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RESUMO

ESTUDO DAS SINDROMES FALCEMICAS EM COMUNIDADE
QUILOMBOLA, SERGIPE / BRASIL

Elizano Santos de Assis

A prevaléncia de hemoglobina S apresenta nitidas diferengas regionais marcadas
pelos processos de miscigenacdo da populagcao brasileira. O objetivo deste estudo
epidemiologico foi estudar as sindromes falcémicas em habitantes da comunidade
quilombola do povoado Patioba, Sergipe/Brasil, e identificar possiveis diferencas em
relacdo as caracteristicas dos pesquisados da comunidade. Foram entrevistadas
593 pessoas através de formulario validado. Realizou-se inquérito soroldégico com
318 individuos de seis meses a cinglenta 50 anos de ambos 0s sexos. As amostras
de sangue foram submetidas ao teste de solubilidade para avaliar a presenca de Hb
S, seguido do teste de falcizacdo para confirmar essa presenca. Essas foram
submetidas a eletroforese de hemoglobina pelo método de cromatografia liquida de
alta performance (HPLC) para quantificacdo das fracdes hemoglobinicas e a
identificacéo do perfil de variantes. A grande maioria da populagéo estudada (86,7%)
referiu possuir cor preta e parda com percentual significativamente maior de pretos e
pardos em todas as faixas etarias (p=0,01). Pode-se verificar a maioria (45,9%) esta
empregada e recebe em sua maioria (181) pelo menos 1 salario minimo. (p<0, 001).
Das 318 pessoas que se submeteram ao teste de solubilidade e falcizacéo, 2.2% (7)
apresentaram a hemoglobina variante Hb S. Destas, os perfis hemoglobinicos
identificados foram HbAS (57%) e associacfes entre talassemias e heterozigose
para Hb S (43%), com valores variaveis de hemoglobina S de 24,9% a 37,9%. A
analise citologica revelou que os individuos com talassemias apresentaram anemia
hipocrébmica e microcitica. A analise de parentesco revelou que cinco entre os 318
individuos submetidos a triagem sorolégica pertencem a dois nudcleos familiares
distintos. No ambito estadual, ndo estad instituida a politica que prioriza as acdes de
intervencdo aos portadores de sindromes falcémicas pela inexisténcia de implantacdo da
fase Il da portaria 822/2001 e atencédo integral as pessoas com sindromes falciformes
conforme portaria 1018 /2005, ambas do MS. Os resultados apontados por esta
pesquisa sdo importantes para o planejamento de politicas publicas de Saude em
relacdo as sindromes falcémicas.

Palavras chaves: Sindromes falcémicas, traco falciforme, politicas publicas de saude



ABSTRACT

STUDY OF SICKLE CELL SYNDROME IN MAROON COMMUNITIES IN SERGIPE
/| BRAZIL

Elizano Santos de Assis

The prevalence of hemoglobin S, displays clear regional differences marked by the
process of miscegenation of the Brazilian population. The aim of this epidemiological
research was to study the sickle cell syndrome in residents of Patioba’s maroon, in
Sergipe / Brazil and to identify possible differences related to the characteristics of
respondents from the community. There were interviewed 593 people through a form
validated. Serological survey was carried out with 318 individuals from 6 months to
50 years in both sexes. Blood samples were submitted to the solubility test to assess
the presence of Hb S, followed by the sickling cell test to confirm its presence. These
were subjected to hemoglobin’s electrophoresis by the method of High Performance
Liguid Chromatography (HPLC) for quantification of hemoglobin fractions and
identification of variants” profile. The vast majority of the studied population (86.7%)
reported being black and brown with a significantly larger percentage of blacks and
browns in all age groups. (p = 0.01). It shows that the majority(45.9%) are employed
and earns in the majority (181) at least a minimum wage. (p <0.001). 2.2% (7) of the
318 people who underwent to sickling cell and solubility tests, showed the
hemoglobin variant Hb S. The identified hemoglobinic profiles were HbAS (57%) and
interactions with thalassemia and heterozygous for Hb S (43%), with variable values
of hemoglobin S from 24.9% to 37.9%. The cytological analysis revealed that
individuals with thalassemia showed hypochromic and micro citic anemia. The
kinship analysis revealed that five among 318 individuals underwent to serological
screening belong to two separate households. At the state level, there is established
a policy that prioritizes actions of intervention to patients with sickle cell syndrome by
the lack of implementation of phase Il of the decree 822/2001 and care for people
with sickle cell disease as Ordinance 1018 / 2005, both from MS. The results
indicated by this research are important for planning public health policies in relation
to the sickle cell syndrome.

Keywords: Sickle cell syndrome, sickle cell trait, Health Public Policy
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INTRODUCAO

As sindromes falcémicas séo alteracdes conseqlientes a problemas tanto estruturais
quanto de sintese das cadeias da hemoglobina e delas fazem parte as anemias falciformes,
o traco falcémico e as talassemias. Sdo as enfermidades genéticas de maior frequiéncia no
mundo e muito importantes do ponto de vista clinico e de saude publica. De acordo com a
Organizacdo Mundial de Saude, (WHO, 1982), 270 milhdes de pessoas possuem genes que
determinam hemoglobinas anormais. Estudos epidemiol6gicos tém mostrado que 300 a 400
mil criangas nascidas vivas apresentam anemia falciforme ou alguma forma de talassemia
grave (LEONNELIL IMPERIAL; MARCHI-SALVADOR, 2000; WEATHERALL; CLEGG,
1981).

Alguns estudos antropolégicos com analises biomoleculares associadas tém
sugerido que o gene anormal para a sintese da Hb S pode ter ocorrido entre os periodos
Paleoliticos e Mesoliticos, aproximadamente ha 50 e 100 mil anos, nas regides centro-oeste
da Africa, india e leste da Asia (NAOUM; DOMINGOS, 1997, EDELSTEIN, 1986). O motivo
da mutacdo do gene da hemoglobina normal (Hb A) para o gene da Hb S até o presente
permanece desconhecida. Entretanto, tem sido admitido que a origem da Hb S tenha sido
multirregional, atingindo populac6es com diferentes caracteristicas genéticas. A expansao
do gene da Hb S em populacdes africanas mostrou que se deu efetivamente no periodo
pré-Neolitico entre 10 mil e 2 mil anos antes de Cristo e foi marcada pela miscigenacao

entre os povos da regido do Saara (NAOUM 1997 ).

As altas prevaléncias da malaria por volta de (3.000 - 500 anos a.C. na regido do
Saara, se deu pelo intenso processo migratorio ali ocorrido, o que favoreceu a propagacéo
para grandes centros de civilizac&o no vale do rio Nilo, Mesopotamia, india e Sul da China.
Essa miscigenacéo, levou a propagac¢éo da malaria do Oriente ao Ocidente, formando uma
faixa coincidente com a alta prevaléncia de HbAS (NAOUM ; CAETANO, 1997). Esse fator
esse levou Allison em 1954 (NAUM; CAETANO, 1997) a estabelecer uma relagédo entre o
efeito protetivo da HbS em portadores heterozigotos (HbAS) diante do desenvolvimento da

malaria.

Aproximadamente 12 al5% da populagdo humana é portadora assintomatica de uma

ou mais formas de anemias hereditarias, notadamente de falcemias, talassemias e

deficiéncia de G-6-PD. Milhdes de pessoas em todo o0 mundo carregam, em seu patrimonio

genético, hemoglobinas anormais em suas diferentes combinac¢des, com conseqiéncias que
3



variam de quase imperceptiveis a letais (LEONELIL IMPERIAL; MARCHI-SALVADOR,
2000; SILVA et al, 2006)

A anemia falciforme € considerada, segundo o atual paradigma médico-cientifico, a
doenca hereditaria monogénica de maior incidéncia na populacdo brasileira, Sua origem
remontaria a uma mutacdo adaptativa ocorrida em regides endémicas de malaria, a partir do
continente africano e possivelmente chegou ao Brasil pelo trafico de escravos. A doenga é
um gene recessivo, que pode ser encontrado em freqiiéncias que variam de 2% a 6% ha
populacdo brasileira em geral e de 6% a 10% na populacdo negra (MACHADO;
MARINILDA, 2004).

A hemoglobina S é a mais comum das alteracbes hematoldgicas hereditarias
conhecidas no homem. E causada por mutacdo no gene beta da globina, produzindo
alteracdo estrutural na molécula, onde ha troca de uma base nitrogenada do cédon GAG
para GTG, resultando na substituicdo do acido glutdmico pela valina na posigdo de numero
6. Os eritrocitos com a variante de hemoglobina S (Hb S) sofrem processo de falcizacao,
fisiologicamente provocado pela baixa tensdo de oxigénio, acidose e desidratacdo. As
células falseadas passam entdo a apresentar a forma de foice ou de lua crescente, com
conseqliéncias clinicas variavel ao seu portador, dependendo da concentracdo da
hemoglobina S (NAOUM,1999; BONINI-DOMINGOS ,1993; EDELSTEIN,1986).

A falcizacdo das hemédcias, além de causar anemia hemolitica crbnica, ainda é
responsavel pela obstrucdo de vasos sanguineos, com crises de dor, enfartamento e
necrose em diversos 6rgdos, como 0ssos e articulacdes, baco, pulmdes, rins e outros.
Trata-se de uma doenca crbnica, incuravel, embora tratavel, e que geralmente traz alto grau

de sofrimento aos seus portadores, que merecem atencao especial do ponto de vista.



CAPITULO | - REVISAO BIBLIOGRAFICA

A Fundagéao Cultural Palmares identificou, em 2004, 743 comunidades remanescentes
de quilombo, numa populacdo estimada em 2 milhdes de habitantes, ocupando uma area de
30.581.787,58 hectares, em todo o territério brasileiro. No estado de Sergipe, a referida
fundacao identificou 23 comunidades quilombolas formadas por aproximadamente 5.280
familias, distribuidas em 14 municipios. Esse contingente populacional se diferencia de
outras comunidades, por terem maior probabilidade de serem acometidas por tracos
falcémicos e anemia falciforme que tém importancia epidemiolégica em virtude da
prevaléncia. (SILVA et al., 2006).

