades. Durante a transigdo para a
adolescéncia e a necessidade da autonomia, as experiéncias adquiridas na
infancia ensinam a lidar com a patologia. Dividindo as experiéncias entre
familiares e pessoas mais proximas, evitando expandir para outras pessoas

devido ao estigma adquirido (Mota CS et al, 2015).

As pesquisas realizadas com criangas e adolescentes com DF ainda
escassas em nossa literatura, devem ser estimuladas. Além do aumento da
quantidade de estudos faz-se imprescindivel que a crianga e o adolescente
participem ativamente na decisdo e na entrevista. Pois é visto que muitos pais
acreditam que os filhos possuem certas limitagbes para entendimento de um
conceito ou questao. Alguns topicos foram orientados como: ponto de vista unico
de quem sofre; produ¢cado de um ambiente onde a crianga haja com naturalidade;
utilizar linguagem de facil entendimento e que aproxime a crianga do técnico
(Moreira MCN, 2015).

1.7. O adolescente com DF

A adolescéncia é marcada pelo rapido desenvolvimento fisico e
psicoldgico, onde a pessoa passa pela transicdo do atendimento pediatrico para
o adulto. Alguns fatores tornam a adolescéncia dos individuos com DF diferente
dos individuos saudaveis: caracteristicas sexuais secundarias retardadas,
priapismo, ganho de peso e estatura prejudicados, além de possibilidade de
ulceras e crises algicas recorrentes. Estudos mostram uma falta de adesao ao
tratamento de individuos com faixa etaria compreendida entre 10 e 24 anos, o
gque agrava ainda mais a condi¢cao de saude dessa populagao. As criangas, como

seres em desenvolvimento, necessitam de experiéncias para seu
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desenvolvimento, onde suas alteragdes corporais e psicologicas serao
marcantes. As experiéncias sociais durante o desenvolvimento de jovens com
doenga cronica sdo diferentes das experiéncias de individuos saudaveis,
necessitando do desenvolvimento de estratégias para o rompimento de barreiras

e fronteiras sociais (Moreira MCN, 2015).

E necessaria a construcéo de autoestima, autoimagem e autocuidado dos
jovens mesmo com a auséncia de complicagbes decorrentes da DF. Essa
condicdo leva ao jovem a adquirir uma autoafirmagao com maior dificuldade. Da
superprotecado durante a infancia a autonomia da gestdo de sua doenga ocorre
a necessidade do amadurecimento de forma abrupta no adolescente, onde seu
cotidiano e suas rotinas serdo marcadas pela incorporagao da doenga cronica e
de seus sintomas. Para minimizar os impactos sao necessarias medidas
integrativas entre a familia e os profissionais envolvidos, além do
compartilhamento de experiéncias com outras criangas com a mesma doenga,
além da familia e dos jovens reconhecerem que a doencga faz parte de suas vidas
valorizando o papel de cada sujeito na administragdo dos problemas (Moreira
MCN, 2015).

1.8. Desafio das maes de criangas com DF

As criangas com DF demandam cuidados especiais desde o nascimento.
Essa responsabilidade é, na grande maioria das vezes, assumida pela méae de
familias com fragilidade social. Existem ainda pessoas com vinculo familiar que
participam como “cuidadoras informais” sem atividade remunerada, que auxiliam
no cuidado. Necessita-se ainda de um foco na visibilidade da doenca perante a
sociedade, esclarecer a sociedade sobre a patologia e suas implicagdes
reduzindo assim o preconceito sofrido por essa populagdo (Ferreira SL e
Cordeiro RC, 2013).

Guedes C, 2016 realizou um estudo com 50 mulheres, cuidadoras de
criangas com doencgas falciformes e atendidas por um hospital publico de

referéncia no Distrito Federal no periodo de 2006 a 2008. Como resultado do
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estudo, a descoberta precoce de uma doenca cronica falciforme gera impactos
nas vidas dessas mulheres. No ambito social a mae precisa convencer o pai a
participar do planejamento familiar por meio de consultas médicas e exames, 0
que muitas vezes nao € aceito pelo mesmo. Familiares e amigos muitas vezes
nao entendem como uma crianga, aparentemente saudavel necessita de um
cuidado especial. Além de crises algicas constantes podem levantar suspeitas
sobre maus-tratos. Outro fator importante destacado na pesquisa foi a saida do
mercado de trabalho devido a dedicagao exclusiva ao(a) filho(a), no inicio as
maes tentam-se manter ativas no trabalho, porém se torna inviavel a
permanéncia no emprego. O Beneficio de Prestagdo Continuada (BPC) € uma
Politica Assistencial que reduz um pouco o impacto financeiro a essas familias,
porém a funcao de cuidadora que a méae realiza, ainda nao é reconhecida pelo
Estado, o que ndo garante a elas uma aposentadoria. Na escola ainda ha uma
falta de orientagcdo aos educadores sobre as condi¢cdes especiais da crianga e o
medo dos familiares com relagdo ao preconceito dos colegas. Esses fatores
levam a um progressivo quadro de desgaste fisico e emocional (Guedes C,
2016).

1.9. Aspectos do cotidiano das familias de criangas com DF

A familia tem o papel principal no cuidado e protecao das criangas com
DF. A doencga crbénica pode gerar uma crise no ambiente familiar, dado os
desafios que se apresentam desde o nascimento da crianga e seu diagndstico.
Guimaraes TMR et al, 2008 realizaram um estudo com criangas e adolescentes
com AF atendidos em um centro de referéncia em Pernambuco. Como resultado,
verificou-se que os pais apresentavam renda familiar entre um e dois salarios
minimos. A rotina das familias é alterada por conta das necessidades de
cuidado, com dedicacdo quase que exclusiva ao paciente, muitas mées como
cuidadoras acabam por nio exercer atividade remunerada fora do domicilio. Os
adolescentes podem apresentar necessidade de apoio emocional devido ao
constante estado de alerta pelo medo e ansiedade gerados por crises algicas e

o receio da morte. O apoio da sociedade e da equipe de saude mostra-se
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imprescindivel para as familias, transformando-se em uma rede de apoio

fundamental para esses individuos (Guimarées TMR et al, 2008).

No estudo realizado por Dias et al em 2015, na cidade de Salvador-BA,
foram entrevistados 9 adultos (trés homens e seis mulheres) com DF, a idade
variava entre 27 e 54 anos, durante a autodeclaragdo oito se consideraram
pretos e um pardo, metade dos participantes concluiram o ensino médio, porém
sO uma pessoa estava cursando o ensino superior. Um fato que chamou
bastante atencdo foi que todos os participantes tinham renda até um salario
minimo, sendo que cinco recebiam o Beneficio de Prestacdo Continuada, trés
foram aposentados por invalidez e apenas uma trabalhava e estudava (Dias et
alem 2015). O que reflete o padréo de pessoas com condigdes socioecondmicas

vulneraveis dessa populagao.

Os dados de Dias et al em 2015, também revelam o diagnéstico tardio em
uma grande parcela da populagdo, o que dificulta ainda mais a condugao da
patologia. Os primeiros sintomas da doenga sao apresentados ainda no primeiro
ano de vida, porém em muitos casos a doenga sO é diagnosticada na
adolescéncia ou até mesmo na idade adulta. Diagndsticos tardios sé&o
responsaveis por complicagbes que podem aparecer ao longo da vida. Mesmo
com o diagndstico precoce, muitas vezes o acompanhamento nao se faz de
maneira adequada, ou pela falta de informagbes dos prdprios profissionais de

saude, ou até mesmo pela falta de estrutura da rede de saude.

1.10. Osteonecrose em individuos com DF

A Osteonecrose relacionada a doencga falciforme tem prevaléncia de cerca
de 11% no Brasil (Daltro G et al, 2018). Tal acometimento é causado pelo efeito
vaso-oclusivo levando a isquemia e infarto tecidual (Lori A. Styles and Elliott P.
Vichinsky 1996; Daltro G et al, 2018; Mahadeo KM et al, 2011; Novais EM et al,
2015). A oclusao capilar pelas hemacias falciformes nao deformaveis causa
anoxia, morte de ostedcitos e necrose 6ssea (S. Man & A. Koren, 1993). A

osteonecrose esta presente tanto em portadores de HBSS quanto HBSC, com
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uma propensao maior para individuos portadores de HbSS. Um dos locais de
maior incidéncia para osteonecrose é a cabeca femoral, onde apresenta uma
progressao relativamente rapida causando colapso subcondral (Lori A. Styles
and Elliott P. Vichinsky 1996; Daltro G et al, 2018; Mahadeo KM et al, 2011;
Daltro GC et al, 2008) e coxartrose avangada em até 87% dos pacientes apos
cinco anos do diagndstico (Daltro G et al, 2018; Mahadeo KM et al, 2011; Novais
EM et al, 2015).

Estudo realizado por Daltro et al, 2018 no Hospital Universitario Professor
Edgar Santos em Salvador-BA analisou os dados de 283 pacientes com
osteonecrose secundaria a DF entre 2006 a 2017 (Tabela 1). Esse estudo
evidenciou que 42,4% apresentavam HBSS e 57,6% apresentavam doenca
HBSC; 54,4% eram homens e 45,6% mulheres; a idade média no diagndstico foi
de 34,9 (variagao de 10 a 65) anos para os HBSS e 32,9 (variagao de 11 a 67)
para os HBSC (P = 0,9802); idade de pico foi de 30 a 39 anos, onde apenas
10,2% dos pacientes foram diagnosticados em média com osteonecrose nas
duas primeiras décadas de vida. O quadril foi a articulagdo mais acometida
(74,6%), seguida do ombro (14,5%), joelho (9,2%) e tornozelo (1,8%). Lesdes
osteonecroticas em mais de uma articulagdo foram encontradas em 15,5% dos
casos. Os sintomas mais comuns foram dor e limitagdo de movimento na

articulagdo afetada no momento da apresentagao.

Tabela 1. Caracteristicas da osteonecrose em pacientes com diagndstico

de Doenca Falciforme.

Table 2 Features of ostconcerosis in SCD paticnis al diagnosis

All HBSS HESC

N % N k) N % ¥ o

Laowcztion 283 100 120y 1060 163 1Ky

Hip 21 Ta.6 25 TR 126 T3 5334
Shoubder 41 14.5 18 150 23 14.1 BA5
Knee i 9.2 15 12.5 1 07 1146
Ankle 5 1.8 2 1.7 3 1.8 0134
Laterality

Lateral 37 13.1 16 133 21 129 8176
Bilatcral 246 RGO 104 6.7 142 87 B6TY
Stape of discase

I 172 608 68 566 4 636 4460
n 71 251 33 275 3% 233 AETD
11 40 14.1 19 158 21 129 5141

N numbex

Daltro GC et al, 2018.
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1.10.1. Osteonecrose nas Criangas e Adolescentes com DF

A DF é a causa mais comum de necrose avascular do quadril na infancia,
permanecendo o risco até a idade adulta (Lori A. Styles and Elliott P. Vichinsky
1996; Athanassiou-Metax M, 2002; Adekile AD et al, 2001; Adekile AD, 2018;
Shayeb AM et al, 2018; Novais EM et al, 2015). Complicagbes osteoarticulares
do paciente com DF s&o resultantes da hiperplasia medular, da trombose e
necrose asséptica, além da susceptibilidade a infecgdo. Algumas sequelas
também s&o observadas como a forma, defeitos de encurtamento dos ossos,
problemas estaticos da coluna vertebral e artrose (Ben Dridi MF et al, 1987).
Grande parte das osteonecroses sao assintomaticas nas fases iniciais,
necessitando do rastreamento precoce na infancia e adolescéncia (Mouba JF et
al, 2011; Worral D et al, 2016).

