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Doença Falciforme

Doença hereditária monogenética mais comum no 
mundo.

Problema de saúde pública no Brasil e em diversos 
outros paísesoutros países

Minas Gerais: prevalência de 3,3%Minas Gerais: prevalência de 3,3%
SS 1:2800     SC 1:3500
PAIXÃO 2001

Programa de Triagem Neonatal
SERJEANT 2000; ANVISA 2001



Anemia Ferropriva

Doença nutricional de maior prevalência no mundo

Manifestação mais tardia da deficiência de ferro→ alterações da 
imunidade, prejuízo do crescimento somático e desenvolvimento 
neuro-cognitivo e alteração da capacidade de trabalho

Grupos de risco: gestantes e crianças.

Programa Nacional de Combate à Anemia Ferropriva “Saúde de 
Ferro”

WHO 2001; MS 2005



Prevalência da anemia ferropriva

B il 40 50% d i d 5Brasil → 40 a 50% das crianças menores de 5 anos.
MONTEIRO et al 2000; SZARFARC et al 2004; NEVES et al 2005; 
OLIVEIRA et al 2009; JORDÃO et al 2009

Mi G i 16 6 60% d iMinas Gerais → 16,6 a 60% das crianças.
NORTON et al 1996; SILVA et al 2002



Estado nutricional do ferro eEstado nutricional do ferro e 
doença falciformeç

Mecanismos de acúmulo do ferro.
OLIVIERI 2001; BALLAS 2001

Absorção do ferro nas anemias hemolíticasAbsorção do ferro nas anemias hemolíticas 
crônicas.
ERLANDSON et al 1962SO et a 96

Ferropenia na doença falciformep ç



O que encontramos na literatura?O que encontramos na literatura?



Avaliação da situação do ferro emAvaliação da situação do ferro em 
pacientes com doença falciformep ç

Qual é o método mais adequado?
Hematoscopia: presença de microcitoseHematoscopia:  presença de microcitose.
DAVIES et al 1983; SERJEANT 1992

Avaliação do ferro medular.
NATTA et al 1985

Dosagem de ferritina.
DAVIES et al 1983;BROWNELL et al 1986; KODURI 2003DAVIES et al 1983;BROWNELL et al 1986; KODURI 2003

Protoporfirina livre eritrocitária.
KODURI 2003

Dosagem dos receptores da transferrina.
SINGHAL et al 1993



Estado nutricional do ferro eEstado nutricional do ferro e 
doença falciformeç

Teria a deficiência de ferro efeito protetor? 
Uganda 
Menor crescimento bacteriano no sangue de pacientes com anemia 
falciforme e ferropenia concomitantefalciforme e ferropenia concomitante.

MASAWE et al 1973

EUAEUA
Diminuição da falcização in vitro e in vivo em portadores de doença 
falciforme com ferropenia.p

LINCOLN et al 1973; CASTRO et al 1983 
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P2 Acho que a pergunta é: 
Teria a deficiência de ferro efeito protetor?
Paulo; 20/9/2009



Estado nutricional do ferro eEstado nutricional do ferro e 
doença falciformeç

Nigéria
Crianças com baixos estoques de ferro medular (n=45)Crianças com baixos estoques de ferro medular (n 45).
OKEAHIALAM e OBI 1982

Índia
Crianças com doença falciforme e condições de risco nutricional 
com baixos estoques medulares de ferro (n=25)com baixos estoques medulares de ferro (n 25).
RAO e SUR 1980

Deficiência de ferro em portadores de doença falciforme moradores p ç
de áreas com alta prevalência de anemia ferropriva (n=62).
MOHANTY et al 2008



Estado nutricional do ferro eEstado nutricional do ferro e 
doença falciformeç

EUA

Ausência de estoques de ferro em 11 dos doentes (n=39).
PETERSON et al 1975

Diagnóstico de deficiência de ferro em adultos e crianças → 9%, 
todos com idade inferior a 6 anos (n=70).
VICHINSKY et al 1981

Ausência de deficiência de ferro em menores de 18 anos com 
doença falciforme (n=104).ç ( )
STTETLER et al 2001



Estado nutricional do ferro eEstado nutricional do ferro e 
doença falciformeç

Jamaica
Crianças menores de 5 anos de idade → 8,9% ferropenia (n=141).
KING et al 2005

BrasilBrasil
Interrelações entre zinco, cobre e ferro e o crescimento de crianças 
com doença falciforme → 12% ferropenia (n=34).ç p ( )
BRAGA 1992

Outros estudos com achado casual de ferropeniaOutros estudos com achado casual de ferropenia.
POWARS 1975; SERJEANT et al 1981; DAVIES et al  1983



Estado nutricional do ferro eEstado nutricional do ferro e 
doença falciformeç

Lactentes (crianças < 2 anos de idade) com 
d f l if ãdoença falciforme são um grupo pouco 
estudado.

Exclusão dos programas de suplementação e p g p ç
fortificação de alimentos.

Risco de deficiência ou sobrecarga de ferro?



Nossa contribuição

Estado nutricional relativo ao ferro em lactentes 
com doença falciforme diagnosticados pelocom doença falciforme diagnosticados pelo 

PETN-MG

RODRIGUES  PC; NORTON RC; VIANA MB; MURAO M; JANUÁRIO JN; 
GIOSTRI PG; DISCACCIATI DC; SOUZA FCR; ROCHA MAG

Minas Gerais - setembro 2009
NUPAD/ UFMG

Fundação Hemominas
Ministério da Saúde 



Casuística

135 crianças

66(48,9%) sexo masculino
69 (51 1%) f i i69 (51,1%) sexo feminino

Perfil SS: 77 (57%),
Perfil SC: 58 (43%).