No Brasil tem se intensificado uma rede de discurso pautado na identidade étnico-
racial das chamadas comunidades negras rurais nos ultimos anos, a partir de contato
intenso entre essas comunidades e agentes externos. Esse discurso esta ainda relacionado
a ligacdo dessas pessoas com a Africa e na sua autoidentificacdo como negros e em sua
condicdo de remanescentes de quilombos, conforme definicdo do artigo 68 do Ato das
Disposicbes Constitucionais Transitorias (ADCT). Um exemplo dessa experiéncia € o
desenvolvimento do projeto para resgatar a autoestima em criangas negras e da concepgao
de ser negro em uma comunidade remanescente de quilombo em Sao Cristovéo, Maranhao.
(SALES, 2007).

Embora o conceito biolégico de “raga” ainda tenha forte apelo entre os
pesquisadores da area de saude, varios estudos tém proposto outras formas de defini-lo e
estabelecer seu uso na pesquisa nessa &rea, como a assisténcia aos portadores de
doencas relacionadas e outras demandas especificas dos remanescentes, como condi¢des
sanitérias (saneamento basico, agua tratada, moradia, acesso aos servi¢os de salde, posse
da terra) e outros temas relacionados a vulnerabilidade dessas comunidades quilombolas
(LAGUARDIA, 2004).

Estudos do perfil s6cio demogréfico de populacdes remanescentes de quilombo tém
sido realizados no Brasil, como o de Almeida (2005) sobre a comunidade Kalunga,
quilombolas da regido da Chapada dos Veadeiros no Estado de Goids, enfocando a
importancia da moradia (casa Kalunga), relacionando a sua forma construtiva e organizacéo

espacial, com o processo de ocupacdo territorial. Ressaltaram também a importancia da



introdugcdo dos equipamentos de educacao formal e de saude, construgBes prediais e de
estradas de rodagem pelo Estado para modificagdo substantiva naquela configuragédo
espacial.

Jesus (2007) trata da identidade socioterritorial da mesma comunidade Kalunga
com o objetivo de identificar as transformacdes ocorridas na sua identidade com a mudanca
do Sitio historico e Patriomdnio Cultural Kalunga, no estado de Goias, para o Distrito Federal
em busca de trabalho. Foram abordadas questées como o aumento do nivel de

escolaridade e o exercicio de ocupacgfes de baixa remuneracao e qualificagdo profissional.

Outro estudo nessa perspectiva foi o de Bastos (2006), que apresentou uma analise
da expansdo e do crescimento urbano de Macapa sobre o territério da comunidade da
Ressaca Lagoa dos indios, expondo os conflitos ambientais e as contradicdes presentes na
realizacao desse processo. Para isso utilizou métodos variados como pesquisa documental
em Orgdos publicos; observacdo participativa na unidade de analise pesquisada e
entrevistas semi-estruturadas, a partir dos pressupostos da Histéria Oral, com atores de

orgaos governamentais, sociedade civil, setor do capital privado e membros da comunidade.

Entretanto se faz notéria essa busca da analise sociodemografica na pesquisa em
saude, pois as condi¢cdes materiais de vida (meio ambiente fisico e social, politico e cultural)
influenciam de maneira importante ainda que indireta no processo saude e doenca e suas
formas de prevencao, enfrentamento e controle (OLIVEIRA, 2002). A Organiza¢cdo Mundial
de Saude (WHO, 1982) recomenda que paises que enfrentam as doencas falcémicas como
problemas de saude publica dediquem esforgos para sua deteccdo precoce, principalmente
pelo fato de a maioria das pessoas acometidas viverem em condigBes precarias. Outra
diretriz € sobre a implantacdo de programas para prevencao e controle das sindromes
falcémicas na América Latina, especialmente no Brasil (GUTIERREZ, 1992). O Comité de
Genética da Academia Americana de Pediatria (AAP) estabeleceu a rotina desde o
diagnostico neonatal das sindromes falciformes, com maior precocidade possivel, até o
acompanhamento das criangas e familias atingidas (ACADEMIC OF PEDIATRICS, 1996).

No Brasil, a anemia falciforme afeta milhGes de pessoas, com prevaléncia na
populacdo afrodescendente, apresentando morbi mortalidade importante. Nascem
anualmente no pais cerca de 2.500 criancas falcémicas, e ha 30 portadores do traco
falcémico para cada mil criancas nascidas vivas. As mulheres portadoras de anemia
falciforme apresentam maior risco de abortamento e complicagcbes durante o parto

(natimorto, prematuridade, toxemia grave, placenta prévia e descolamento prematuro de
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placenta entre outros). Como essa doengca € prevalente entre as negras, elas estao
expostas a um maior risco durante a gravidez, dai a necessidade de diagndstico e cuidados
precoce (BENEVIDES et al, 2005).

O compromisso do Ministério da Saude (MS) com a Agenda de Saude da Populacao
Negra instituiu, no ambito do Sistema Unico de Saude, através da PORTARIA GM/MS n°
1018/2005, a priorizagdo integral as pessoas com doenca falciforme e outras
hemoglobinopatias, considerando a alta prevaléncia na populacdo brasileira (BRASIL,
2005). Entre as acdes propostas destacam-se: implementar, no ambito do SUS, o PNTN,
gque deve ser executado de forma articulada pelo Ministério da Saude e pelas Secretarias de
Saulde dos Estados, Distrito Federal e Municipios. Esse programa visa ao desenvolvimento
de acdes de triagem neonatal em fase pré-sintomatica, acompanhamento e tratamento das
doencas congénitas detectadas em todos o0s nascidos vivos, promocdo do acesso,
incremento da qualidade e da capacidade instalada dos laboratérios especializados e
servigos de atendimento, bem como organizacao e regulagdo do conjunto dessas acdes de
saude no ambito da rede publica (BRASIL, 2001).

Entre outras diretrizes do PNTN estao: conhecer o perfil epidemioldgico das pessoas
com sindromes falcémicas; estabelecer a rede de assisténcia; fornecer medicacdo
relacionada; promover educacao continuada para profissionais da rede de atencédo do SUS;
estabelecer parcerias e convénios com universidades, centros de pesquisas, organizacbes
da sociedade civil, nacionais e internacionais, visando a participacdo social e o
aprimoramento técnico e cientifico (BRASIL, 2005).

O MS do Brasil ainda recomenda o exame dos pais a partir da identificacdo de
heterozigotos, mas nao faz alusdo quanto a ampliacdo da triagem para outros familiares
(BRASIL, 2004) Uma familia que tenha uma crianca afetada por uma dessas sindromes
passa a ter um marcador para um grupo genético de risco. Neste caso, a triagem ampliada
para os familiares mais préximos (avés, pais, irmaos, tios e primos) podera identificar muitos
portadores ou casais em risco, antes do casamento e procriacdo, além de servir de base a
programas de assessoramento genético e de controle epidemiolégico das sindromes
falcémicas, uma heranca genética bastante frequente na populacédo brasileira (BANDEIRA,
et al, 2007).

E relatado que a desertificagdo do Saara, ocorrida no periodo compreendido entre
2.000 a 500 anos a.C., possivelmente promoveu a migracdo de suas populacdes para

outras regides da Africa, atingindo aquelas banhadas pelo mar Mediterraneo. Nesse
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contexto, houve a introducéo do gene da hemoglobina anormal - As, no continente europeu,
notadamente no sul da Italia e Grécia. No periodo medieval, entre os séculos | e XV, o gene
da Hb S se expandiu para o resto do continente. A migracdo europeia e asiatica para o
Brasil também se deu de forma diversificada, destacando-se principalmente os imigrantes
portugueses, italianos e espanhdis, além de outras etnias de origem européia e asiatica.
Esses contingentes populacionais portadores de alteracdes genéticas provavelmente
contribuiram para que fossem introduzidos varios tipos de hemoglobinas variantes e
talassemias, com ampla dispersdo do gene da HbS na populagdo brasileira, com

consequéncias que variam das quase imperceptiveis as letais (GALIZA NETO et al, 2005)

Trés caracteristicas geneticamente determinadas tém importancia na gravidade da
evolugdo clinica das sindromes falcémicas: os niveis de hemoglobina fetal — (HbF), a
concomitancia de alfa talassemia e os haplétipos associados ao gene da HbS. Os niveis de
HbF estdo inversamente associados com a gravidade da doenca. H& cinco diferentes
haplétipos associados ao gene da HBS,cada um recebendo o nome da regido ou grupo
étnico em que é mais prevalente na Africa ou Asia: Senegal® Benin 2, Banto3, Camardes”
Arabe — Indiano®. As sindromes falciformes associadas aos haplétipos Senegal e Arabe
tendem a forma mais benigna, enquanto as associadas aos haplétipos, Benin e Banto tém
formas mais grave, especialmente o Banto, fato que torna a gravidade e a evolucao clinica
da doenca falciforme no Brasil diferentes daquelas observadas em outros paises (BRASIL,

2001).

O grupo de altera¢Bes genéticas constitui um conjunto de moléstias qualitativas da
hemoglobina nas quais o gene da hemoglobina S (HbS) é herdado sob diferentes genétipos.
Nessas doencas, a concentracdo da HbS costuma encontrar-se acima de 50%. De todos
esses quadros, o mais importante € a homozigose para o gene HbS ou anemia falciforme
que, além de ser a forma prevalente entre as sindromes falciformes, é em geral, a que
revela maior gravidade clinica e hematoldgica, tanto que seus pacientes apresentam danos
organicos desde a infancia, resultantes dos episddios vaso-oclusivos repetidos (NAOUM,
2000; BANDEIRA at al 2004).

Senegal’- do Senegal, Serra Leoa e Gambia.
Benin 2, originarios da Costa Oeste da Africa, Benin, Gsana, Nigéria, Tongo e Costa do Marfim.
Banto® sdo povos africanos da regido da Republica Centro Africanos e povoam sobretudo a Africa do Sul, Ruanda, Mocambique, Botswana,

Congo, e Angola;
Camardes® Africa Central, Congo, Gabéo, Nigéria e Cabo Verde.

Oriente médio® - anemia mediterranea: turcos, gregos, e italianos, com alta incidéncia na india, e Oriente Médio.
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Anemia € o nome genérico dado ao quadro laboratorial de diminuicdo dos niveis de
hemoglobina na corrente sanguinea. A hemoglobina € uma proteina presente nas células
vermelhas do sangue e tem como funcdo o transporte de oxigénio dos pulmdes para os
tecidos. As causas da anemia podem ser nutricionais, hemorragicas, imunolégicas, pelo uso
de medicamentos, por doencgas crbnicas ou por defeitos genéticos, estes conhecidos como
doencas falciformes (TORRE; SATOK QUEIROZ, 1994).