A osteonecrose da cabeca do fémur €& causada pela redugdao do
suprimento sanguineo, os portadores de DF apresentam o pico de incidéncia na
adolescéncia e sua apresentacdo normalmente € bilateral (Aguilar CM et al,
2005). A destruicdo da cabega do fémur ou do umero em criangas € causada
devido o suprimento sanguineo peculiar para a epifise através apenas dos vasos
sanguineos epifisiais. Clinicamente pode se apresentar com dor local,
claudicacéao, limitagcdo da amplitude de movimento da articulagido afetada e
atrofia muscular (S. Man & A. Koren, 1993). O progndstico da crianga com DF é
ruim, com 80% dos quadris sendo dolorosos e perda de amplitude de movimento
discrepancia no comprimento dos membros e marcha anormal (Novais EM et al,
2015). A medida mais utilizada para avaliagdo da osteonecrose da cabega do
fémur é a escala de Ficat e Arlet (Tabela 2.) (Aguilar CM et al, 2005).

Tabela 2. Classificagao de Ficat e Arlet.

Stage 1 normal radiography

Stage 2 lysis and necrosis of the femoral head

Stage 3 collapse of the femoral head

Stage 4 total destruction with eccentricity of the femoral head

Gatin L et al, 2016.
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Outra classificacao para osteonecrose asséptica do quadril € o sistema de
classificagdo da Universidade da Pensilvania Steinberg: Estagio 0: radiografias
simples normais e ressonancia magnética. Porém, se o paciente ja tem
osteonecrose em um quadril e o contralateral esta assintomatico e sem sinais
nos exames complementares, € considerado “quadril em risco”; Estagio I:
radiografias simples normais, mas achados de ressonancia magnética de OCF;
Estagio I, esclerose e formacgdes cisticas da cabega femoral; Estagio lll, colapso
subcondral sem achatamento da cabeca femoral; Estagio IV, achatamento da
cabeca femoral, espago articular normal; Estagio V, estreitamento do espaco
articular com alteragbes acetabulares, e Estagio VI, alteragdes degenerativas
avancadas (Mahadeo KM et al, 2011).

Cerca de 50% dos individuos acima de 35 anos terdo acometimento na
cabeca do fémur (FIGURA 3.) (Adekile AD et al, 2001). A necrose avascular
frequentemente progride para o colapso total da cabeca do fémur, gerando uma
complicagao crénica e potencialmente incapacitante (Lori A. Styles and Elliott P.
Vichinsky 1996; Athanassiou-Metax M, 2002; Adekile AD et al, 2001). O
tratamento apds o colapso da cabega femoral é a artroplastia do quadril onde
até 59% dos individuos com DF tém resultado ruim com essa técnica em até seis
anos. (Lori A. Styles and Elliott P. Vichinsky 1996).

Varios fatores predisponentes foram identificados entre os pacientes com
DF e incluem trago alfa-talassemia coexistente, hematdcrito aumentado (Hct) e
crises vaso-oclusivas frequentes (Tabela 3.) (Mahadeo KM et al, 2011; Adekile
AD et al, 2001). Pacientes com SS que apresentam crises vaso-oclusivas graves
e osteonecrose graves. O nivel aumentado de HbF mostra-se um fator de
protecdo para a doenca, mantendo a funcdo esplénica e reduzindo a

predisposigao de infecgdes bacterianas graves (Adekile AD et al, 2001).
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Tabela 3. Valores médios de idade e outros parametros em pacientes com e sem

necrose avascular da cabecga do fémur.

Parameter SS with AVN SS without AVN
Age, years 10.6+4.1 10.0+3.6
Hospitalizations 5.3+£2.7 1.5£1.5

Hb, g/dl 9.6+1.2 9.1+0.6

Hct, % 28.1+£3.2 26.1+1.8

HbF, % 19.6+£4.5 18.2+7.6

WBC x 10%/1 11.2+5.1 11.2+4.5
Platelets x 1091 302+£124.9 348+£107.5

Adekile AD et al, 2001.

Uma revisdo sistematica de literatura realizada por Botelho V. et al 2020,
buscou estudos nos ultimos 20 anos que abordassem a prevaléncia de
osteonecrose da cabega do fémur em pacientes pediatricos com anemia
falciforme. Apenas um estudo foi encontrado, mostrando assim a escassez de
estudos sobre esse tema. Como resultado encontrou-se que a prevaléncia de
osteonecrose da cabeca femoral na faixa etaria pediatrica € de 39,4% e esta
associada ao maior tempo de diagndstico da doenga, trauma prévio em 92% dos

casos e escore médio de Charnley 15 pontos.

Os fatores de risco em adultos sdo idade, gendétipo da DF, alfa-talassemia,
sexo masculino, crise vaso-oclusiva recorrente, maior concentracido de
hemoglobina e baixa hemoglobina fetal a serem associadas. A osteonecrose em
criangas com DF ainda possui poucos estudos na literatura (Shayeb AM et al,
2018). Worran et al, 2016 relataram em seu estudo que a elevada Concentragéo
Corpuscular Média da Hb (Hb/Hct) apresenta mau progndstico em criangas com
DF. Shayeb AM et al, 2018 mostraram que criangas com mais de 5 eventos de
crises vaso-oclusivas (CVO) durante um intervalo de 5 anos tem um risco

aumentado de possuir osteonecrose do quadril.

1.11. Caracteristicas da Bioimagem

Anormalidades radiologicas (Figura 3.) em paciente com DF s&o precoces

e acompanham a evolugao natural do local da eritropoiese (Ben Dridi MF et al,
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1987). A OCF na DF tem uma prevaléncia de 6,8% na radiografia simples em
pacientes de 10 a 24 anos (Mahadeo KM et al, 2011). Os ossos longos e as
extremidades sao parcialmente vulneraveis na primeira infancia, porém a coluna
deve ser mantida sob vigilancia desde a pré-escola. A osteonecrose da epifise é
uma ameaga em todas as fases da vida e pode desenvolver-se sem qualquer
manifestagao clinica, correndo em 14% dos casos (Ben Dridi MF et al, 1987). Os
achados radiograficos nos quadris da crianga sdo: epifise achatada e alargada,
sobreposicao epifisial-metafisaria, colo largo do fémur e deformidade em forma
de cogumelo da cabeca femoral. O acetabulo esta de acordo com a deformidade
na cabega do fémur remoldada (S. Man & A. Koren, 1993). O perfil radiolégico
do paciente com DF pode ser classificado em dois grupos: primeiro com
hiperplasia medular e o segundo com necrose e/ou infec¢ao (Ben Dridi MF et al,
1987).

Pode-se subdividir em grupos etarios com individuos de seis meses aos
sete anos, individuos de sete aos 13 anos e a em um terceiro grupo apos os 13
anos. Inicialmente as maos e os 0ssos longos séo os mais afetados. Antes do
primeiro ano a "sindrome da mao e do pé" ganha destaque com a imagem
demonstrando a aposi¢cao periosteal nos metacarpos. Nos o0ssos longos o
espessamento do lado medular da cortical 6ssea gera uma imagem de "0sso
dentro do osso". O segundo grupo apresenta um acometimento dos 0ssos
chatos com o espessamento da diploe gerando um aspecto "escova de cabelo"
e 0 cranio as vezes assume uma aparéncia "pagetoide". O terceiro grupo
possuem a coluna e a pelve mais afetadas, a vértebra pode assumir um aspecto
bicbncavo indicando hiperplasia medular, com o nucleo pulposo pressionando
uma veértebra osteopordtica. A vértebra pode assumir, também um aspecto de
"piso da escada" o que indica a necrose do nucleo secundario de ossificacdo
(Ben Dridi MF et al, 1987).

Figura 3. Caracteristicas das imagens radiograficas.
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Fig.2. 10-month-old girl: microgeodes, periostal reaction, “bone-
within-bone™ | aspect, iated with rickets

Fig.4. 7-year-old boy: severe spinal osteoporosis, compression
of the vertebra, intersomatic fusion

3

Fig.3. 15-year-old boy: spinal osteonecrosis, “stai tread” Fig.6. 12-year-old boy: aseptic necrosis of head of left femur
aspect

Ben Dridi MF et al, 1987.

Individuos com DF possuem grande risco de contrairem infecg¢ao (Figura
4.), sendo a osteomielite aguda frequente. A osteomielite tem como
caracteristicas a predominédncia pela salmonela como agente causador, o
carater plurifocal, simétrica e bilateral das lesbes, além da evolugao favoravel
com resolugcao do sequestro (Ben Dridi MF et al, 1987).
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Figura 4. Imagem radiografica de osteomielite crbnica.

Ben Dridi MF et al, 1987.

A Tomografia Computadorizada do quadril o padrao trabecular normal na
cabeca do fémur revela o padrao em forma de estrela devido as trabéculas
compressivas € alterado ou destruido. Séo identificadas areas de densidades
irregulares, esclerose e alteragdes cisticas na cabeg¢a do fémur (S. Man & A.
Koren, 1993).

A ressonancia magnética € um meétodo diagndstico que permite a
visualizagdo da lesdo mesmo sem sintomas e/ou a presen¢a na radiografia,
permitindo o diagndstico precoce da osteonecrose (Athanassiou-Metax M,
2002). A ressonancia magnética da necrose asséptica da cabega do fémur
(Figura 5.) mostra varios padrdes diferentes e inclui zonas de baixa intensidade
de sinal, que podem ter aparéncia homogénea, heterogénea ou semelhante a
um anel (S. Man & A. Koren, 1993).
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Figura 5. Imagem de Ressonancia Nuclear Magnética da Pelve na NACF

Gatin L et al, 2016.

Uma proposta para visualizagcado de lesdes iniciais de epifises da crianca
portadora de NACF e DF € a aquisicdo da imagem ponderada por difusdo (IPD)
pela RNM (Figura 6.). Essa proposta foi introduzida devido a difusdo aumentada
devido a isquemia gerada na cabeca do fémur. Porém, a DF gera um aumento
da hematopoiese o que pode alterar o coeficiente de difusdo aparente resultando
em uma dificuldade em realizagdo do diagnéstico precoce (Mackenzie JD et al,
2011).

Figura 6. RNM com IPD na NACF.