Idade: 5,7 e 25,2 meses (mediana 9,9 meses)



Dados antropométricos e idadeDados antropométricos e idade 
gestacionalg



Dados antropométricos e idadeDados antropométricos e idade 
gestacionalg

Um par de gemelares.

13 prematuros (idade gestacional menor ou igual a 37 
semanas).)

9 crianças de baixo peso (peso ao nascimento menor ou (
igual a 2500g).

Nã h dif d ( 0 93) id dNão houve diferença de peso (p=0,93) e idade 
gestacional (p=0,71) entre as crianças SS ou SC.



Avaliação dos exames laboratoriais



Necessidade de hemotransfusões.

17 i (12 5%)17 crianças (12,5%)
1 criança → 4 transfusões
6 i 2 t f õ6 crianças → 2 transfusões
10 crianças → 1 transfusão

SS 15/77 (19,5%)
SC 2/58  (3,5%)



Exames laboratoriais e transfusões

Gênero (p=0,44).

Peso de nascimento (p=0,66).

Idade gestacional (39 x 40 semanas; p=0,02).

Perfil hemoglobínico (p=0,007).



Exames laboratoriais e transfusões



Exames laboratoriais e perfilExames laboratoriais e perfil 
hemoglobínico.g

118 crianças: 
SS(62) SC(56)SS(62) e SC(56).

Gênero (p=0,71).

Peso ao nascimento (p=0,92).

Idade gestacional (p=0,8).



Exames laboratoriais e perfilExames laboratoriais e perfil 
hemoglobínico.g



Perfil SS e hemotransfusões

Crianças SS (77)
15 receberam transfusão / 62 não receberam transfusão15 receberam transfusão  /   62 não receberam transfusão

Gênero(p=0,58), peso ao nascimento (p=0,92) ou idade 
gestacional (p=0,1)g (p , )
Hb fetal mais elevada no grupo não transfundido 
(p=0,042)
Hb total (p=0,92), leucócitos (p=0,094), plaquetas 
(p=0,52) e reticulócitos (p=0,13) 
Indicadores de ferropenia mais baixos no grupo semIndicadores de ferropenia mais baixos no grupo sem 
transfusões
VCM e ferritina (p=0,046; p=0,003)VCM  e ferritina (p 0,046; p 0,003)



Perfil SC e hemotransfusões.

2 crianças receberam transfusão (2/58).
Características dos pacientes

Ferro sérico (p=0 029)Ferro sérico (p=0,029).

IST (p=0 036)IST (p=0,036).

VCM HCM e ferritina sem diferença significativaVCM, HCM e ferritina sem diferença significativa.



Situação nutricional relativa aoSituação nutricional relativa ao 
ferro



Situação nutricional relativa ao ferro



Situação nutricional relativa ao ferro

Portadores de deficiência de ferro:
Um dos índices hematimétricos (VCM ou HCM) abaixo 
do respectivo valor de referência e um dos parâmetros 
da cinética de ferro (ferritina ou IST) igualmente abaixoda cinética de ferro (ferritina ou IST) igualmente abaixo 
do valor de referência

24 crianças (17,8%)
(IC 95% 11 3% 24 3%)(IC 95% 11,3% a 24,3%)



Deficiência de ferro e perfilDeficiência de ferro e perfil 
hemoglobínico.g



Deficiência de ferro eDeficiência de ferro e 
hemotransfusão



Situação nutricional relativa ao ferro

SC > SS (p=0,003).

Crianças que receberam transfusão (17)
1/17 d fi iê i d f1/17 com deficiência de ferro.

Crianças que não receberam transfusão(118)
23/118 (19,5%) com deficiência de ferro. 



Níveis aumentados de ferritina

17 crianças  → pelo menos uma hemotransfusão:ç p
8 crianças (47,1%) → com ferritina >142

116 crianças  → sem hemotransfusão:
7 crianças (6%) → com ferritina >1427 crianças (6%) → com ferritina 142
(p<0,001)



E agora?g



Avaliação dos exames laboratoriais

Crianças com doença falciforme apresentam alteraçõesCrianças com doença falciforme apresentam alterações 
nos exames hematológicos de acordo com o perfil 
hemoglobínico. As crianças SC com valores mais 
próximos dos normais.

Crianças com doença falciforme têm, na maioria dos 
casos cinética de ferro dentro dos valores de referênciacasos, cinética de ferro dentro dos valores de referência.



Avaliação clínica

Crianças SS têm maior gravidade clínica e maiores 
possibilidades de necessitarem de hemotransfusão.

C SCCrianças SC têm menos intercorrências e menor 
necessidade de hemotransfusão.



Avaliação da situação do ferro

Crianças SC em princípio não têm contra-indicação ao 
uso de ferro profilático

Crianças SS devem ter suplementação de ferro avaliada 
i di id l tindividualmente. 



Avaliação da situação do ferro

A di ã d d d i iA medicação deve ser suspensa quando da primeira 
hemotransfusão

A cond ta a ser adotada de e se basear nos testes deA conduta a ser adotada deve se basear nos testes de 
cinética de ferro e na interpretação dos dados clínicos e 
hematológicoshematológicos 



Perspectivas futuras

Avaliação prospectiva das crianças que têm indicaçãoAvaliação prospectiva das crianças que têm indicação 
do uso de ferro.

Avaliação da evolução clínica e laboratorial das crianças 
com perfil SC.

Determinação de marcadores que proporcionem melhor 
avaliação do metabolismo do ferro nos portadores deavaliação do metabolismo do ferro nos portadores de 
doença falciforme.



ObrigadaObrigada... 
priscila@hc.ufmg.brp @ g