A anemia falciforme — AF decorre da alteracdo de um gene estrutural levando a
producdo de uma hemoglobina anémala - a hemoglobina S (HbS). Essa alteracéo consiste
numa mutacao no gene da beta globina envolvendo a troca de uma unica base nitrogenada,
a adenina, pela timina no codon do DNA. Dessa mutagdo resulta a substituicdo do acido
glutdmico pela valina na posicdo 6 da cadeia beta, com consequente modificagéo fisico-
guimica da molécula de hemoglobina (BUNN; FORGET, 1986).

Os eritrocitos cujo conteddo predominante é a hemoglobina S assumem, em
condi¢cBes de hipdxia, forma semelhante a de uma foice, decorrente da polimerizacdo da
Hemoglobina, cujo processo hemolitico das células falciformes & desencadeado pela
degradacdo oxidativada Hb S. Em condicbes de baixa oxigenag¢do, ocorre a
metahemoglobinizacdo (meta-Hb S), com a consequente elevacdo desse pigmento dentro
do eritrocito. Quando a concentracao de meta-Hb S supera a acdo da enzima meta-Hb
redutase, é desencadeada a degradacao da meta-Hb S, com formacdo de hemicromos ou
subprodutos do grupo heme e precipitacdo da globina S, que oxida sob forma de corpos de
Heinz, transformando o eritrécito discoide em eritrocito afoicado (LEONELIL; MARCHI-
SALVADOR, 2000).

A falcizacdo ou afoicamento das hemacias, fendbmeno caracteristico da anemia
falciforme, além de causar hemdlise e anemia crbnica, é responsavel pela obstrucao de
vasos sanguineos, com consequentes crises de dor, enfartamento e necrose em diversos
orgdos (como ossos e articulacdes, baco, pulmdes, rins, abddémen), e enfartes pulmonares,
acidentes vasculares cerebrais,infeccbes em olhos ,pele e retardo no crescimento e na
maturacao sexual, além do aparecimento de Ulceras. Portanto, € uma doenca crébnica,
incuravel, embora tratdvel, e que geralmente traz alto grau de sofrimento aos seus
portadores, 0s quais merecem atencdo especial do ponto de vista médico, genético e
psicossocial (LEONELIL; IMPERIAL; MARCHI-SALVADOR, 2000; ZAGOVv et al 2004).

Os homozigotos ou portadores de anemia hemolitica crénica estdo associados,

desde os primeiros anos de vida, ao aumento da suscetibilidade as infecgdes e recorrentes
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episddios de oclusdo vascular, embora o traco falciforme (HbAS) comumente seja
assintomatico.Ha relatos de morte subita e complica¢des clinicas tais como hematuria,
hipostendria, embolismo pulmonar e infarto esplénico especialmente quando os portadores
sdo expostos a condigbes extremas de baixa tensdo de oxigénio como ocorre em esforgos
fisicos extenuantes, despressurizacdo da cabine de v6o e em grandes altitudes (RODGERS
et al; 1978; HARKNESS, 1989; LEIKEN et al; 1989; POWARS, 1989).

A alta prevaléncia de hemoglobina S, com nitidas diferencas regionais marcadas
pelos processos de miscigenacao da populagéo brasileira, tem sido objeto de estudo, ndo so
em pacientes com anemia falciforme (homozigotos para hemoglobina S - Hb SS), mas
também em portadores dessa variante de hemoglobina em heterozigose (Hb AS)
(LEONNELIL IMPERIAL; MARCHI-SALVADOR, 2000).

A dispersdo dos genes para as hemoglobinas variantes e talassemias no Brasil esta
intimamente relacionada a forma étnica da populagéo brasileira, envolvendo o processo de
colonizacdo e posteriormente, pela necessidade de varios povos de diferentes etnias
imigrarem para o Brasil. Dessa forma, a populacdo apresenta diversidade nas origens
raciais, com variado e progressivo grau de miscigenacao, fato que certamente influenciou a
prevaléncia de talassemias e hemoglobinopatias nas diversas regibes do Brasil (REIS,
2005).

As talassemias séo decorrentes do desequilibrio das concentracdes de globinas alfa
e beta, afetadas durante sua sintese, que diminuem ou suprimem a producédo de globinas
alfa ou beta que comp8em o tetrdmero da molécula de hemoglobina (NAOUM; BONINI-
DOMINGOS, 2007). A reducdo na producdo de uma ou mais cadeias polipeptidicas
geralmente resulta no desenvolvimento de uma anemia microcitica e hipocrémica. Uma vez
que a reducdo da sintese pode ser total ou parcial, as talassemias sédo classificadas,
segundo a cadeia globinica afetada, em alfa, beta, delta, delta-beta e gama-delta-beta
talassemias. A talassemia  é a forma clinica mais importante em virtude do grau de
morbidade e mortalidade devido & anemia hemolitica (SAKAMOTO, TATIANA M. et al,2008 ;
WEATHERALL, 2001).

A talassemia alfa constitui um grupo de doencas hereditarias, de distribuicdo
mundial, causadas pela deficiéncia da sintese de uma ou mais cadeias alfa da hemoglobina.
Do ponto de vista clinico, existem trés formas de talassemia alfa: traco talassémico a

(delecédo de um ou dois genes a), doenca da Hb H (trés genes a afetados) e sindrome da
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hidropsia fetal (quatro genes a afetados). O traco talassémico a* heterozigoto (-a/aa),
também denominado portador silencioso, resulta em uma forma de talassemia praticamente
assintomatica e com alteracdes laboratoriais minimas ou ausentes, o que dificulta o seu

diagndstico por técnicas laboratoriais convencionais (WEATHERALL, 2004)

A primeira descricdo clinica de talassemia alfa ocorreu em meados da década de
1950, quando Rigas (EUA) e Gouttas (Grécia), analisando individuos com quadro
laboratorial sugestivo de talassemia beta, sobretudo pela presenca de microcitose e
hipocromia, observaram que alguns apresentavam concentragbes normais das
hemoglobinas A, e fetal, associadas a presenca de quantidades variaveis de uma
hemoglobina de migragdo mais rapida que a hemoglobina A, que, posteriormente, foi
denominada hemoglobina H (Hb H) e corresponde ao tetrdmero de globinas beta normais
(WEATHERALL, 2001).

Tomé-Alves (2000) diz que, em analises moleculares do gene da globina humana,
os portadores de traco falciforme (hemoglobina AS) associados a talassemia alfa,
apresentam alteracdes na morfologia dos eritrocitos, normalmente ausentes nos
heterozigotos para essa variante de hemoglobina. A interacdo entre hemoglobina S e
talassemia alfa tem sido descrita como um dos fatores responsaveis pela melhora no quadro
clinico de portadores homozigotos de hemoglobina S (anemia falciforme), diminuindo os

episodios de crise de falcizacao.

A talassemia B € a forma mais importante, gragas ao grau de morbidade e
mortalidade causado e pela conseqiiéncia da intensidade da anemia hemolitica. Esta
amplamente distribuida em todos os continentes, com significativa prevaléncia na lItalia,
Chipre, Grécia e paises do Oriente Médio, locais em que a prevaléncia do gene B
talassémico varia entre 1% e 30%. No Brasil, a talassemia 3 oscila entre 0,5% e 1,5%
(WEATHERALL, 2001; NAOUM, 2004).

O traco falciforme caracteriza o portador assintomatico, heterozigoto para Hb S,
representado laboratorialmente por Hb AS. Os portadores ndo apresentam a doenga, nem
possuem anormalidades no nimero e forma de hemacias, geralmente evidenciados por
analises de rotina. Por outro lado no estado de homozigose, (Hb SS) chamado também
anemia falciforme, as alteracdes clinicas e hematolégicas sdo bem evidentes
(NAOUM,1999; EDELSTIN,1986).
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No Brasil varios estudos epidemioldgicos tém abordado o tema (SIQUEIRA (2009)
avaliou a incidéncia de homozigotos e heterozigotos para HbS e caracterizagdo do perfil
hemoglobinico das formas de anemia falciforme e tragco falcémico nos recém-nascidos que
participaram do Programa Nacional de Triagem Neonatal -“Teste do Pezinho” no Instituto
Nativida, no estado de Rondbnia. Foram analisados 25.446 recém-nascidos triados no
estado; 769 apresentaram as seguintes alteragbes: 9(0,035%) apresentaram a forma
homozigota da doenca, e 760 (2,98%) apresentaram traco falcémico, forma heterozigota.

Para determinar a prevaléncia da anemia e traco falciforme em recém-nascidos no
Distrito Federal, Brasil, no periodo de 2004 a 2006, Diniz (2009) realizou um estudo
seccional de prevaléncia usando os registros dos resultados de testes realizados de 2004 a
2006 pelo Programa de Triagem Neonatal da Secretaria de Estado de Salde do Distrito
Federal, em amostras de sangue de recém-nascidos. Foram realizados 116.271 testes de
triagem neonatal para hemoglobinopatias, correspondendo a 85% do numero de nascidos
vivos de maes residentes no Distrito Federal. Foram identificados, nos trés anos, 3.760(%)
recém-nascidos, com traco falciforme (Hb AS) e 109(%) com anemia falciforme (Hb SS).Os
coeficientes de prevaléncia foram, respectivamente, 323 (Hb AS) e 9 (Hb SS) por 10 mil

nascidos vivos.

MELO (2008) realizou estudo de neonatos da regido noroeste do estado de Sé&o
Paulo para diagnosticar hemoglobinas variantes e talassemias em amostras de sangue de
corddo umbilical por cromatografia liquida de alta performance (HPLC), associada a
procedimentos eletroforéticos, bioquimicos e citolégicos. Foram analisadas 3.048 amostras
de janeiro de 2001 a dezembro de 2002, das quais 13,12% apresentaram alteracfes de
hemoglobinas, sendo 1,84% com presenca de Hb S; 0,6% com Hb C; 0,65% com resultados

sugestivos de beta talassemia e 9,48% sugestivos de talassemia alfa.