Mackenzie JD ef al, 2011.
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1.12. Tratamentos da Osteonecrose em Criangas e Adolescentes

com DF

Com o aumento da expectativa de vida dos individuos com DF a
manutencao da funcionalidade e a melhora da qualidade de vida tornou-se tema
de novos estudos (Gatin L et al, 2016; S. Man & A. Koren, 1993). O tratamento
conservador inclui acompanhamento, fisioterapia, analgesia e limitacdo da
articulacdo acometida. Tratamentos cirurgicos incluem a descompressao do
nucleo, osteotomias, enxertia 6ssea vascularizada e ndo vascularizada, e em
estagios avangados a artroplastia por substituicao e a artrodese (Marti-Carvajal
AJ, Sola I, Agreda-Pérez LH, 2016; Worral D et al, 2016; Wells L et al, 2009). A
maioria dos tratamentos para osteonecrose do quadrii em criangcas e
adolescentes, era baseada em aguardar até a idade adulta para realizar a
artroplastia total de quadril (ATQ) (Gatin L et al, 2016; S. Man & A. Koren, 1993).
Porém, a ATQ tem um alto indice de falhas em pacientes portadores de DF

resultando em inumeras revisdes (Worral D et al, 2016; Novais EM et al, 2015).

No estudo de série de casos de Gatin L et al, 2016 com 10 pacientes e 11
quadris de criangas e adolescentes (cinco do sexo masculino e cinco do sexo
feminino) com idade entre 4,7 a 15,7 anos, com DF e osteonecrose estagio 3 e
4 de Ficat e Arlet. Com o objetivo de avaliar a funcionalidade e a anatomia dos
quadris afetados. Realizaram um tratamento cirurgico por meio de osteotomia
acetabular tripla em sete casos, osteotomia do varo femoral (Figura 7.) em dois
casos e uma combinagdo de ambos em dois casos, obtiveram resultado
satisfatério (Tabela 4.) quanto ao ganho de fungdo nos membros afetados (Gatin
L et al, 2016). Um caso relatado por Dirk Ziegler and G. Ulrich Exner em 2006
também realizaram uma osteotomia pélvica tripla em uma crianga de nove anos
com DF e osteonecrose da cabeca do fémur, quatro anos e meio de pés-
operatodrio, o paciente estava sem dor com fungdo normal do quadril. Com um
quadril bem centrado, com uma coxa magna leve e uma cabega femoral quase

esférica no controle radiografico.
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Tabela 4. Escore de Harris antes da cirurgia € no seguimento maximo
(Teste de Wilcoxon rank: p: 0,00338).

Paticnt 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 (right) 10 (lefy)

Harris’s score before surgery 45 18 66 63 51 63 50 70 50 52 57
Harris's scorc at maximal follow-up 84 74 89 79 88 92 90 86 77 59 87
Increase in Harris’s score +39 +56 +23 +16 +37 +29 +40 +16 +27 +7 +30

Gatin L et al, 2016.

Figura 7. Radiografia do pré-operatorio e do pos-operatorio da Osteotomia

Varizante.

Gatin L et al, 2016.

Estudo retrospectivo, realizado de janeiro de 1987 a dezembro de 2006
por Akakpo-Numado GK et al em 2008, incluiu 14 criangas com idade média de
14 anos, sendo 8 HbSS e 6 HbSC, 12 do sexo masculino e 02 do sexo feminino
hospitalizadas por osteonecrose da cabega femoral estagios Ill e IV de Ficat e
Arlet. Dez criangas (8 no estagio 3 e 2 no estagio 4) fizeram tratamento
ortopédico (tragao continua por 30 dias e, em seguida, uma tala de Thomas para
uma média de 14 meses). O resultado foi bom em 6 dos casos do estagio 3
(periodo médio de acompanhamento de 9 anos) e ruim nos outros pacientes com
tratamento puramente ortopédico (periodo médio de acompanhamento de 11
anos). Quatro criangas no estagio 4 foram submetidas a cirurgia (osteotomia em
varo, imobilizagcdo em gesso por 8 semanas e, em seguida, tala de Thomas por

12 meses em média) com bons resultados (periodo médio de acompanhamento
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de 10 anos).

Uma nova técnica que envolve a descompressdao completa da zona
osteonecrotica sob visualizagdo endoscépica (Figura 8.) combinada com enxerto
0sseo esponjoso e estabilizagdo com placa (Figura 9.) foi avaliada por Wells L
et al, 2009. Por um seguimento médio foi de 28 meses (variagdo de 18 a 49
meses). Resultados iniciais demonstram que o tratamento produz resultados
encorajadores para pacientes pediatricos com lesdes com classificagao inferior
ao estagio |lIB de Steinberg (Wells L et al, 2009).

Figura 8. Visdo artroscépica da Osteonecrose antes e depois da

descompressao.

Wells L et al, 2009.

Figura 9. Radiografia do pré e pos-operatoério da pelve em AP e Perfil (“ra”)
apos descompressao seguida de colocagao de enxerto esponjoso e fixagdo com
placa DHS.

wlizd

Wells L et al, 2009.
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1.13. Terapia Celular em Criangas e Adolescentes com DF e

osteonecrose

Uma esperanga para os pacientes portadores de osteonecrose
secundaria a DF é o transplante autélogo de CMMO. A técnica descrita por Daltro
G et al, 2008 consiste na aspiracao de cerca de 120 mL de medula éssea da
crista iliaca, as células sdo separas, isoladas e purificadas. As células
progenitoras mesenquimais possuem potencial osteogénico e condrogénico,
além de células progenitoras endoteliais, capazes de contribuir com
vasculogénese e angiogénese, providenciando o reparo vascular. A
descompressao é realizada por meio de uma transfixagdo percutanea utilizando
uma agulha de trefina de diametro de 03 mm. Apds a descompressao o €
injetado o concentrado de cerca de 20 mL de CMMO. O estudo revelou redugao
do quadro algico nos pacientes avaliados, além de ter mostrada a seguranga do
procedimento, ndo apresentando nenhum episddio de infec¢do e/ou fratura,
além do tempo cirurgico e de internacao serem relativamente baixos (Daltro GC
et al, 2008).

A perfuragao epifisaria multipla (Figura 10.) € uma técnica simples e direta
que foi somada ao implante autélogo de medula éssea para potencializar o efeito
osteoindutor no quadril da crianga portadora de DF e osteonecrose. Essa técnica
tem a vantagem de ser pouco invasiva e reduz o tempo de internamento do
paciente para apenas 24 horas para hidratagao, controle da dor e observacgao.
No pos-operatorio os pacientes reduzem a carga no membro operado usando
muletas por um total de dois meses (Novais EM et al, 2015). O estudo realizado
por Novais EM et al, 2015 mostrou melhora clinica a curto prazo e limita a
progressao radiografica da NACF associada a DF (Figura 11.) em criangas com

morbidade minima (Novais EM et al, 2015).
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Figura 10. Visualizagdo da descompressao da cabeca femoral.

A

Novais EM et al, 2015.

Figura 11. Radiografia da pelve em AP e perfil no pré-operatério e 2 anos
apos o procedimento cirurgico.

Novais EM et al, 2015

Mais recentemente uma pesquisa realizada por Daltro G et al 2020,
publicaram um artigo no qual trinta e seis pacientes pediatricos com doenca
falciforme e osteonecrose. Como resultado o tratamento com CMMO sem
descompressao aumentou o Harris Hip Score de maneira expressiva (BP - 77,85
e AP - 96,33) e um bom desenvolvimento da regeneragéo tecidual quando
avaliadas as medidas angulares dos quadris (Figura 12.). Além disso, a

intervengao se mostrou segura e eficaz para retardar ou evitar o colapso femoral.
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Figura 12. Radiografias Pré e Pdés- operatério do quadril esquerdo

apresentando angulos funcionais ap6s 04 anos de seguimento.

Figure 3: Pre- and postoperative radiographs of right hip presenting
functional angles representation, 4 years follow-up. A: Pre-operative (2013)
anteroposterior radiograph with Wiberg angle of 31°; B: Postoperative
(2017) anteroposterior radiograph with Wiberg angle of 35°. C: Preoperative
(2013) anteroposterior radiograph with cervico-diaphyseal angle of 140° from
right hip; D: Cervico-diaphyseal angle of 132° from right hip postoperative
evolution (2017).

Daltro G et al 2020.
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3. METODOLOGIA

Foi realizado um estudo com série de casos com individuos com DF
tratados com implante autélogo de CMMO no Com - HUPES no ano de 2019.
Foram incluidos individuos com idade compreendida entre oito e 19 anos
tratados com uso de terapia celular no Com- HUPES no ano de 2019. Os
individuos deveriam possuir diagnostico de doenga falciforme homozigética ou
heterozigodtica e portadores de osteonecrose, de ambos os sexos, com idade
compreendida entre oito e 19 anos, tratados com uso do implante autélogo de
CMMO. No ano de 2019, um total de sete individuos foram tratados com terapia
celular no hospital, resultando no numero total de pacientes tratados com esta
técnica no estado da Bahia. Os critérios de exclusédo foram os seguintes:
individuos com diagndstico de osteonecrose associada ao uso de
corticosterdides e/ou outras condigdes exceto a Doencga Falciforme. Individuos
sem comprovacéao de diagnostico de Doenga Falciforme por meio de eletroforese

de hemoglobinas.

Foram utilizados dados primarios por meio de entrevistas realizadas no
ambulatorio Professor Magalhdes Neto (APMN) e por meio de entrevistas por
telefone devido ao isolamento social gerado pela pandemia por COVID-19. Além
disso, também foram utilizados dados secundarios por meio de prontuarios

médicos.

O Instrumento de Coleta foi um roteiro de entrevista contendo trés blocos
distintos, o primeiro foi preenchido pelo autor da pesquisa por meio de dados do
prontuario meédico e pela entrevista com os usuarios do sistema de saude do
APMN. O segundo bloco contém um roteiro de entrevista com questbes
relacionadas ao periodo que antecedeu a cirurgia e o terceiro bloco com
questdes relacionadas ao periodo apos a cirurgia (ANEXO I). As entrevistas
foram realizadas com as maes acompanhadas pelas criangcas e adolescentes

que interagiam em conjunto com as mesmas para elaboragao das respostas.

Para apresentacdo dos resultados elaboramos nomes ficticios dos
individuos para apresentacdo dos dados e entrevistas mantendo a

confidencialidade das informagdes e dos sujeitos.
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Equipe deste estudo possui experiéncia com o tratamento e avaliagdo de
pacientes portadores de DF, além de conhecimento técnico e pratico na area de
pesquisa. Além da participacdo em pesquisas relacionadas as células-tronco, o
autor possui experiéncia com estagio extracurricular no ambulatério de terapia-
celular do Ambulatério Magalhaes Neto, pés-graduagcao em Osteonecrose das
doengas sistémicas (UFBA) e, no momento cursa a residéncia médica em
Ortopedia e Traumatologia do HUPES. Os resultados deste estudo podem
ajudar na identificacao, diagnéstico e tratamento das criangas e adolescentes

portadores de Doenca Falciforme.

O estudo utilizou o parecer numero de CAAE: 13790619600000049. Foi
fornecido um Termo de consentimento livre e esclarecido (TCLE) (ANEXO II)
conforme Diretrizes e Normas Regulamentadoras de Pesquisas envolvendo
Seres Humanos estabelecidas pela Resolucdo N° 466 de 12 de dezembro de
2012, Conselho Nacional da Saude, para o individuo decidir sobre a participacéo
na pesquisa ou ndo. Foram explicados os aspectos éticos antes da entrevista
por meio de ligagao telefénica e enviado o TCLE por meio de e-mail, onde o
entrevistado aceitou participar ou nao do estudo, e enviado o TCLE assinado por
meio de e-mail.