SILVA (2005) estudou hemoglobinas anormais e avaliou também a degeneracdo
oxidativa da hemoglobina em uma populacdo de trabalhadores portadores do trago
falciforme, expostos a riscos ocupacionais. Foram triadas 2.190 amostras sanglineas entre
Outubro de 1999 e dezembro de 2001. A populacdo estudada foi constituida de
trabalhadores de ambos os sexos com idades variantes entre 18 e 76 anos. Os resultados
evidenciaram 4,7% portadores de hemoglobinas anormais na populacdo analisada, sendo
que a hemoglobina S foi a mais frequente - 3,2% (71). Trabalhadores portadores do trago
falciforme apresentaram uma chance 14 vezes maior de possuirem valores aumentados de

meta-hemoglobina em relacéo aos trabalhadores com gendétipo AA.
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Em Sergipe, ha poucos estudos epidemiolégicos recentes sobre a prevaléncia de
anemia falciforme. Foi realizado um estudo da ocorréncia de heterozigose para os doadores
de sangue do Centro de Hemoterapia de Sergipe quando foram identificadas 76 amostras
com hemoglobinas anormais (5,6%), das quais 55 (4,1%) com traco falciforme (Hb AS),
apontando para a necessidade de implantacdo da triagem para hemoglobinopatias entre
doadores de sangue no Estado de Sergipe (VIVAS et al 2006).

Estudos mostram a viabilidade do teste de eletroforese de hemoglobina na triagem
neonatal de portadores de doenca falciforme, pela praticidade, seguranga, confiabilidade e
baixo custo. A triagem neonatal das sindromes falcémicas, principalmente da anemia
falciforme, tem sido essencial no diagndstico precoce e na instituicio de medidas
preventivas e promotoras de salude (COVAS,2000; BANDEIRA, et al 2007).

A inclusdo da eletroforese de hemoglobina nos testes de triagem neonatal
representou um passo importante no reconhecimento da relevancia das sindromes
falcémicas como problema de Saude Publica no Brasil e também o inicio da mudanga da
histéria natural da doenca no pais. Ao incluir a deteccdo das sindromes falcémicas no
Programa Nacional de Triagem Neonatal, a portaria 822/2001(Brasil, 2001) corrigiu antigas
distorcbes e trouxe varios beneficios, sobretudo a restauracdo de um dos principios
fundamentais da ética médica que é o da igualdade, garantindo acesso igual aos testes de
triagem a todos os recém-nascidos brasileiros, independentemente da origem geogréafica,
etnia e classe socioeconémica (CANCADO; JESUS, 2007).

A regulamentacdo do Sistema Unico de Saude publicada no Diario Oficial da Unido
de 4 de setembro de 2009 garante que: "os pacientes com doenca falciforme - DF ter&o
primeiro acompanhamento multidisciplinar em triagem neonatal (AMTN) com médico
pediatra, psicologo e assistente social. Suas familias deverdo receber orientacdo sobre o
diagnostico, o tratamento e devem ser encaminhadas para aconselhamento genético. A
continuidade do atendimento devera seguir o protocolo clinico e as diretrizes terapéuticas
para tratamento da DF em centros de referéncia” (BRASIL, 2010).

KIKUCHI (2007) abordou sobre a escassez de literatura sobre o cuidado com doentes
falciformes e 0s novos desafios quanto a atengdo qualificada na atencdo bésica, com
enfoque na enfermidade em seus aspectos culturais, sociais e da atencdo a saude e a

necessidade de estimular a producdo de conhecimentos sobre o tema.
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CAPITULO Il - METODO

Delineamentos do estudo:

Trata-se de um estudo transversal de abordagem quantitativa

Local do estudo:

Foi realizado no povoado Patioba, no municipio de Japaratuba. Em abril de 2009, a
populacéo desse povoado era composta de 593 habitantes, correspondendo a 186 familias
cadastradas no SIAB - Sistema de informac&o da atengdo do municipio de Japaratuba. O
espaco fisico do povoado foi distribuido em ruas assim descritas: A, B,C,D, E,sitios e
Patioba 2. Esse mapeamento foi usado como estratégia montada pelo pesquisador, como
forma de identificar as residéncias da comunidade para desenvolvimento da pesquisa , visto

que nédo havia registro oficial dos logradouros existentes na comunidade.

Definicao da populacao para participacao no inquérito sorolégico:

A populagéo do estudo abrangeu toda a populagéo do povoado Patioba, a saber, 593
pessoas, que participaram das entrevistas iniciais sem recusas. Para a realizacdo do
inquérito soroldgico foram incluidas pessoas entre seis meses e cinquenta anos de idade,
de ambos os géneros. Foram excluidas 81 pessoas desse inquérito.Houve recusa na

participacao de 194. Assim, 318 individuos participaram dessa etapa.
Além da populagdo do municipio, participaram da entrevista especifica, relacionada

as acdes publicas em saude no campo das hemoglobinopatias, o gestor municipal e o

estadual.

Coleta de dados:
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12 Entrevistas dos gestores e da populacdo do Povoado Patioba

O presente trabalho foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa da UNIT-
Universidade Tiradentes sob o protocolo de ética n°® 361208.

Para caracterizagdo das acdes publicas em saude, relacionadas as sindromes
falcémicas, seguindo orientacdo do comité de ética e pesquisa, aplicou-se um questionario
aos gestores (Apéndice |) da Secretaria de Estado da Saude (SES) e Secretaria Municipal
de Saude (SMS) do municipio de Japaratuba-SE, apds assinatura do Termo de

Consentimento Livre e Esclarecido-TCLE (Apéndice II).

As familias da comunidade quilombola Patioba foram convidadas a participar do
estudo e assinar o TCLE (Apéndice Ill). Foram entrevistados 593 individuos, utilizando-se
como instrumento o questionario de identificacdo do sujeito da pesquisa baseado no PNAD
(Apéndice 1ll) sobre as caracteristicas da unidade domiciliar, identificagdo dos moradores,
caracteristicas gerais dos moradores, a condicdo na familia, cor, caracteristicas de
migracao, educacao, trabalho, rendimento, fecundidade e saude dos moradores. Também

os formularios de pesquisa (Apéndice V).

22 etapa - Inquérito sorolégico

Nessa etapa, a comunidade foi previamente convidada a participar e informada sobre
o dia da coleta de sangue, através de visitas do pesquisador responsavel e agentes
comunitarios de saude (ACS). Foram realizados quatro encontros na unidade basica de
saude do povoado para a coleta de sangue nos meses de novembro e dezembro as sextas-

feiras e sabados respectivamente.

No periodo de novembro e dezembro de 2009 foram colhidas as amostras de sangue
em ambiente apropriado para isso cada pessoa foram colhidos 10 ml de sangue sendo 5 ml
em tubos ndo EDTA com anticoagulante para a pesquisa da HbS e 5 ml para realizacdo do

hemograma completo. Foi utilizado o sistema de coleta a vacuo.

Durante o transporte, as amostras foram preservadas a 4°C e mantidas nesta
temperatura até o momento da realizacao dos testes. No Laboratério Central de Biomedicina
da Universidade Tiradentes (UNIT) foram codificadas e submetidas aos testes de triagem

das sindromes falcémicas: teste de solubilidade e teste de falcizacdo.As amostras com

22



resultado positivo para Hb S foram enviadas para o Laboratério Hermes Pardini em Belo
Horizonte-MG para realizacéo de Eletroforese de hemoglobina pelo método Cromatografia
Liquida de Alta Performance (HPLC), em dezembro de 2009.

Teste de solubilidade

A triagem das amostras sanguineas para identificacdo da presenca de HbS foi feita
por meio do teste de solubilidade, segundo metodologia descrita por NAOUM (1997). Nesta
técnica, 50 pyL de sangue foram adicionados em 0,5 mL de solucédo de ditionito de soédio a
1% em solugdo tampéo fosfato. Para a visualizagdo do resultado, 10 pL da suspenséo

acima foram depositadas em papel de filtro grau quantitativo 50.

O teste de solubilidade aplicado foi fundamentado na insolubilidade da HbS quando
no estado reduzido. As hemoglobinas normais e as variantes comuns, como, por exemplo,
C, D, N, |, sé@o soluveis nessas condi¢cdes, enquanto a hemoglobina S sofre precipitagdo
(NAOUM, 1997). Dessa forma, a hemoglobina S forma um botdo central facilmente
identificavel, enquanto os testes negativos apresentam uma mancha homogénea. Controles

positivos foram utilizados em todos os experimentos.

Teste de Falcizacéo

O teste de falcizacdo € uma avaliacdo qualitativa, que determina a presenca ou a
auséncia da HbS. Baseia-se na inducdo da falcizacdo dos eritrocitos por meio da
desoxigenacdo da hemoglobina por drogas redutoras num microambiente formado no

espaco entre ldamina e laminula (SCHMIDT, 1973).

O fendmeno de falcizacdo foi induzido, colocando-se uma gota de sangue sob uma
laminula, para reduzir a tensdo de oxigénio, adicionando-se como agente indutor de

desoxigenacdo quimica metabissulfito de sédio a 2% (Na,S,0s).

Eletroforese de hemoglobina pelo método HPLC

A metodologia de HPLC possibilita a quantificacdo das fragdes hemoglobinicas e a
identificacdo do perfil de variantes (LEONELI et al, 2001). As amostras de sangue coletadas

foram encaminhadas para HPLC, cujo processamento utilizou o equipamento Bio-Rad,
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sistema automatizado Variant I® (Bio-Rad, CA, USA) com kit de andlise especifico para
talassemias e hemoglobinas variantes. O software THAL SHORT VARIANT é desenvolvido
para separacdo e determinacdo da porcentagem das areas de hemoglobinas A2 e fetal, e
como auxiliar a identificacdo de hemoglobinas anormais no sangue total. As amostras foram
diluidas em reagente e mantidas a 12°C em camara automética. Cada amostra foi
sequencialmente injetada no sistema de fluxo de analise a cada trés minutos, favorecendo
rapida analise. Um fotdmetro de filtro com comprimento de onda dupla (415 e 690 nm)
monitorou a diluicdo de hemoglobina da coluna, detectando as alteracdes de absorbancia a
415 nm. Um filtro secundario de 690 nm corrigiu a linha de base para efeitos provocados
pela mistura dos tampdes com forcas i6nicas diferentes. As mudangas das absorbancias
foram monitoradas e exibidas na forma de cromatograma da absorbancia versus tempo.
Cada hemoglobina apresentou tempo de retencao caracteristico (LOBO et al, 2003; LEWIS
et al, 2006).