O estudo utilizou financiamento com recursos proprios do autor.
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4. RESULTADOS

Para melhor compreender o contexto de vida de cada uma dessas familias,
iniciaremos com uma breve apresentagao de cada interlocutor (a) da pesquisa.
Para preservar suas identidades, denominaremos como Maria, Jodo, Paula e

Ana os participantes da pesquisa.

Maria

Maria possui 14 anos, natural e residente de Salvador-BA, realizou a
cirurgia no més de Setembro de 2019, relatou como religido o Protestantismo.
Maria se considera de cor parda, possui dois irmdos. No momento ela é
estudante do ensino fundamental, porém devido a pandemia as aulas sdo on-
line. Sua méae é dona de casa e seu pai trabalha como seguranga, gerando uma
renda familiar total de dois salarios minimos. Reside em casa propria com mais
seis outras pessoas que dividem cinco cdmodos. Sua moradia possui agua
encanada e energia elétrica. O acesso a moradia de Maria possui somente uma
“ladeirazinha” como explanou sua méae durante a entrevista e seu meio de

transporte se da pelo aplicativo “UBER”.

A historia do diagndstico da doencga falciforme foi aos trés meses pelo
teste do pezinho. Com relagdo ao histérico familiar da doenga, seu pai possui
“tracos falciformes”. Ja o diagndstico da osteonecrose foi realizado quando Maria
possuia 12 anos por meio de radiografias simples e Ressonancia Nuclear
Magnética da Pelve. Questionada sobre os sinais e sintomas que levaram a
suspeita, sua mae relatou: “Primeiramente foi internada por dores, 8 ou 10 dias

internada, ai la com os exames que fez que diagnosticou esse probleminha”.

O diagnéstico médico foi de Osteonecrose do fémur bilateralmente.
Apresenta Osteonecrose Ficat Il a direita e Ficat | a esquerda no colo do fémuir,
seu diagnostico foi de doencga falciforme com genétipo HbSS Quando

questionada se a paciente sentia dor antes de realizar a cirurgia, a resposta dada
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pela mae foi a seguinte: “Sentia, mas nao sentia nos quadris...joelhos, costas e
cotovelo e passava logo. E ap6s o diagnostico sentia bastante dores no joelho”.
Sobre a frequéncia das dores: “Nao era todos os dias, era quando caminhava
muito ou ficava numa mesma posi¢ao por muito tempo, ai sentia um pouco de
dor. Até que sentiu dores fortes e levamos “pro” hospital e ficou internada”.
Segundo relato da genitora, Maria tinha as atividades escolares afetadas pois
ndo conseguia andar. Com relacédo a dificuldade das atividades diarias como
brincar, atividades sociais, esportes e lazer, a resposta da mae foi a seguinte:
“Ela ja erainstruida a nao fazer atividades de esforgo devido a doenga falciforme.

Entao ela ja evitava os esforgos”.

Desde o diagndstico até o tratamento cirurgico foi relatado uma espera de
cerca de mais-ou-menos dois meses. A sequéncia da entrevista entao foi voltada
para os resultados apoés a cirurgia. Perguntada se houve melhora da qualidade

de vida de Maria apoés a cirurgia a resposta da genitora foi a seguinte:

Sim teve, ela ficou...ela mancava muito, depois da cirurgia passou a
mancar menos e hao ta sentindo tanta dor, a ndo ser que ande muito porque ta
com uma perna maior que a outra. Depois da cirurgia ndo precisou se internar

mais.

Com relagédo a dor: “Melhorou bastante, ndo sente mais dor”. Apds a cirurgia,
Maria voltou a estudar indo de UBER para a escola, porém apos a pandemia por
COVID-19 parou de ir a escola. A genitora ndo notou mudancgas nas atividades

sociais da crianga pois relatou que o normal da familia era ficar em casa mesmo.

Ao final da entrevista a pergunta foi sobre o sentimento ao se pensar nos
resultados da cirurgia: “Eu sou muito grata a Deus e ao pessoal ai que foram
muito compreensivos e prestativos, e se sente bem e realizada, porque assim...
ela ndo ta como tava antes, sentindo dor e tal... Vendo minha filha bem eu t6
feliz!”. Por fim, perguntada se recomendaria a cirurgia para outra pessoa, a
genitora respondeu: “Sim, com certeza...porque antes sentia dor e depois nao ta

sentindo mais nada. Nao gastei com nada, recomendaria sim. Vale a pena, é
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eficaz...funciona...ndo quer dizer que nao tera em outro lugar. Mas recomendaria

sim... Com certeza!”

Joao

Jodo possui 15 anos, natural e residente de Salvador-BA, realizou a
cirurgia no més de Setembro de 2019, relatou como religido o Catolicismo. Jodo
possui um irmao, relata cor da pele branca e relatou ndo possuir auxilio
especifico do governo. Possui ocupacao de estudante do ensino fundamental,
no momento com aulas on-line. A mae tem como ocupagao exclusiva como
cuidadora e o pai trabalhador autbnomo, obtendo uma renda familiar total de
cerca de quatro salarios minimos. Jodo mora em casa propria com outras trés
pessoas dividindo 07 comodos, possui agua encanada e energia elétrica na
residéncia. Informou nao haver obstaculo para acesso a moradia € o meio de

transporte utilizado é o carro proprio.

Jodo foi diagnosticado com doenga falciforme apdés um més do
nascimento por meio do teste do pezinho. Nega possuir outros casos de doenga
falciforme na familia. Ja com relagdo a osteonecrose, o diagndstico de
osteonecrose da cabeca do fémur bilateralmente foi realizado no ano de 2018
por meio de radiografia e ressonancia nuclear magnética da pelve. Apresenta
Osteonecrose Ficat Il a direita e Ficat | a esquerda no colo do fémur. A doenga
falciforme é de Gendtipo SS. Sua cirurgia foi realizada cerca de um ano apos o
diagndstico. Quando questionada sobre quais sinais e sintomas levaram a
suspeita inicial de osteonecrose, a mae respondeu: “Comecgou a andar com a
perna assim... mancando, ai fez os exames e foi detectado!”. Com relacdo ao
quadro algico prévio a cirurgia: “Tinhas essas crises e paralisava a perna,
quando ta com crise sente dores nos membros inferiores e superiores”. Ainda
salientou que Joao passava por internamento hospitalar cerca de duas vezes por

ano devido a dor.

As atividades escolares eram prejudicadas devido aos internamentos
hospitalares, pois ficava 15 a 20 dias internado, causando auséncia nas

atividades. Quando perguntados sobre as limitagcbes das atividades de vida
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diaria antes da cirurgia a mao respondeu: “Rpz...antes da cirurgia ele até jogava
bola e bicicleta, depois que fez a do femur direito, mas quando veio da outra
perna ele parou, mesmo assim ele anda sé nao esta fazendo pela pandemia e a
perna ta bem debilitada”. Comparando a qualidade de vida de Jodo apds a
cirurgia a resposta foi: “Melhorou sim a autoestima e tudo... mas esta bem
ansioso para fazer a outra cirurgia da outra perna. Ai a ansiedade piora. Mas
com relagdo a outra que foi feita, ele ficou 6timo, muito bom. Pena que em

seguida veio a dor da outra”.

A dor se manteve constante na vida de Jodo mesmo apds a cirurgia,
porém o quadril operado manteve-se assintomatico, segundo a mée: “Teve uma
crise agora, internou 02 vezes esse ano. E agora no final de outro para inicio de
novembro sentindo dores em varias articulagdes. Mas a que fez a cirurgia foi
menos dolorosa que a outra que ainda esta “pra” fazer”. O rendimento escolar
também foi afetado de maneira positiva: “Sim, esta 6timo. Esta com a autoestima
boa, mas com a pandemia s6 estuda on-line”. As atividades sociais também
apresentaram melhora: “Ele ndo queria nem andar de muleta...ficou 6timo...ficou
bem...a gente passou até a virada do ano na ilha, fazia tudo “tava” étimo. Mas

quando veio a pandemia...”

Perguntados sobre os sentimentos quando pensam sobre os resultados
da cirurgia, a resposta da mée foi positiva: “Foi 6timo, foi assim o momento
quando vi que ndo tinha nada “pra” fazer, quando eu vi a cirurgia...pra mim foi
assim... quero que fagca logo a outra. Poxa, foi a melhor coisa foi essa
cirurgia...quando levava para o médico e dizia que nao tinha o que fazer...foi
maravilhoso quando soube que havia tratamento”. E ainda questionada se
recomendaria a cirurgia para outras pessoas: “Sim, claro, com certeza. Até se
eu pudesse fazer de uma forma particular para ver meu filho bem eu faria... foi o
unico local que deu conforto...que deu uma solucdo. Recomendo e querendo

que volte logo a fazer”.

Paula
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Paula possui 12 anos, natural de Itabuna e Residente em Itororo-BA,
realizou a cirurgia no més de Setembro de 2019, relatou n&o possuir religido.
Possui diagnéstico de doenga falciforme tipo SS. N&o possui irméaos e relata
possuir cor da pele preta. No momento sua ocupagao € como estudante do
ensino fundamental, aulas no momento via “on-line”. A mae se ocupa
exclusivamente como cuidadora de Paula, o pai trabalha como motorista e
possuem o BPC, totalizando uma renda de um salario minimo. Residem em casa
alugada com energia elétrica e agua encanada, onde duas pessoas dividem seis
cbmodos. Segundo a mae de Paula, a locomogéo é realizada por meio de carro

proprio e bicicleta, e relatam possuirem buracos e ladeira para acesso a moradia.

O diagnéstico da doenca falciforme foi realizado aos dois meses de vida
por meio do teste do pezinho e relatam n&o terem outros casos de doenca
falciforme na familia. O diagndstico da osteonecrose foi realizado quando Paula
possuia sete anos, apos diagndstico de osteomielite e realizagdo de radiografia
da pelve com achados de osteonecrose da cabegca do fémur esquerdo.
Apresenta Osteonecrose Ficat | a esquerda no colo do fémur. Relatou que Paula
nao sentia dor e ndo tinha as atividades escolares afetadas. Quando perguntado
sobre existéncia de dificuldades em realizar as atividades de vida diaria, a mae

respondeu o seguinte: “Tinha, ela sentia dor e ndo conseguia sair”.

A cirurgia foi realizada trés anos apos o diagnéstico, segundo a mae
houve melhora na qualidade de vida: “Deu uma melhorada, mas sente um pouco

porque precisa fazer o outro lado. Reduziu a dor e ta andando melhor”.