Hemograma completo

O hemograma completo foi realizado através da citometria de fluxo no Laboratério do
HUSE- HOSPITAL DE URGENCIA DE SERGIPE Governador Jo&o Alves Filho em aparelho
analisador automatico hematolégico, XT-1800i, Sysmex corporation, Roche. O método de
citometria de fluxo fluorescente foi utilizado para a contagem de leucécitos; a tecnologia de
impedancia elétrica e foco hidrodindmico, para a contagem de eritrécitos, volume
corpuscular médio-VCM e hematdcrito; espectrofotometria, para dosagem de hemoglobina
(método Lauril Sulfato de Sbdio). Os equipamentos utilizados possuiam as seguintes
caracteristicas: analisador hematolégico automatizado, que expressa as contagens globais
de leucécitos, hemacias, plaquetas, a determinacao da hemoglobina (Hb), do hematdcrito

(Ht) e o célculo dos indices hematimétricos.

Andlise dos Dados

Foi realizada andlise descritiva de frequéncia percentual das condigBes
sOcioecondmicas encontradas. Analise comparativa para investigar diferengas nas variaveis
séciodemograficas entre os grupos em relacdo a cor da pele referida e faixa etaria e
rendimento familiar e tipo de trabalho, através da aplicacédo do teste qui-quadrado, com nivel
de significancia a 5%. Calculou-se o coeficiente de prevaléncia da presenca de Hb S e de

hemoglobinas variantes encontradas, com intervalo de confianga de 95%.
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CAPITULO Il

COMUNIDADE QUILOMBOLA EM SERGIPE E POLITICAS DE SAUDE: UM ESTUDO
SOCIODEMOGRAFICO

Elizano Santos de Assis; Claudia Moura de Melo; Cristiane Costa da Cunha Oliveira;
Francisco Prado Reis.

RESUMO

Os afrodescendentes no Brasil tém ocupado areas urbanas e rurais mais inospitas e
carentes de politicas publicas essenciais para a cidadania plena no campo da educacéo,
saude e ambiente. O objetivo deste trabalho foi estudar o perfil demografico e
sécioecondmico dos habitantes da comunidade quilombola do povoado Patioba, Sergipe,
Brasil para proposicdo de politicas intersetoriais de saude relacionadas as sindromes
falciformes. Participaram das entrevistas todas as 593 pessoas, do povoado Patioba. Foi
utilizado o formulario de identificacdo do sujeito da pesquisa baseado no PNAD sobre as
caracteristicas da unidade domiciliar, identificacdo dos moradores, condi¢do na familia, cor,
educacao, trabalho, rendimento, fecundidade e salde dos moradores. A grande maioria da
populacdo estudada (86,7%) referiu possuir cor preta e parda com percentual
significativamente maior de pretos e pardos em todas as faixas etéarias. (p=0,01). Pode-se
verificar que a maioria (45,9%) estad empregada e recebe (181) pelo menos um salario
minimo. A categoria dos que ndo trabalham (27,7%) na populacdo na sua maior parte (119)
permanece sem nenhum rendimento familiar (p<0,001) A maioria da populagédo (74,9%) é
alfabetizada. Os gestores estadual e municipal apontaram que no estado, ndo esta
instituida a politica que prioriza as a¢fes de intervencao junto aos portadores de sindromes
falcemicas considerando a inexisténcia de implementacéo da fase Il preconizado na portaria
822/2001. Os resultados apontados por esta pesquisa sdo importantes para o planejamento
de politicas publicas intersetoriais que possam atender as demandas de saude dessa

populacgéo.

Palavras-chaves: caracteristicas da populagéo, grupo com ancestrais do continente africano,
politicas publicas de saude.
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MAROON COMMUNITY IN SERGIPE AND HEALTH
POLICIES: A SOCIO-DEMOGRAPHIC STUDY

ABSTRACT

African descendants in Brazil have occupied the most inhospitable urban and rural
areas with poor public policy, essential to full citizenship in the educational, health and
environmental areas. The aim of this survey was to study the demographics and socio-
economic development aspects of the inhabitants of Patioba’s maroon community, Sergipe—
Brazil, for political proposition to intersectoral health related to sickle cell syndrome. All 593
people from Patioba participated in the interview. It was used an identification form for
individual research based on National Survey for Household Sampling (PNAD) about the
characteristics of the household, identification of residents, family condition, color, education,
employment, income, fertility and residents health.. The vast majority of the studied
population (86.7%) reported being black and brown with a significantly larger percentage of
blacks and brown ones in all age groups (p = 0.01). It shows that the majority (45.9%) is
employed and earns in the majority (181) at least a minimum wage. The non-workers
population category (27.7%) mostly of them (119) remains without any family income (p
<0.001). Most of the population (74.9%) is literate. The state and municipal managers
indicated that in the state is not established the policy that prioritizes the actions of
intervention with patients with sickle cell syndrome, considering the lack of implementation
of phase 1l recommended in the decree 822/2001. The results indicated by this research are

important for intersectoral public policies planning that can fulfill their health demands.

Key-words: Population Characteristics, African Continental Ancestry Group, Health Public
Policy
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INTRODUCAO

O tema raca tem sido debatido no campo da saude publica pelo movimento negro,
juntamente com o Ministério da Saude, a partir do qual foram propostas a¢des para orientar
a formulagcédo de politicas de saude direcionadas a populagdo brasileira afrodescendente
(BRASIL / MS, 2001). Nesse contexto reacenderam as discussbes sobre o carater étnico-

racial de algumas doencgas mais prevalentes nessa populacéo.

A portaria n° 3.947/GM (Diéario Oficial da Unido, 14/01/99) preconizou, a partir de 1°
de janeiro de 1999, a inclusdo do campo raga/cor, de acordo com os atributos adotados pelo
IBGE, em todos os sistemas e bases de dados do Ministério da Saude, como dado
complementar para o reconhecimento do individuo assistido nos sistemas de informacéao,
facilitando a analise dos dados de vigilancia epidemiolégica e assisténcia a saide com um
recorte racial (BRASIL, 1999).

O estudo em populagBes remanescentes de quilombos perpassa por questdes
étnicas, culturais, sociais e econdmicas que sao complexas e interdependentes (JESUS,
2007). As questbes de saude estdo ai envolvidas, tanto que quando se faz o recorte étnico,
verifica-se que os afrodescendentes morrem mais precocemente em todas as faixas etéarias,
de causas previniveis e evitaveis. Deve-se atentar para as precarias condicbes
socioecondmicas desses que tém interferido nas diferentes etapas do ciclo vital e podem
estar contribuindo para a evolugdo de doengas, em consequéncia da desatencdo as suas
especificidades e necessidades em saude. Incluem-se nesse grupo a mortalidade materna
em mulheres afro-descendentes, associadas a dificuldades de acesso no pré-natal,
assisténcia adequada durante o parto, bem como as possiveis complica¢cbes derivadas da
hipertensédo, diabetes e sindromes falciformes néo diagnosticadas em tempo oportuno pelos
servigos de saude (OLIVEIRA, 2002).

Nesse percurso, um avango quanto a deteccao precoce das sindromes falcémicas foi
a iniciativa do Ministério da Saude em instituir Programa Nacional de Triagem Neonatal
(PNTN) através da Portaria 822/2001(BRASIL, 2001), garantindo acesso igual aos testes de
triagem a todos os recém-nascidos brasileiros, independentemente da origem geografica,
etnia e classe socioeconémica (CANCADO; JESUS, 2007).

Outra politica publica recente é a regulamentacdo que garante que 0s pacientes com

doencas falciformes (DF) terdo acompanhamento multidisciplinar em triagem neonatal
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(AMTN) com médico pediatra, psicologo e assistente social. Além disso, existe a garantia
de que suas familias deverédo receber orientacao sobre diagnéstico, tratamento em centros

de referéncia e devem ser encaminhadas para aconselhamento genético. (BRASIL, 2010).

Nesse contexto, deve-se buscar entender as caracteristicas sociodemogréficas das
populacdes que tenham sindromes falciformes para que se possa entender o ambiente em
que estas se desenvolvem. .A literatura aponta que inquéritos populacionais através de
guestionarios, entrevistas e observagao participante tém sido realizados para esse tipo de
pesquisa (BASTOS, 2006, SILVA, 2006, JESUS, 2007).

Alguns estudos tém utilizado a entrevista com os moradores de populacdo
remanescente quilombola para entender os processos sociais existentes e a caracterizacéo
da populacdo (BASTOS, 2006, JESUS, 2007). Bastos (2006) utilizou pesquisa documental
em 6rgaos publicos, observacao participativa e entrevistas semi-estruturadas, com atores de
6rgaos governamentais, sociedade civil, setor do capital privado e membros da comunidade,
para estudar os conflitos ambientais resultantes do processo de urbanizacdo da Ressaca
Lagoa dos indios no municipio de Macapa/Amapéa. Jesus (2007) também utilizou a
entrevista semiestruturada para analisar as transformagfes que haviam se sucedido na

comunidade quilombola Kalunga migrante, em Goias.

Silva (2007), com objetivo de apresentar um diagnostico de algumas condi¢des de
salude da comunidade remanescente do quilombo Caiana dos Crioulos, no estado da
Paraiba, para avaliar a qualidade de vida usufruida (ou ndo) por mulheres e homens
trabalhadores rurais que residiam nessa area, baseou seus resultados em trés fontes de
pesquisa: no formulario produzido pelo Ministério da Saude, denominado Sistema de
Informacdes de Atencdo Basica (SIAB); no questionario individual, estruturado com
dezesseis questdes e aplicado a 148 pessoas e em entrevistas ndo estruturadas. A analise
investigou algumas variaveis como acesso aos servicos de saude, tipo de habitacdo, meio
ambiente, trabalho e educacgéo. Esses indicadores sociais permitiram perceber como viviam
as pessoas de Caiana dos Crioulos, se as exigéncias e as demandas para uma vida

saudavel e com qualidade estavam satisfeitas.

Neste estudo os moradores afrodescendentes serdo denominados “remanescentes
de quilombos” ou “quilombolas”, termo que se refere a autoidentificagdo do grupo como
descendente de negros quilombolas, que enfatiza as no¢des de continuidade e de tradicéo
do grupo (O'DWYER, 2004). A comunidade quilombola Patioba, localizada no municipio de
Japaratuba- SE é afrodescendente, identificada no registro da Fundagéo Palmares, sendo
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uma das 23 comunidades remanescentes de quilombo em 14 municipios sergipanos
(SERGIPE, 2006).

Nesse sentido, 0 objetivo desta pesquisa € investigar o perfil demografico e socio-
econbmico dos habitantes da comunidade quilombola do povoado Patioba, Sergipe-Brasil.
Justificam-se também as entrevistas aos gestores para caracterizacdo das agbes publicas
em saude relacionadas as D. F.

Os resultados deste estudo devem ser levados em consideracdo para o
planejamento de politicas intersetoriais de salude para populacdo de Patioba em relagéo as
sindromes falciformes, que possam promover a¢cdes no campo socioeconémico e ambiental

para melhoria da saude e qualidade de vida dessa comunidade.

METODO

Trata-se de um estudo transversal de abordagem quantitativa. O presente trabalho
foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa da UNIT- Universidade Tiradentes sob o
protocolo n° 361208.

Local do estudo

Foi realizado no povoado Patioba, no municipio de Japaratuba. Em abril de 2009 a
populacdo desse povoado era composta de 593 habitantes, correspondendo a 186 familias
cadastradas no SIAB - Sistema de Informacdo da Atencdo Basica. O espaco fisico do
povoado foi distribuido em ruas assim descritas: A, B,C,D, E, sitios e Patioba 2. Esse
mapeamento foi usado como estratégia estabelecida pelo pesquisador como forma de
identificar as residéncias da comunidade durante o desenvolvimento da pesquisa, visto que
ndo havia registro oficial dos logradouros existentes na comunidade.

O universo do estudo abrangeu toda a populacdo do povoado Patioba, a saber, 593
pessoas, que participaram das entrevistas iniciais sem recusa. Além da populacdo do
municipio, participaram da entrevista especifica, relacionada as a¢des publicas em saude no

campo das hemoglobinopatias, os gestores municipal e estadual.

Entrevistas dos gestores e da populagdo do Povoado Patioba
Para a caracterizacdo das acles publicas em saulde relacionadas as sindromes
falcémicas, seguindo-se orientacdo do comité de ética e pesquisa, aplicou-se um
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guestionario aos gestores da Secretaria de Estado da Salde (SES) e Secretaria Municipal
de Saude (SMS) do municipio de Japaratuba-SE.

Foram entrevistados 593 individuos da comunidade quilombola, utilizando como
instrumento o questionario de identificacdo do sujeito da pesquisa, baseado na Pesquisa
Nacional por Amostra de Domicilios (PNAD), que trata das caracteristicas da unidade
domiciliar, identificacdo dos moradores, caracteristicas gerais dos moradores, da condicao
na familia, cor referida, caracteristicas de migracdo, educacdo, trabalho, rendimento,

fecundidade e salde dos moradores.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Os resultados da analise das entrevistas dos moradores do povoado com utilizacao
do questionario PNAD (IBGE/2007) mostraram que dos 593 entrevistados 50.3% eram do
género masculino e 49.7% do feminino, com distribuicdo semelhante de género em todas as
faixas etérias, sem diferencas significativas (p=0.746), conforme se observa na Figura 1.
Entretanto, a quantidade maior de criangas e jovens apontam para uma piramide etaria de

base alargada, caracteristica de paises em desenvolvimento (Figura 1).
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Figura 1. Distribuicdo de freqléncia da faixa etaria e género dos moradores do Povoado
Patioba, municipio de Japaratuba, Brasil, 2009.
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Esse resultado sinaliza um maior cuidado com o aconselhamento genético, pois se
trata de populacéo jovem em fase reprodutiva. Levando-se em conta que o aconselhamento
genético é recomendado quando existe a primeira triagem para doencas falciformes, esse
programa deve estar em acdo efetiva desde o nascimento com testes de triagem para
recém nascidos implementados no povoado conforme determinacdo da ultima portaria
ministerial que instituiu 0 PNTN (BRASIL, 2001).

Dos entrevistados 38.6% referiram possuir cor preta, 48,1 % parda, 13,2% branca e
0,2%, indigena, segundo as categorias censitarias designadas pelo IBGE (2007). Portanto
houve referéncia majoritaria para as cores preta e parda que, somadas,
corresponderam a grande maioria da populacdo estudada (86,7%). A distribuicao
dos entrevistados pela cor referida apresentou diferencas significativas (p=0,01),

com percentual maior de pretos e pardos em todas as faixas etéarias (Figura 2).
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Figura 2- Distribuicdo de frequiéncia da cor referida por faixa etaria dos moradores da

comunidade quilombola em Patioba, municipio de Japaratuba, Sergipe, Brasil, 2009.

Os resultados confirmam o reconhecimento da ancestralidade, caracterizando uma

comunidade afrodescendente, identificado no registro da Fundacdo Palmares, sendo uma
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das 23 comunidades remanescentes de quilombo em 14 municipios sergipanos, com
aproximadamente 5.280 familias (SERGIPE, 2006).

A maioria dos entrevistados da comunidade (71,2%) ndo tem grau de parentesco.
Entre os que possuem (28,8%), existem 0s seguintes graus de parentesco: 1 parente
(13,2%), 2 parentes (%,5,4%) e trés parentes (9,8%). Os dados mostram que ha
possibilidade de casamentos consanguineos, sobre a composi¢do genotipica da populacéo,
muito comum em comunidades primitivas e pequenas e em (rupos pertencentes a
segmentos raciais geograficos ou religiosos isolados que possuem uma frequéncia maior

em determinados genes.

A maioria dos entrevistados residia em casas de dois cémodos (93,2%), em uma
escala de 1 a 8 cdbmodos (Tabelal). O nimero de cbmodos se mostra com perfil
semelhante ao detectado nas comunidades quilombolas de Alcantara, Distrito Federal, com
maioria de dois cémodos, e de lvaporunduva Distrito Federal, e Kalunga, Distrito Federal,

com um cdmodo nos domicilios (ALMEIDA, 2005).

Tabela 1- Distribuicdo de frequéncia da quantidade de cdmodos por residéncia dos

moradores da comunidade quilombola em Patioba,Sergipe, Brasil,2009.

Qte. de cdmodos N %

01 cébmodo 82 13,8
02 cébmodos 273 46,0
03 cébmodos 198 33,4
04 e mais 13 2,2
Total 593 100

Os domicilios se apresentavam em forma de arruamento e isolados nas areas dos
sitios, caracteristicas semelhante, as da comunidade de Quilombola de Alcantara, Distrito
Federal (ALMEIDA, 2005). Esses domicilios apresentam poucos itens que os transformem

em locais confortaveis e que oferecam qualidade de vida.

32



Quanto a renda familiar, os entrevistados referiram possuir uma renda de menos de
um salario minimo (16.8%), um salario minimo (66.1%), dois salarios minimos (6.1%),

existindo até aqueles que referiram nenhum salario ( 9.4%) (Tabela 2).

Tabela 2 - Distribuicdo de Frequéncia da renda familiar dos moradores da
comunidade quilombola em Patioba,Sergipe, Brasil,2009.

Renda familiar N %
Menos de 01 salario 79 16,8
1 Salario 310 66.1
2 Salarios 36 7.7
Sem Salério 44 9.4
Total 469 100.0

Ressalta-se que as condigbes socioecondmicas desfavoraveis dessa populagéo
podem influenciar na resposta as suas demandas em salde, com possiveis falhas nos
encaminhamentos que demandem altos custos, como medicamentos e tratamentos
especializados, conforme elucida Oliveira (2002). Nesse sentido, todas as necessidades
levantadas em campo nesta pesquisa necessitardo de politicas publicas responsaveis para

resolutividade em tempo oportuno

A maioria dos entrevistados ndo possuia registro de trabalho (69%), e apenas 31%
dos trabalhadores tinham carteira assinada, caracterizando o mercado informal ainda muito

presente no Brasil, isto €, pessoas que trabalham fora da protecado das leis.

A agropecuaria representou 10.6%(63) da atividade de trabalho desenvolvida pelos
moradores em rocados de agricultura de subsisténcia, baseada no plantio de cereais
(milho, feijao e fava) e de tubérculos (macaxeira, inhame e batata-doce). S&o cultivadas
também algumas é&rvores frutiferas como a mangueira, 0 cajueiro, a goiabeira, a bananeira,
a jaqueira, a laranjeira e coco, somados a criacdo de animais domésticos. Esses produtos
fazem parte da alimentacdo da comunidade e sdo complemento de renda, visto que durante
a semana sdo comercializados em barracas armadas as margens da BR 101. Alguns
estudos apontam que as familias que vivem em comunidade quilombola dependem
diretamente da agricultura de subsisténcia e da pecuéria, e a casa assume um papel
relevante nessas atividades econdmicas e, também, na organizagdo do espaco territorial

(ALMEIDA, 2005) . Entretanto, muitas vezes essa atividade econdmica ndo parece ser
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suficiente para sustento familiar, obrigando os agricultores a procurar renda extra para

compra de mantimentos. Essa pode ser a razdo do percentual relativamente baixo que a

agricultura representa para a populagao.

Tabela 3 - Distribuicdo de frequencia da ocupagéo dos moradores da

comunidade quilombola em Patioba, Sergipe, Brasil, 2009.

Ocupacéao
Empregado
Trabalho doméstico

Trabalho autbnomo

Trabalho ndo remunerado

Nao trabalha

Empregador
Total

268
50
87
03
60

01
469

%
57.1
10.7
18,6
0,6
12,8

0,2

100.0

O trabalho com emprego assalariado representa o maior percentual (45,9%), havendo

ainda aqueles que fazem trabalho autbnomo em oficinas de carro e carpintarias e trabalho

doméstico e até ndo remunerado. Existe, entretanto, uma parcela que refere ndo possuir

ocupacao (Tabela3).

Tabela 4- Distribuicdo de freqiiéncia do tipo de ocupacdo de acordo com a renda familiar

dos moradores da comunidade quilombola em Patioba, Sergipe, Brasil, 2009.