Com relagao ao rendimento escolar e atividades diarias, a mée relatou
melhora: “Ta bem melhor, porque assim... tinha escada pra entrar e tinha
dificuldade, ela ndo conseguia descer do 6nibus. Agora ela consegue brincar,
descer e ir “pra” escola... consegue brincar com os coleguinhas”. Perguntados
sobre os sentimentos ao pensar sobre os resultados da cirurgia, a mae
respondeu o seguinte: “Fico contente e espero que saia logo a outra”. Por fim,
indagada se recomendaria a cirurgia para outra pessoa a resposta foi positiva:
“Sim, porque gracas a Deus do lado que ela fez ndo sente dor nenhuma,

incomodo nenhum”.
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Ana

Ana possui 17 anos, natural e residente de Camacari-BA, realizou a
cirurgia no més de Outubro de 2019, relatou ndo possuir religido. Relata possuir
cor de pele parda e diagndstico de doenga falciforme tipo SS. Ocupa-se como
estudante, possui um irmao. Sua mae é dona de casa e seu pai trabalha como
vigilante, além disso possuem auxilio do BPC. Esta cursando o ensino médio e
devido a pandemia a escola nao esta funcionando. Possui uma renda mensal de
um salario minimo, reside em uma casa cedida com outras duas pessoas e seu
irmao passa os finais de semana, dividindo cinco cémodos. Em sua moradia
possui energia elétrica e agua encanada. Possui como obstaculo para acesso a

sua moradia uma escada e relata se locomover por meio de 6nibus.

O diagnéstico da doenca falciforme foi realizado aos 09 meses de vida por
meio da eletroforese de hemoglobinas. Em sua familia conhece casos da doenga
em primos distantes pela parte da familia do pai. Ja o diagndstico da
osteonecrose foi realizado aos 14 anos de vida, por meio de RNM e radiografias
da pelve e dos joelhos, onde possui Cabeca do Fémur a direita e Condilos
Femorais a esquerda. Apresenta Osteonecrose Ficat Il no colo do fémur direito
e sua cirurgia foi realizada dois anos apds o seu diagndstico. Ana reportou seus
sintomas para a suspeita da osteonecrose da seguinte forma: “Sentia muita dor

no fémur e ficava puxando da perna, tipo mancando sabe?!”.

Com relacao a dor e frequéncia, Ana relatou o seguinte: “Sentia muita dor,
e quando tinha crise piorava a dor, mesmo n&o estando em crise, quando ia
agachar...pular...correr...Mesmo parada, todos os dias”. Com relagdo as dores
restringindo as atividades escolares: “Afetava muito...porque nédo podia ir para a
escola, eu sentia muita dor no fémur e no joelho. Fazia as atividades a maioria
em casa”. As atividades de vida diaria eram dificultadas devido a osteonecrose:
“Sim, dificuldade de locomogéao, correr...brincar...atividade fisica eu nao pratico

por causa do joelho que déi ainda...”
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Apds a realizagdo da cirurgia houve melhora na qualidade de vida:
“Melhorou, as dores no fémur melhoraram, em questdo de abaixar e pular o
fémur melhorou, mas ainda sinto dores no joelho”. Houve também reducao do
quadro algico apods a cirurgia no fémur: “Nao sinto mais dor no fémur, s6 sinto no
joelho. Até mesmo quando tive crise e fiquei internada eu ndo senti dor no fémur”.
Relata também melhora nas atividades sociais: “Melhorou muito o fémur mas

como eu disse o joelho ainda doi”.

Ana contou sobre os sentimentos quando pensa nos resultados da
cirurgia: “Eu fico muito feliz, por ndo sentir mais dores no fémur e n&o puxar mais
da perna, apesar do joelho doer ainda. Nossa...melhorou muito”. E ainda,
perguntada se recomendaria a cirurgia para outra pessoa, Ana nos disse: “Com
certeza, como eu disse por causa da melhora que eu tive no fémur e a qualidade
de vida. So6 a recuperacao que ndo € muito boa por ndo poder pisar... mas valeu

a pena’.

52



5. DISCUSSAO

A coleta final resultou em quatro adolescentes, dois do sexo feminino e dois
do sexo masculino, com média de idade de 14,5 (12-17) anos, logo todos os
participantes eram adolescentes. Dois participantes residiam em Salvador-BA,
um reside em ltoror6o-BA e o outro na cidade de Camacari-BA. Dois participantes
possuem osteonecrose bilateral sendo Ficat Ill no quadril direito e Ficat | no
quadril esquerdo, um participante possui osteonecrose grau | de Ficat no quadril
esquerdo e o outro Ficat Ill no quadril direito (Tabela 5). Nota-se concordancia
com a literatura que apresenta o quadril como articulacdo mais afetada nas
pessoas portadoras de DF (Lori A. Styles and Elliott P. Vichinsky 1996;
Athanassiou-Metax M, 2002; Adekile AD et al, 2001; Adekile AD, 2018; Shayeb
AM et al, 2018; Novais EM et al, 2015), isso é percebido quando neste estudo

onde todos os participantes possuem ONCF.

O perfil sociodemografico e socioecondmico das criangas e adolescentes
com osteonecrose secundaria a DF identificados no estudo foi de adolescentes
com idade compreendida entre 12 a 17 anos, com renda até dois salarios
minimos, sua maioria declarou possuir cor da pele preta ou parda, as maes sao
as principais cuidadoras e tem como atividade exclusiva a criacdo do
adolescente. Todos os participantes estao matriculados em atividades escolares,
porém devido a pandemia por COVID-19, estdo com atividades presenciais

suspensas.

Todos os participantes possuem Doenga Falciforme homozigética (SS)
concordando com os achados de estudos anteriores que sugerem que 0O
individuo HbSS possui mais propenséao de contrair a ON (Lori A. Styles and Elliott
P. Vichinsky 1996; Daltro G et al, 2018; Mahadeo KM et al, 2011; Daltro GC et
al, 2008). Com relagdo a cor da pele, € sabido que a DF se apresenta com maior
prevaléncia em individuos com pele preta ou parda (Mota CS et al, 2017), nesse
estudo dois participantes relataram possuir cor preta, um participante referiu

possuir cor parda e um participante relatou possuir cor branca.
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Trés participantes relataram possuir o BPC e apenas um nao possui beneficio
do governo. O BPC é citado por Guedes C, 2016 como uma Politica Assistencial
que reduz um pouco o impacto financeiro a essas familias, porém a fungcao de
cuidadora que a mae realiza, ainda ndo é reconhecida pelo Estado, o que n&o
garante a elas uma aposentadoria. Os quatro participantes sdo estudantes no
momento da entrevista, porém todos relataram nao frequentar a escola devido a
pandemia por COVID-19 onde estdo acontecendo aulas via internet, trés dos
adolescentes estdo no ensino fundamental e um adolescente cursando o ensino

médio.

As cuidadoras, todas maes dos adolescentes, ocupam-se exclusivamente
como cuidadoras dos adolescentes. Fato esse bem discutido e apresentado por
Ferreira SL e Cordeiro RC em 2013, eles expuseram que as criangas com DF
demandam cuidados especiais desde o nascimento e essa responsabilidade é,
na grande maioria das vezes, assumida pela mae de familias com fragilidade
social. No estudo realizado por Guedes C, 2016 com 50 mulheres, cuidadoras
de criancas com doencas falciformes e atendidas por um hospital publico de
referéncia no Distrito Federal no periodo de 2006 a 2008. Encontrou-se como
resultado do estudo a saida do mercado de trabalho devido a dedicagao

exclusiva ao(a) filho(a).

Os pais das criangas tém como ocupagao, segurancga, trabalhador auténomo,
motorista e vigilante. Tendo como renda média de renda dois salarios minimos.
Com relacdo a moradia, dois individuos moram em casa propria, um em casa
alugada e um em casa cedida. Em média, os adolescentes moram com 4
pessoas em casas com 5 cdmodos, onde todos possuem agua encanada e
energia elétrica. As informagdes colhidas retratam a fragilidade social
apresentada pelas familias ja discutidos nos estudos de Castellanos MEP et al
2015 e Mota CS et al, 2017, levando a avaliarmos os individuos nao so por sua

patologia e sim com todo seu contexto social.

Foram citados como obstaculos, ladeira, buracos e escada, s6 um
adolescente nao possui obstaculo até o domicilio. Com relagdo aos meios de
transporte, um adolescente utiliza UBER, dois possuem carro proprio e um

adolescente utiliza énibus como meio de transporte, um individuo ainda
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mencionou utilizar a bicicleta como meio de transporte. A mobilidade é fator
preocupante, pois clinicamente pode haver dor local, claudicacao, limitacao da
amplitude de movimento da articulagdo afetada e atrofia muscular (S. Man & A.
Koren, 1993). Onde o prognéstico da crianga com DF é ruim, com 80% dos
quadris sendo dolorosos e perda de amplitude de movimento discrepancia no

comprimento dos membros e marcha anormal (Novais EM et al, 2015).

O diagndstico da DF em geral foi estabelecido durante o teste do pezinho no
primeiro trimestre de vida, somente um individuo foi diagnosticado aos nove
meses de vida. Diagndstico da DF apresentou-se de maneira precoce devido,
em muito pela pressao popular exercida por essa populagao levando em 2005
com a Portaria de n® 1391 onde foram instituidas no SUS as diretrizes para a
Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doencga Falciforme e
outras Hemoglobinopatias (Cangado RD and Jesus JA, 2007). A heranca
genética caracterizada nessa doenca foi um ponto a ser questionado, duas
criancas possuem familiares com fatores conhecidos, pai de Maria possui tragos
e 0s primos por parte de pai de Ana. Diagnéstico da Osteonecrose, em geral, foi
realizado somente na adolescéncia, somente Paula obteve o diagndstico aos
sete anos. Por outro lado, as cirurgias demoraram no maximo 03 anos para

ocorrerem.

Como ja relatado pela literatura, os sinais e sintomas comuns como dor,
marcha claudicante (S. Man & A. Koren, 1993) e a presenca de osteomielite (Ben
Dridi MF et al, 1987) foram descritos nas entrevistas. A claudicacdo foi
referenciada por trés individuos, sendo o sintoma marcante para suspeita
diagnéstica. Outro sintoma que dificultava as fungdes dos individuos foi a dor.
Quando questionada quanto ao sintoma o relato de Maria foi o seguinte: “Sentia,
mas n&o sentia nos quadris... joelhos costas e cotovelo e passava logo. E apos
o diagnadstico sentia bastante dores no joelho. Nao era todos os dias, era quando
caminhava muito ou ficava numa mesma posi¢cao por muito tempo, ai sentia um
pouco de dor. Até que sentiu dores forte e levamos “pro” hospital e ficou
internada”. Ja a mae de Joao relatou: “Tinha essas crises e paralisava a perna,
quando “ta” com crise sente dores nos membros inferiores e superiores. Interna

duas vezes por ano!”. E por fim, a resposta dada por Ana detalha que a dor era
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frequente e a limitagao era muito grande: “Sentia muita dor, e quando tinha crise
piorava a dor, mesmo nao estando em crise, quando ia agachar...pular...correr.

Mesmo parada, todos os dias”.

Esses achados concordam com os achados da literatura, onde a vida das
pessoas com DF é marcada por crises algicas levando a internagdes
hospitalares como apresentado por Mota CS et al, 2015. As crises algicas sao
apontadas por Feliz AA et al, 2010 como fator desencadeador de sentimento de
revolta e/ou tristeza. Além disso, as crises algicas sao relatadas por Shayeb AM

et al, 2018 como fator de risco importante para osteonecrose.