Rendimento familiar

Tipo trabalho Menos de um Total
. Um salério | Dois salarios | Sem salério
salario

Empregado 58 178 17 15 268
Trabalhador domestico 8 28 8 6 50
Autbnomo 6 63 6 6 87
Empregador 0 1 0 0 1
Trabalhador ndo

1 1 1 0 3
remunerado
Nao trabalha 6 33 4 17 60
Total 79 310 36 44 469
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Verificou-se que as variaveis renda familiar e ocupagédo estdo correlacionados (p<
0,001) pelo teste de Pearson. Na tabela 4 pode-se verificar que, quanto ao tipo de
ocupacdo, a categoria dos empregados foi a que apresentou significativamente maior
frequéncia de individuos com renda familiar de 1 saldrio minimo (57.4%), seguido da
categoria de autdbnomos (20.32%). Entre os que recebem 2 saldrios minimos, a categoria
dos empregados é a que apresenta um percentual maior((p<0,001).

Tabela 5- Distribuicédo da freqiéncia da jornada de trabalho dos moradores da comunidade

quilombola em Patioba,Sergipe, Brasil,2009.

Jornada de trabalho N %

Seis horas 32 6.8
Oito horas 285 60.8
Doze horas 90 19,2
Sem jornada 26 13.2
Total 469 100.0

Quanto a jornada de trabalho, essa varia de 6 horas, ( 6.8%), 8 horas (60.8%), 12
horas (19.2%) e sem jornada (13.2%) (Tabela 5). A categoria “sem jornada” representa um
percentual importante, o que configura a necessidade de se regular o periodo de trabalho,

de modo a contribuir para a desprecarizacéo do trabalho e melhoria da renda.

Politicas publicas para melhoria das condi¢cdes socioecondmicas dessa populacéo
gque incluam a criacdo de novas fontes de trabalho, com ocupacdes registradas, devem estar
em consonancia com as politicas de saude, sendo importantes para que se possa atender

as demandas relacionadas ao tema objeto deste estudo.
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Tabela 6 - Distribuicdo do grau de escolaridade dos moradores da comunidade
quilombola em Patioba,Sergipe, Brasil,2009.

Curso freqlienta
dade N&o Regular ensino| Regular ou | Alfabetizagéo Ensino Total
frequenta | fundamental |ensino médio| de jovens Superior

6 meses a 9 anos 20 100 0 1 0 121

10-20 anos 1 116 28 3 1 149
21-30 30 45 23 0 1 99
31-40 24 40 25 3 0 92
41-50 23 23 9 4 1 60
51-60 11 15 2 2 0 30
61-70 12 9 0 1 0 22
71-80 10 5 0 0 0 15
81-90 3 1 0 0 0 4
91-100 1 0 0 0 0 1
Total 135 354 87 14 3 593

A grande maioria da populacdo (74,9%) € alfabetizada, 25,1% é analfabeta. A
maioria (51,9%) frequenta algum curso. Deve-se levar em conta que a maioria significativa
desses (40,8%) se encontra nas faixas etarias de 6 meses a 9 anos e 10 a 20 anos
(p<0,01). Talvez por esse motivo, hja um predominio da freqiiéncia do curso de ensino
regular fundamental (59,7%), seguido do ensino médio (14,7%). Os demais cursos
freqlentados englobam menores percentuais da populagdo de jovens (2,4%) e de educacédo
superior (0,5%) e ainda aqueles que nao frequentam nenhum curso (22,8%.Como a
populacdo é predominantemente jovem, com maior parte de criancas e adolescentes, é

consideravel que a maioria esteja frequentando ensino fundamental e médio.

E importante veicular as estratégias de educacdo em satde quanto as informagoes
pertinentes ao tema das sindromes falcémicas as escolas e cursos oferecidos a
comunidade, com vistas a equidade como principio do SUS- Sistema Unico de Salde. Outra
forma de estratégia de educacdo e saude € a utilizagcdo da midia televisiva e radio, pois
guanto aos meios de comunicag¢do, 90% dos moradores possuem radio e televisdo em
cores Deve-se considerar ainda que existe um percentual importante de pessoas

analfabetas (25,1%), sendo importante a escolha de métodos educativos de promocédo de
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saude que considerem essas diferencas, como os teatros e pecas que abordem de forma

lddica o tema das sindromes falciformes em questéo.

Quanto a politica de Estado no que concerne a agenda de atencdo a salde baseada
na portaria GM/MS n° 1018 (BRASIL, 2005),cuja diretriz € a acao integral com as pessoas
com sindromes falciformes, no ambito estadual, ndo esta instituido a politica que prioriza
as acodes de intervencdo junto aos portadores de sindromes falcémicas, porém ha acdes
pontuais, como a triagem neonatal na fase Il (realizagdo da triagem para fenilcetonuria,

hipotiroidismo congénito .(Brasil, 2001).

Quanto ao atendimento as pessoas diagnosticadas que precisam de hospitalizacéo,
0 gestor estadual informou que existe um ambulatério no Hospital Universitario da UFS-
Universidade Federal de Sergipe, que acompanha o0s usuarios diagnosticados na rede
basica do SUS- Sistema Unico de Saude. Em relagdo ao Hemocentro do Estado de
Sergipe, ha realizagédo da triagem de HbS em doadores de sangue, atendendo as diretrizes
da PORTARIA N° 1.376. (BRASIL, 2010).

N&do estdo sendo realizadas agbes, tais como: rastreamento da prevaléncia;
instituicdo de equipe multidisciplinar e multiprofissional para atendimento as pessoas e
fornecimento de medicamentos para doenca falciforme; cadastro no Estado de Sergipe
desses portadores; e articulacdo no ambito do Estado e Municipio que permita atendimento
integral na rede basica de média e alta complexidade. No municipio de Japaratuba, ndo ha
gestdo quanto as acles voltadas para o atendimento as pessoas com sindromes

falciformes.

CONCLUSAO

Dos 593 entrevistados, eram 50.3% do género masculino e 49.7% do feminino , com
distribuicdo semelhante no que se refere ao género em todas as faixas etarias, sem
diferencas significativas. Houve na populagdo um predominio da cor da pele
autodeclaradas como parda(48,1 % ) e preta (38.6%). A maioria dos entrevistados da
comunidade (71,2%) ndo tinha grau de parentesco entre si. A maioria dos entrevistados nao
possuia registro de trabalho (69%), e apenas 31% dos trabalhadores tinham carteira
assinada. Daqueles que recebiam salario,a maioria esta na categoria de 1 salario minimo. O

indice de analfabetismo foi de 25,1%.
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O relato dos gestores estadual e municipal evidenciou que, no estado, ndo esta
instituida a politica que prioriza as a¢fes de intervencao junto aos portadores de sindromes
falcemicas considerando a inexisténcia de implementacdo da fase Il preconizada na portaria
822/2001,que institui o desenvolvimento das ac¢des de triagem das sindromes falciformes,
Em relacdo a triagem neonatal , sO existe a fase | implantada - Fenilcetonaria e

Hipotireoidismo.

O estado de Sergipe e os moradores da comunidade quilombola Patioba carecem do
desenvolvimento de ac¢des de triagem neonatal em fase pré-sintomética, acompanhamento
e tratamento das doengas congénitas detectadas inseridas no Programa em todos 0s
nascidos-vivos, promovendo 0 acesso, 0 incremento da qualidade e da capacidade instalada
dos laboratorios especializados e servicos de atendimento, bem como organizar e regular o

conjunto dessas agfes de saude no territorio sergipano.
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CAPITULO IV PREVALENCIA DE HEMOGLOBINAS VARIANTES
E TALASSEMIAS EM COMUNIDADE QUILOMBOLA DE SERGIPE-
BRASIL-2009

RESUMO

Elizano Santos de Assis, Claudia Moura de Melo, Francisco Prado Reis, Cristiane Costa da
Cunha Oliveira

O objetivo deste trabalho foi estudar as sindromes falcémicas em habitantes da
comunidade quilombola do povoado Patioba, Sergipe, Brasil. Todas as 593 pessoas dessa
comunidade quilombola foram triadas. Participaram do inquérito sorolégico 318 individuos a
entre 6 meses e 50 anos de idade de ambos os sexos. As amostras de sangue passaram
pelo teste de solubilidade para avaliar a presenca de Hb S, seguido do teste de falcizac&o
para confirmar essa presenca. Essas foram submetidas a eletroforese de hemoglobina pelo
método de cromatografia liquida de alta performance (HPLC). Das 318 pessoas que se
submeteram ao teste de solubilidade e falcizacdo, 2.2 % (7) apresentaram a hemoglobina
variante Hb S. Dessas, os perfis hemoglobinicos identificados foram HbAS (57%) e
associacdes entre talassemias e heterozigose para Hb S (43%), (43%), com valores
variaveis de hemoglobina S de 24,9% a 37,9%. A andlise hematoldgica revelou que os
individuos com talassemias apresentaram anemia hipocrémica e microcitrica. A analise de
parentesco revelou que 5 entre os 318 individuos submetidos & triagem sorolégica
pertenciam a dois nucleos familiares distintos. Os resultados apontados por esta pesquisa
sdo importantes para o planejamento de politicas publicas de salude que possam atender as

demandas de saude em relagéo as sindromes falcémicas.

Palavras-chave: Sindromes Falcémicas, Traco Falciforme, Saude Publica
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PREVALENCE OF VARIANT HEMOGLOBINS AND THALASSEMIAS
IN MAROON COMMUNITIES IN SERGIPE-BRAZIL-2009

Elizano Santos de Assis; Claudia Moura de Melo; Francisco Prado Reis; Cristiane
Costa da Cunha Oliveira.

ABSTRACT

The aim of this epidemiological research was to study the sickle cell syndrome in residents of
Patioba’s maroon, Sergipe, Brazil. All 593 people from that community were screened. 318
individuals, from 6 months to 50 years in both sexes attended to this serological survey.
Blood samples passed through a solubility test to assess the presence of Hb S, followed by
the sickling cell test to confirm its presence. These underwent to a hemoglobin’s
electrophoresis by the method of High Performance Liquid Chromatography (HPLC). 2.2%
(7) of the 318 people who underwent to sickling cell and solubility tests, showed the
hemoglobin variant Hb S. The identified hemoglobinic profiles were HbAS (57%) and
interactions with thalassemia and heterozygous for Hb S (43%), with variable values of
hemoglobin S from 24.9% to 37.9%. The cytological analysis revealed that individuals with
thalassemia showed hypochromic and micro citric anemia. The kinship analysis revealed that
five among 318 individuals underwent to serological screening belong to two separate
households. The results indicated by this research are important for planning public health

policies in relation to the sickle cell syndrome.