As atividades escolares demonstraram sofrer forte influéncia negativa
quando o entrevistado apresentava quadro algico importante ou devido ao
internamento hospitalar. A escolaridade é algo que preocupa com relagdo ao
futuro desses individuos no estudo realizado por Dias ALA et al em 2015, na
cidade de Salvador-BA, foram entrevistados 9 adultos metade dos participantes
concluiram o ensino médio, porém s6 uma pessoa estava cursando o0 ensino

superior.

Indagados sobre as atividades de vida diaria, dados apresentados no estudo
apontam riscos de estigma no bem-estar psicolégico como descrito por Bulgin D
et al 2018, onde adolescentes sao bastante afetados, gerando um isolamento
social, ansiedade, depressdo e ideacado suicida e tentativas de suicidio. Na
declaracao de dois participantes podemos observar a auséncia de atividades
recreativas: “Sim, dificuldade de locomocao, correr...brincar...atividade fisica eu
nao pratico por causa do joelho que déi ainda...”. “Rpz...antes da cirurgia ele até
jogava bola e bicicleta, depois que fez a do fémur direito, mas quando veio da
outra perna ele parou, mesmo assim ele anda sO6 ndo esta fazendo pela

pandemia e a perna “ta” bem debilitada”.

Observou-se também que o “brincar” como exposto por Mota CS et al, 2015
como elemento tdo importante no desenvolvimento da crianga pode ser
abandonado devido a sintomatologia ou até mesmo o medo dos responsaveis
do adolescente devido a DF. Como vemos nas palavras da mae de Maria, a

instrucdo de né&o praticar esforgos fisicos: “Ela ja era instruida a n&o fazer
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atividades de esforgo devido a doencga falciforme. Entdo ela ja evitava os
esforcos”. Em outra declaracdo da méae de Paula afirma auséncia de contato
social fora do domicilio devido quadro algico: “Tinha, ela sentia dor e n&o

conseguia sair”.

A critério de comparagao, indagamos sobre os resultados pds-operatorios,
foram encontrados resultados como redugcdo do quadro algico e melhora da
marcha: “Sim teve, ela ficou...ela mancava muito, depois da cirurgia passou a
mancar menos e nao “ta” sentindo tanta dor, a ndo ser que ande muito porque
ta com uma perna maior que a outra. Depois da cirurgia ndo precisou se internar
mais”. Declaragbes de outros individuos mostram a melhora funcional e a
reducdo do quadro algico na articulagdo que recebeu os implantes de CMMO,
porém demonstra ansiedade em realizar a cirurgia da outra articulagao:
“Melhorou, as dores no fémur melhoraram, em questdo de abaixar e pular o
fémur melhorou, mas ainda sinto dores no joelho”. “Deu uma melhorada, mas
sente um pouco porque precisa fazer o outro lado. Reduziu a dor e ta andando

melhor”.

Outro fator importante foi a melhora da autoestima como a mae de Joao
relata: “Melhorou sim a autoestima e tudo... mas esta bem ansioso para fazer a
outra cirurgia da outra perna. Ai a ansiedade piora. Mas com relagéo a outra que

foi feita, ele ficou 6timo, muito bom. Pena que em seguida veio a dor da outra”.

O nivel de intensidade da dor apds a cirurgia foi reduzido, segundo os
entrevistados. Tal achado pode ser explicado devido ao potencial osteogénico e
condrogénico das células progenitoras mesenquimais, além de células
progenitoras endoteliais, capazes de contribuir com vasculogénese e
angiogénese, providenciando o reparo vascular (Daltro GC, 2008). Mais
recentemente uma pesquisa realizada por Daltro G et al 2020, publicaram um
artigo no qual trinta e seis pacientes pediatricos com doenga falciforme e
osteonecrose. Como resultado o tratamento com CMMO sem descompressao
aumentou o Harris Hip Score de maneira expressiva (BP - 77,85 e AP - 96,33) e
um bom desenvolvimento da regeneragao tecidual quando avaliadas as medidas
angulares dos quadris. Além disso, a intervengao se mostrou segura e eficaz

para retardar ou evitar o colapso femoral.
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Foram avaliados os rendimentos escolares apos a cirurgia, porém devido a
pandemia por COVID-19, cancelamento das atividades escolares e aulas via
internet, a avaliacido dos resultados funcionais foi afetada. Porém, foi relata
melhora da autoestima por um participante do estudo, resultando assim em

melhor rendimento nos estudos.

As atividades sociais apos a cirurgia foram avaliadas, como resultado a méae
de Maria relatou que mesmo antes da cirurgia a familia passava maior parte do
tempo em casa, o que né&o alterou sua rotina. A mae de Joao relatou melhora do
quadro algico do quadril, porém mantém dor no joelho, local onde ainda nao foi
abordado cirurgicamente. Ja a responsavel por outro participante declarou uma
melhora acentuada, onde o adolescente deixou de usar a muleta para

deambular, segue trecho da transcrigao:

Ele ndo queria nem andar de muleta...ficou 6timo...ficou
bem...a gente passou até a virada do ano na ilha, fazia

tudo...”tava” 6timo. Mas quando veio a pandemia.

Pedimos aos participantes descreverem com suas préprias palavras sobre os

sentimentos ao pensarem sobre os resultados das cirurgias:

Eu sou muito grata a Deus e ao pessoal ai que foram
muito compreensivos e prestativos, e se sente bem e
realizada, pq assim...ela ndo ‘ta” como ‘“tava” antes,

sentindo dor e tal...Vendo minha filha bem eu “t6” feliz.

Por meio dessa declaracdo notamos uma melhora importante do quadro
algico e uma boa relagao médico-paciente, diferente do que a literatura traz como
habitual. Segundo Bulgin et al, 2018 existe um estigma relacionado a
discriminacéo percebida pelos individuos com DF por parte de prestadores de
saude afeta diretamente na perda de confiangca nos profissionais de saude
gerando um relacionamento tenso entre prestadores de pacientes e pacientes.
Ha relatos de sensacdo de falta de empatia dos profissionais de saude

resultando em um ajuste comportamental na busca de cuidados.
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Foi 6timo, foi assim o momento quando vi que nao tinha
nada “pra” fazer, quando eu vi a cirurgia...pra mim foi assim...
quero que faga logo a outra. Poxa, foi a melhor coisa foi essa
cirurgia...quando levava para o médico e dizia que néo tinha o

que fazer...foi maravilhoso quando soube que havia tratamento.

A maioria dos tratamentos para osteonecrose do quadril em criancas e
adolescentes, era baseada em aguardar até a idade adulta para realizar a
artroplastia total de quadril (Gatin L et al, 2016; S. Man & A. Koren, 1993). Porém,
a ATQ tem um alto indice de falhas em pacientes portadores de DF resultando
em inumeras revisées (Worral D et al, 2016; Novais EM et al, 2015). Essa
declaragao mostra que além da esperanca de um tratamento efetivo para a ON,
além disso uma ansiedade para que os resultados sejam 0s mesmos no outro

local com ON, demonstrada também na declaragéo de outras duas cuidadoras:

Fico contente e espero que saia logo a outra.

Eu fico muito feliz, por ndo sentir mais dores no fémur
e ndo puxar mais da perna, apesar do joelho doer
ainda.

Por fim, indagamos se os participantes recomendariam a outra pessoa com
osteonecrose fazer a cirurgia com células tronco, e o porqué. Todos os
participantes responderam que recomendariam. Os motivos foram o alivio da
dor, o unico tratamento disponivel, a gratuidade do tratamento e a melhora da
qualidade de vida. Uma observacgao importante a ser realizada € que apesar da
literatura apresentar a depressdo como sintoma presente em individuos com

doenca crbnica, neste estudo ndo houve relato.
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6. CONCLUSAO

O tratamento com CMMO apresentou melhora na autoestima, reducéo do
quadro algico e funcionalidade dos adolescentes, segundo respostas dos
participantes durante entrevista. Além disso, o tratamento é realizado de maneira
gratuita pelo HUPES.

As entrevistas revelaram os aspectos limitantes na vida das pessoas com DF
e ON, relacionados a dor, dificuldade para frequéncia regular nas escolas, a
mobilidade pode estar afetada devido a uso de muletas e o “brincar” encontra-
se impossibilitado seja por prote¢cao dos familiares devido a DF ou mesmo por

limitag&o fisica do adolescente.

A terapia celular surge como esperanga para as familias, pois ndo havia
tratamento efetivo indicado para essa populagdo. O tratamento realizado de
maneira experimental é realizado pelo SUS no HUPES e mostrou-se efetivo no
tratamento da dor e melhora da autoestima da populagdo estudada. Porém,
devido ainda ser uma técnica pouco utilizada no pais, necessita-se de um
numero de pessoas maior para uma melhor avaliagcdo dos resultados

sociodemograficos no tratamento da ON em pessoas com DF.

Podemos apresentar como limitagdo do estudo o fato de dois dos
pesquisadores fazerem parte do servico médico ambulatorial no local da coleta
dos dados. O que pode favorecer respostas positivas sobre o estudo. Outro fator
limitante do estudo foi o numero reduzido de participantes o que ndo permite

fazer grandes generalizagdes.

E necessario que se realizem mais pesquisas sobre o tema para que essas
pessoas que ha pouco ndo dispunham de assisténcia adequada venham a ter
cada vez mais visibilidade na sociedade. No entanto, nossa pesquisa traz uma
série de informacdes sobre os individuos atendidos no nosso servigo, o0 que pode
contribuir para uma atencdo individualizada, focando além dos problemas
clinicos, nos problemas sociais que a DF traz em si. A partir desse estudo
podemos elaborar protocolos individualizados com foco no tratamento e

adaptacao dos individuos com DF portadores de osteonecrose.
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8. ANEXOS

8.1. ANEXOI

INSTRUMENTO DE COLETA

Estudo: Caracteristicas sociodemograficas de criangas e adolescentes COM
osteonecrose secundaria a doenca falciforme tratados com uso de terapia
celular no Complexo Hospitalar Universitario Professor Edgar Santos.

Autores: Da Fonseca RJS, Mota CS, Daltro GC.

BLOCO | (IDENTIFICAGAO E DADOS SOCIODEMOGRAFICOS GERAIS)

BLOCO 1.1 Ficha Inicial Com Informagdes Coletadas de Prontuarios

- Identificagdo da crianga ou adolescente:

- Identificagdo do (a) responsavel:

- Prontuario:

- Iniciais:

- Sexo ao nascer: Masculino Feminino
- Idade: anos

- Data de Nascimento: / /

- Cidade de Nascimento:

- Estado de Nascimento:

- Cidade Onde Mora:

- Religiao:

Catolico
Evangélico
Budista
Espirita
Adventista
Candomblé
Outra

Nao possui
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N&o sabe
Nao consta em prontuario

BLOCO 1.2 Entrevista

- Quantos irmaos tem a crianga ou adolescente?
Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(
(
- Qual o Gendtipo (tipo) da Anemia da crianga ou adolescente?

SS

SC

() Nao sei

() Nao quero responder

- Qual a cor da Pele da crianga ou adolescente?
Resposta:

) N&o sei
) Nao quero responder

(
(
- Possui algum tipo de auxilio do governo? Se sim, qual?

Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(
(

- Qual a ocupagéao da crianga ou do adolescente?
Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(

(
- Qual a ocupagéo do (a) cuidador (a) mae da crianga ou do adolescente?
Resposta:

() Nao sei
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() Nao quero responder

- Qual a ocupacéo do pai da crianga ou adolescente?
Resposta:

) N&o sei
) Nao quero responder

(

(
- A da crianga ou adolescente frequenta a escola?

Sim

Nao

Nao sei

Nao quero responder

- Qual a escolaridade da crianga ou adolescente?
Resposta:

) Nao sei
) N&o quero responder

(
(
- Qual a renda Familiar Aproximada?

Resposta:

() Nao sei
() Nao quero responder

- Qual o tipo de residéncia da crianga ou do adolescente?
Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(
(
- Mora com quantas pessoas?

Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(
(
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- Quantos cémodos possui na moradia?
Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(

(
- Possui agua encanada na moradia?
Resposta:

) Nao sei
) N&o quero responder

- Possui energia elétrica na moradia?
Resposta:

() Nao sei
() Nao quero responder

- Existe algum obstaculo no acesso a moradia? Se sim, qual?
Resposta:

() Nao sei
() Nao quero responder

- Qual o meio de transporte utilizado pela crianga ou adolescente?
Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(

(
- Com qual idade a crianga ou adolescente teve o diagndstico da Doenga
Falciforme?

Resposta:

() Nao sei
() Nao quero responder

- Algum outro familiar da crianca ou adolescente possui Doenga Falciforme? Se
sim, qual o grau de parentesco?

Resposta:
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) Nao sei
) N&o quero responder

(
(
- Com qual idade a crianca ou adolescente teve o diagnéstico da Osteonecrose?

Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

- Quais os Sintomas para a suspeita da osteonecrose?

Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

- Qual ou Quais exames a crianga ou adolescente ja fez para avaliar a
osteonecrose?

Resposta:

) Nao sei
) N&o quero responder

(
(
- Qual (is) osso (s) possui (em) Necrose? Qual lado?

Resposta:

() N&o sei
() Nao quero responder

BLOCO Il - Aspectos Clinicos

- A crianga ou adolescente sentia dor antes da cirurgia? Se sim, qual a
frequéncia?

Resposta:

() Nao sei
() Nao quero responder
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- Caso sentisse dor, qual era a frequéncia?
Resposta:

() Nao sei
() Nao quero responder

- A Osteonecrose afetava as atividades escolares da crianga ou adolescente
antes da cirurgia? Se sim, de qual forma?

Resposta:

() Nao sei

() Nao quero responder

- Com quanto tempo apos o diagndstico da osteonecrose a crianga ou 0O
adolescente realizou a cirurgia:

Resposta:

() Nao sei
() Nao quero responder
- Com relacgédo a atividades da vida diaria (como o brincar, atividades esportivas,

passeios, higiene pessoal, atividades sociais) a crianga ou o0 adolescente tinha
alguma dificuldade? Se sim, qual?

Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(

(
- Apés a cirurgia houve melhora na qualidade da vida da crianga ou do
adolescente? De que forma?

Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(
(

- Caso a crianga ou o0 adolescente sentisse dor antes da cirurgia como esta a dor
hoje?
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Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

- Como esta o rendimento na escola apds a cirurgia?

Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(
(

- Apds a cirurgia notou-se alguma alteragéo nas atividades sociais (brincadeiras,
esportes, reunides e festas) da crianga ou do adolescente? Se sim, de qual
forma?

Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(
(
- Qual (is) o (s) sentimento (s) sente ao pensar nos resultados da cirurgia?

Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

- Vocé recomendaria outra pessoa com osteonecrose fazer a cirurgia com
células tronco? Por qué?

Resposta:

) N&o sei
) N&o quero responder

(
(
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8.2. ANEXOIl

UNIVERSIDADE FEDERAL DA BAHIA

INSTITUTO DE SAUDE COLETIVA

e T
VIRTIEJTE l?I’I RITUS,
u

o W

PROGRAMA DE POS-GRADUAGAO EM ANALISE DE TECNOLOGIAS EM
SAUDE
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Prezada(o),

Vocé esta sendo convidado (a) a participar como informante-chave da pesquisa
intitulada “CARACTERISTICAS SOCIODEMOGRAFICAS DE CRIANGAS E
ADOLESCENTES PORTADORES DE OSTEONECROSE SECUNDARIA A
DOENCA FALCIFORME TRATADOS COM USO DE TERAPIA CELULAR NO
COMPLEXO HOSPITALAR UNIVERSITARIO PROFESSOR EDGAR
SANTOS”, realizada pelos pesquisadores Rodrigo Jorge de Souza da Fonseca,

Clarice Santos Mota, Gildasio de Cerqueira Daltro.

O objetivo geral do estudo é analisar o perfil sociodemografico e
socioecondmico das criangas e adolescentes portadores de osteonecrose
secundaria a Doenca Falciforme e o impacto social do tratamento com uso de

células mesenquimais da medula éssea na populacéo estudada.

Para confirmar a sua participacao faz-se necessaria a leitura e posterior
assinatura deste termo. Todas as paginas serao rubricadas conforme solicita o
item IV.4.d da Resolugcdo CNS 466/2012. Sua decisao em participar € voluntaria
e vocé pode recursar-se a participar ou desistir em qualquer momento, sem
qualquer prejuizo ou danos e/ou morais, bem como somente responder as
perguntas que desejar, sem que isso traga qualquer prejuizo a sua pessoa.

Cumpre esclarecer que a participacdo nao envolve beneficio direto ao
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entrevistado. Nao ha despesas ou compensacgdes financeiras. Caso concorde
em participar, assumo o compromisso de que a sua identidade permanecera

confidencial, salvo expressa manifestagdo em sentido contrario.

Esclarecemos que o possivel risco desta pesquisa podera ser relacionado
a constrangimento proporcionado por alguma pergunta, porém vocé podera
recusar-se a responder. Os possiveis beneficios desse estudo estédo
relacionados a oferecer elementos para potencializar o suporte e cuidado
disponibilizados para o portador de doenga falciforme e osteonecrose, bem como
contribuir para compreensao dos pontos criticos, visando a sua superacido. A
entrevista sera realizada via o questionario disponivel na internet pelo site

https://gsuite.gooqgle.com/intl/pt-BR/products/forms/. Os resultados desta

pesquisa serao utilizados para fins académicos, e ficardo armazenadas durante
5 anos com o pesquisador. Os mesmos deverdo ser publicados em revistas

cientificas e outros materiais relacionados.

Declaro que esse TCLE foi elaborado em cumprimento as exigéncias
contidas na resolugdo 466/12 e sera garantido ao participante da pesquisa o
recebimento de uma via deste Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.
Desde ja agradecemos a sua disponibilidade em participar voluntariamente

desta pesquisa.

Para qualquer outro esclarecimento, vocé podera entrar em contato
conosco (pesquisadores) por telefone (71 992106828 Rodrigo) ou por e-mail:

rodrigojsfonseca@hotmail.com, motaclarice@yahoo.com.br). O meu endereco:

Rua Basilio da Gama, s/n°Campus Universitario Canela. Cep: 40.110-
040, Salvador/BA.

Nestes termos, eu,

, declaro estar ciente

de que entendo os objetivos e condi¢bes de participagdo na pesquisa
“CARACTERISTICAS SOCIODEMOGRAFICAS DE CRIANGAS E
ADOLESCENTES PORTADORES DE OSTEONECROSE SECUNDARIA A
DOENCA FALCIFORME TRATADOS COM USO DE TERAPIA CELULAR NO
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COMPLEXO HOSPITALAR UNIVERSITARIO PROFESSOR EDGAR
SANTOS” e aceito participar da mesma.

Este Termo de Consentimento Livre e Esclarecido sera avaliado pelo
Comité de FEtica e Pesquisa (CEP) do Instituto de Saude Coletiva da
Universidade Federal da Bahia. O CEP é um colegiado multi e transdisciplinar,
independente, que deve existir nas instituicbes que realizam pesquisa
envolvendo seres humanos no Brasil, criado para defender os interesses dos
sujeitos da pesquisa em sua integridade e dignidade e para contribuir no

desenvolvimento da pesquisa dentro de padrdes éticos.

Endereco do CEP do Instituto de Saude Coletiva (ISC)/ UFBA), Rua Basilio
Gama, s/n, 2° andar, Campus Universitario Canela, CEP: 44110040,
Salvador-Bahia; telefone: (71)32837419; e-mail: cepisc@ufba.br; Horario de

funcionamento: 22 a 62 feira, das 10 as 12h e 13 as 16h.

Endereco do CEP HUPES, Rua Augusto Viana, s/n° - 1° Andar, Canela, CEP:
40.110-060, Salvador-Bahia; telefone: (71)3283-8043, (71)3283-8140, E-mail:
cep.hupes@gmail.com Horario de Funcionamento: De segunda a sexta,
das 8h as 12h30.

() Autorizo a identificacdo de meu nome nas publicagdes resultantes da referida

pesquisa.

() Nao autorizo a identificagdo do meu nome

Assinatura do participante:

Assinatura do entrevistador:
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Data:

Local:

ESTE DOCUMENTO DEVERA SER ELABORADO EM DUAS VIAS;

UMA FICARA COM O PARTICIPANTE E OUTRA COM O PESQUISADOR
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8.3. ANEXO lil. DADOS SOCIODEMOGRAFICOS

Tabela 5. Dados sociodemograficos das criangas e adolescentes.

01 02 03 04
Iniciais ARSS VMFG LBS AOL

(Maria) (Jodo) (Paula) (Ana)
Data da Cirurgia 13/09/2019 20/09/2019 24/09/2019 08/10/2019
Sexo ao Nascer Feminino Masculino Feminino Feminino
Idade 14 anos 15 anos 12 anos 17 anos
Naturalidade Salvador-BA  Salvador-BA  Itabuna-BA Camagari-BA
Procedéncia Salvador-BA  Salvador-BA  Itororé-BA Camagari-BA
Religido Protestante ~ Catolico Sem Resposta  Sem Religido
Classificagao Ficat Il @ Ficat Il a FICAT | a FICAT Il a

direita e direita e esquerda direita

Ficat | a Ficat | a

esquerda esquerda
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Tabela 6. Entrevistas.

8.4. ANEXO IV. ENTREVISTAS

ARSS

(Maria)

VMFG

(Jodo)

LBS

(Paula)

AOL

(Ana)

Quantos
irmaos tem a
crianga ou
adolescente?

Qual o
Genoétipo
(tipo) da
Anemia da
crianga ou
adolescente?

Qual a cor da
Pele da
crianga ou
adolescente?

Possui algum
tipo de auxilio
do governo?
Se sim, qual?

Qual a
ocupacao da
crianga ou do
adolescente?

Qual a
ocupacao do
(@) cuidador
(@) mae da
crianga ou do
adolescente?

Qual a
ocupacao do
pai da crianga
ou

adolescente?

Dois

SS

Parda

‘0O BPC”

“Estudante”

“Dona de

casa’

“Trabalha de

seguranga”

Um

SS

Branca

“Nao

“Ta estudando

on-line”

“Ultimamente
s6é cuidando

dele”

“E auténomo”

Nenhum

SS

Preta

“Sim, BPC”

“Estudante”

“No momento

nao estou

trabalhando”

“Motorista”

Um

SS

Parda

“Possui o)
BPC”

“Estudante”

“Dona de

casa’

»

“Vigilante
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A da crianca
ou

adolescente
frequenta a
escola?

Qual a
escolaridade da
crianga ou

adolescente?
Qual a renda
Familiar
Aproximada?

Qual o tipo de
residéncia da
crianga ou do
adolescente?

Mora
quantas
pessoas?

com

Quantos
comodos possui
na moradia?

Possui agua
encanada na
moradia?

Possui energia
elétrica na
moradia?

Existe algum
obstaculo no
acesso a
moradia? Se
sim, qual?

Qual o meio de
transporte

utilizado pela

“No
momento
ndo, devido
a pandemia
com aulas
on-line”

Ensino
Fundamenta

| Incompleto

Dois salarios

minimos

Casa

Propria

Seis

pessoas

Cinco

Sim

Sim

So6 uma

ladeirazinha

Ultimamente
esta

utilizando

“Aula on-line”

Ensino
Fundamental

Incompleto

Quatro
salarios

minimos

Prépria

Trés

Sete

Sim

Sim

Carro proprio

“Nao,
somente on-

line”

Ensino
Fundamental

Incompleto

Um  salario

minimo

Alugada

Duas

Seis

Sim

Sim

Tem buracos
e ladeira

também

Carro proéprio
e bicicleta

“A escola é do
Estado por
causa da
pandemia n&o
estamos tendo

aula“

Ensino Médio

Incompleto

Um salario

minimo

Casa cedida

Duas

pessoas, e
meu irmao fica
no final de
semana

comigo

Cinco

coémodos

Sim

Sim

Escada

Onibus
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crianga ou
adolescente?

Com qual idade
a crianga ou
adolescente

teve o
diagnostico da
Doenga
Falciforme?

Algum outro
familiar da
crianga ou
adolescente
possui Doenca
Falciforme? Se
sim, qual o grau
de parentesco?

Com qual idade
a crianga ou
adolescente

teve o
diagnodstico da
Osteonecrose?

Quais os
Sintomas para a
suspeita da
osteonecrose?

Qual ou Quais
exames a
crianga ou
adolescente ja
fez para avaliar
a osteonecrose?

UBER
devido ao
problema

dela

Ela tinha 3
meses, e foi
no teste do

pezinho.

S6  tragos
que eu e o

pai dela tem

Mais ou
menos ha 01

ano e meio

Primeiramen
te foi
internada
por dores, 8
ou 10 dias
internada, ai
la com os
exames que
fez que
diagnosticou
esse

probleminha

Radiografia
e RNM da
pelve

Teste do
pezinho, um

més

Ano retrasado
(2018)

Comegou a
andar com a
perna

assim...manca
ndo, ai fez os
exames e foi

detectado

Radiografia e
RNM da pelve

02 meses no
teste do
pezinho.

N&o que eu

saiba

Com 07 anos

Teve
osteomielite
€ nos exames

descobriu

Radiografia

da Pelve

Com 09
meses, com a
eletroforese
de
hemoglobina.

Primos mas
sdo distantes
por parte de
pai

Aos 14 anos

Sentia muita
dor no fémur e
ficava
puxando da
perna, tipo
mancando

sabe?!

Radiografia da
Pelve e dos
Joelhos e
RNM da pelve
e dos Joelhos
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Qual (is) osso (s)
possui (em)
Necrose? Qual
lado?

A crianga ou
adolescente
sentia dor antes
da cirurgia?

Caso sentisse
dor, qual era a
frequéncia?

A Osteonecrose

afetava as
atividades
escolares da
crianga ou
adolescente
antes da

Cabeca do

fémur
Bilateralmen
te

Sentia, mas
ndo sentia
nos
quadris...joel
hos, costas
e cotovelo e
passava
logo. E apds
o
diagndstico
sentia
bastante
dores no
joelho

Nao era
todos os
dias, era
quando
caminhava
muito ou
ficava numa
mesma
posi¢cdo por
muito
tempo, ai
sentia  um
pouco de
dor. Até que
sentiu dores
fortes e
levamos
“oro”
hospital e
ficou
internada.
Sim, porque
ela nao
conseguia
andar

Cabeca do
fémur

Bilateralmente

Tinhas essas
crises e
paralisava a
perna, quando
td com crise
sente  dores
nos membros
inferiores e

superiores

interna 02

vezes ao ano

Ficava
internado 15 a
20 dias e ai
interrompia

tudo

Cabeca do
fémur a
esquerda

Nao sentia
dor

Nao sentia

Nao afetava

Cabega do
Fémur a
direita e
Condilos

Femorais a

esquerda

Sentia muita
dor, e quando
tinha crise
piorava a dor,
mesmo  nao
estando em
crise, quando
ia

agachar...pula

r...correr

Mesmo
parada, todos

os dias

Afetava

muito...porque
ndo podia ir
para a escola,
eu sentia
muita dor no

fémur e no
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cirurgia? Se sim,
de qual forma?

Com quanto
tempo apds o
diagnodstico da
osteonecrose a
crianga ou o
adolescente
realizou a
cirurgia:

Com relagdo a
atividades da

vida didria
(como o brincar,
atividades
esportivas,
passeios,
higiene pessoal,
atividades
sociais) a

crianga ou o
adolescente
tinha alguma
dificuldade? Se
sim, qual?

Apoés a cirurgia
houve melhora
na qualidade da
vida da crianga
ou do
adolescente?
De que forma?

Nao
demorou
muito  n&o.

Quando teve
o
diagndstico
saiu do
hospital, e
mais-ou-
menos 1
més. Mais-
ou-menos

02 meses

Ela ja era
instruida a
ndo fazer
atividades

de esforgo
devido a
doenga

falciforme.
Entéo ela ja
evitava os

esforgos

Sim teve, ela
ficou...ela
mancava
muito,
depois da
cirurgia
passou a
mancar
menos e nao
ta sentindo
tanta dor, a
ndo ser que
ande muito

porque ta

Um ano

Rpz...antes da
cirurgia ele até
jogava bola e
bicicleta,

depois que fez
a do femur
direito, mas
quando veio
da outra perna
ele parou,
mesmo assim
ele anda so6
néo esta
fazendo pela
pandemia e a
perna td& bem
debilitada

Melhorou sim
a autoestima e
tudo... mas
esta bem
ansioso para
fazer a outra
cirurgia da
outra perna. Ai
a ansiedade
piora. Mas
com relagéo a
outra que foi
feita, ele ficou

6timo, muito

Acho que 03
anos
Tinha, ela

sentia dor e
nao
conseguia

sair

Deu uma
melhorada,
mas  sente
um pouco
porque
precisa fazer
o outro lado.
Reduziu a dor
e td4 andando

melhor

joelho. Fazia
as atividades

a maioria em

casa
02 anos
depois

Sim,
dificuldade de
locomogao,

correr...brincar
...atividade

fisica eu nao
pratico por
causa do
joelho que doi

ainda...

Melhorou, as
dores no
fémur
melhoraram,
em questao de
abaixar e pular
o fémur
melhorou,

mas ainda
sinto dores no

joelho.
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Caso a crianga
ou o
adolescente
sentisse dor
antes da cirurgia
como estd a dor
hoje?

Como estd o
rendimento na
escola apdés a
cirurgia?

com uma
perna maior
que a outra.
Depois da
cirurgia nao
precisou se
internar
mais
Melhorou
bastante,
nido sente
mais dor
Tinha
comegado a
estudar,
levava ela
de UBER
mas depois
da
pandemia
parou de ir
para a
escola

bom. Pena
que em
seguida veio a

dor da outra

Teve uma
crise  agora,
internou 02
vezes esse
ano. E agora

no final de

outro para
inicio de
novembro

sentindo dores
em varias
articulages.
Mas a que fez
a cirurgia foi
menos

dolorosa que a

outra que
ainda esta
“pra” fazer

Sim, esta

6timo. Esta
com a
autoestima

boa, mas com
a pandemia s6

estuda on-line

Nao Sentia
dor

Ta bem
melhor,

porque assim
tinha escada
pra entrar e
tinha
dificuldade,
ela nao
conseguia
descer do
6nibus.
Agora ela
consegue
brincar,

descer e ir

pra
escola...cons

egue brincar
com os

coleguinhas

Na&o sinto mais
dor no fémur,
s6 sinto no
joelho. Até
mesmo

quando  tive
crise e fiquei
internada eu
ndo senti dor

no fémur

N&o chegou a
frequentar o
colégio por
causa da

pandemia
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Apods a cirurgia
notou-se
alguma
alteragdo nas
atividades
sociais
(brincadeiras,
esportes,
reunioes e
festas) da
crianga ou do
adolescente? Se
sim, de qual
forma?

Qual (is) o (s)
sentimento (s)
sente ao pensar
nos resultados
da cirurgia?

Vocé
recomendaria
outra pessoa
com
osteonecrose
fazer a cirurgia
com células
tronco? Por
qué?

Nao, porque
o normal da
gente aqui é
ficar em

casa mesmo

Eu sou muito
grata a Deus
e ao pessoal
ai que foram
muito
compreensiv
0s e
prestativos,
e se sente
bem e
realizada,
porque
assim... ela
nao ta como
tava antes,

sentindo dor

e tal...
Vendo
minha filha
bem eu to
feliz

Sim, com
certeza...por
que antes
sentia dor e
depois nao
td sentindo
mais nada.
Nao gastei
com nada,
recomendari

asim. Vale a

Ele nado queria
nem andar de
muleta...ficou

6timo...ficou

bem...a gente
passou até a
virada do ano
na ilha, fazia
tudo "tava”
6timo. Mas
quando veio a

pandemia...

Foi otimo, foi
assim o]
momento
quando vi que
ndo tinha nada
pra fazer,
quando eu vi a
cirurgia...pra
mim foi
assim...quero
que faga logo
a outra. Poxa,
foi a melhor
coisa foi essa
cirurgia...quan
do levava para
0o médico e
dizia que néao
tinha o que
fazer...foi
maravilhoso

quando soube

que havia
tratamento.
Sim, claro,

com certeza.
Até se eu
pudesse fazer
de uma forma
particular para
ver meu filho
bem eu faria...
foi o unico
local que deu

conforto...que

Aquilo  que
falei antes...

Fico contente
e espero que
saia logo a

outra.

Sim, porque
gracas a
Deus do lado
que ela fez
nao sente dor
nenhuma,

incomodo

nenhum

Melhorou
muito o fémur
mas como eu
disse o joelho
ainda doi

Eu fico muito
feliz, por nao
sentir mais
dores no
fémur e nao
puxar mais da
perna, apesar
do joelho doer
ainda.

Nossa...melho

rou muito.

Com certeza,
como eu disse
por causa da
melhora que
eu tive no
fémur e a
qualidade de
vida. Sé6 a
recuperagao

que ndo é

muito boa por
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pena, é
eficaz...funci
ona...néo

quer  dizer
que nao tera
em outro
lugar. Mas
recomendari
a sim... Com

certezal

deu uma
solugao.

Recomendo e
querendo que
volte logo a

fazer

néao poder
pisar... mas

valeu a pena
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