Keywords: Sickle cell syndrome, sickle cell trait, public h
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INTRODUCAO

As sindromes falcémicas (SF) constituem um grupo de doencas de carater genético
caracterizadas pela sintese de cadeias polipeptidicas estruturalmente anormais (variantes
estruturais da hemoglobina) ou diminuicdo da sintese de uma ou mais cadeias de globina
(talassemias). Estima-se que aproximadamente 7% da populacdo mundial é portadora dos
diferentes distarbios hereditarios da hemoglobina, estando entre as doencas monogénicas
humanas mais comuns no mundo (WEATHERALL, 2001).

Doenca falciforme & um termo genérico usado para determinar um grupo de
alteracbes genéticas caracterizadas pelo predominio da hemoglobina S (HbS). Essas
alteracGes incluem a anemia falciforme (HbSS), as duplas heterozigoses, ou seja, as
associacoes de HbS com outras variantes de hemoglobinas tais como HbD, HbC, e as
interagdes com as talassemias (HbS/B° talassemia, Hb S/B. talassemia, HbS/a talassemia.
As SF incluem ainda o traco falciforme (HbAS) e a anemia falciforme - AF associada a
persisténcia hereditaria de hemoglobina fetal (HbS/PHHF) (BRASIL, 2001).

A dispersao dos genes para as hemoglobinas variantes e talassemias no Brasil esta
intimamente relacionada ao tipo étnico da populacéo brasileira, envolvendo o processo de
colonizacdo. Posteriormente, pelas necessidades de povoamento, varios povos de
diferentes etnias imigraram para o Brasil. Portanto, a populacdo apresenta diversidade nas
origens raciais, com variado e progressivo grau de miscigenacdo, fato que certamente
influenciou a prevaléncia de talassemias e hemoglobinas variantes em regides do Brasil
(REIS, 2005).

Segundo Weatherall e Clegg (2001), as hemoglobinas variantes e as talassemias
apresentam distribuicdo geogréfica bastante diversificada na Africa, Asia, Europa e nas
Ameéricas, apesar de originalmente estarem confinadas as regides tropicais e subtropicais.
As doencas causadas por hemoglobinas variantes sao responsaveis por cerca de 3,4% das
mortes ocorridas antes dos cinco anos de idade (HONING; ADAMS, 1986; ZAGO, 1987,
CANCADO, JESUS, 2007). No Brasil, em especial, com as migracdes e miscigenacdo da
populacdo a distribuicdo do gene S é bastante heterogénia, dependendo da composicao
negroide e caucasoéide sendo a prevaléncia de heterozigotos para a HbS maior nas
regides Norte e Nordeste (6% a 10%), enquanto nas regides Sul e Sudeste a prevaléncia
é menor (2% a 3%). Com relacdo especificamente a miscigenacdo afrodescendente,

estudos moleculares tém identificado cinco haplétipos de Hb SS, indicado que os haplétipos
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Senegal, Benin e Banto foram os mais difundidos no continente americano devido ao tréfico

de escravos.

A hemoglobina S é a mais comum das alteracdes hematoldgicas hereditarias
conhecidas no homem, sendo encontrada acima de 50% na doenca falciforme. E causada
por mutagdo no gene beta da globina, produzindo alteracé@o estrutural na molécula, onde ha
troca de uma base nitrogenada do cdédon GAG para GTG, resultando na substituicdo do
acido glutdmico pela valina na posicdo de numero 6. Os eritr6citos com a variante de
hemoglobina S (Hb S) sofrem processo de falcizagéo, fisiologicamente provocado pela baixa
tensdo de oxigénio, acidose e desidratacdo. As ceélulas falcizadas passam entdo a
apresentar a forma de foice ou de lua crescente, com consequéncias clinicas variaveis no
seu portador, dependendo da concentragdo da hemoglobina S (NAOUM,1999; BONINI-
DOMINGOS ,1993; EDELSTEIN,1986). Os pacientes apresentam danos organicos desde a
infancia, resultantes de episédios vaso-oclusivos repetidos ( NAOUM,2000; BANDEIRA at al
2004).

O portador (traco falciforme ou heterozigoto S) atinge 500 individuos em cada
100.000 nascimentos. A crianca portadora ndo apresenta sinais de doenca até os seis
meses de vida. Nesses casos, podem aparecer sintomas similares a anemia falciforme, com
intensidade acentuadamente menor e também sempre relacionada a situacdes
desencadeantes como, por exemplo, infec¢cdes pulmonares graves. Em geral, este tipo de
portador heterozigoto para HbS permanece assintomético durante toda a vida e o
diagnéstico sé vira a ser feito através de exames laboratoriais (LEONELIL, et al. 2000.
NAOUM,1999; EDELSTEIN,1996).

As talassemias sao decorrentes do desequilibrio das concentracdes de globinas alfa
e beta, afetadas durante sua sintese, que diminuem ou suprimem a producédo de globinas
alfa ou beta que compdem o tetrdmero da molécula de hemoglobina (NAOUM; BONINI-
DOMINGOS, 2007). A reducdo na producdo de uma ou mais cadeias polipeptidicas
geralmente resulta no desenvolvimento de uma anemia microcitica e hipocrémica. Uma vez
que a reducao da sintese pode ser total ou parcial, as talassemias sdo classificadas,
segundo a cadeia globinica afetada, em alfa, beta, delta, delta-beta, gama-delta-beta. A
talassemia B é a forma clinica mais importante em virtude do grau de morbidade e
mortalidade devido a anemia hemolitica (SAKAMOTO, TATIANA M. et al, 2008 ;
WEATHERALL, 2001).
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A alta prevaléncia de hemoglobina S, com nitidas diferengcas regionais marcadas
pelos processos de miscigenacao da populagéo brasileira, tem sido objeto de estudo, ndo so
em pacientes com anemia falciforme (homozigotos para hemoglobina S — (HbSS), mas
também em portadores dessa variante de hemoglobina em heterozigose (HbAS). As
complicacdes clinicas dos portadores séo influenciadas por fatores genéticos e ambientais
(LEONNELIL IMPERIAL; MARCHI-SALVADOR, 2000).

Devido a ser uma comunidade de caracteristica quilombola, justifica-se a realiza¢éo
de um estudo de base populacional, visando identificar as hemoglobinas variantes da HbS,
e talassemias, para que sejam feitas inferéncias, com vistas ao fortalecimento e

implementacéo de politicas publicas de saude.

Nesse sentido, a pesquisa teve como objetivo estudar as sindromes falcémicas em
habitantes da comunidade quilombola Patioba, Sergipe/BRASIL e identificar possiveis
diferencas em relagdo as caracteristicas socio econdmicas dos pesquisados da
comunidade, com a finalidade de nortear politicas no ambito estadual e municipal voltadas

para essa comunidade.

METODO

Trata-se de um estudo transversal, de abordagem quantitativa. O presente trabalho
foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa da UNIT- Universidade Tiradentes sob o
protocolo n° 361208.

Este estudo foi realizado no povoado Patioba, no municipio de Japaratuba. Em abril
de 2009 a populacédo desse povoado era composta de 593 habitantes, correspondendo a
186 familias cadastradas no SIAB.- Sistema de informacédo da Atencédo Basica. O universo
do estudo abrangeu toda a populacdo do povoado Patioba, que participou de entrevistas
iniciais sem recusa. Para a realizagdo do inquérito soroldgico foram incluidas pessoas de
6 meses a 50 anos, de ambos os géneros. Foram excluidas 81 pessoas, e houve recusa na

participacao de 194. Assim, 318 individuos participaram dessa etapa.
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Coleta de dados:

No periodo de novembro e dezembro de 2009 foram colhidas as amostras de sangue
em ambiente apropriado para esse procedimento. Para cada pessoa foram colhidos 10 ml
de sangue, sendo 5 ml em tubos ndo EDTA com anticoagulante para a pesquisa da HbS e
5 ml para realizacdo do hemograma completo. Foi utilizado o sistema de coleta a vacuo.

Durante o transporte, as amostras foram preservadas a 4 °C e mantidas nesta
temperatura até o momento da realizagdo dos testes. No Laboratorio Central de
Biomedicina da Universidade Tiradentes (UNIT), foram codificadas e submetidas aos testes
de triagem das sindromes falcémicas: teste de solubilidade e teste de falcizag&o.As
amostras com resultado positivo para Hb S foram enviadas para o Laboratério Hermes
Pardini em Belo Horizonte-MG para realizagdo de eletroforese de hemoglobina pelo método

cromatografia liquida de alta performance (HPLC), em dezembro de 2009.

Teste de solubilidade

A triagem das amostras sanguineas para identificacdo da presenca de HbS foi feita
por meio do teste de solubilidade, segundo metodologia descrita por NAOUM (1997). Nesta
técnica, 50 uL de sangue foram adicionados a 0,5 mL de solucéo de ditionito de sddio a 1%
em solugao tampéo fosfato. Para a visualizagao do resultado, 10 uL, a suspensao acima foi

depositada em papel de filtro grau quantitativo 50.

O teste de solubilidade aplicado foi fundamentado na insolubilidade da HbS quando
no estado reduzido. As hemoglobinas normais e as variantes comuns, como, por exemplo,
C, D, N, |, sé@o soluveis nessas condi¢cdes, enquanto a hemoglobina S sofre precipitagdo
(NAOUM, 1997). Dessa forma, a hemoglobina S forma um botdo central facilmente
identificavel, enquanto os testes negativos apresentam uma mancha homogénea. Controles

positivos foram utilizados em todos os experimentos.

Teste de Falcizacédo

O teste de falcizacdo € uma avaliacdo qualitativa, que determina a presenca ou a
auséncia da HbS. Baseia-se na inducdo da falcizacdo dos eritrécitos por meio da
desoxigenacdo da hemoglobina por drogas redutoras num microambiente formado no

espaco entre lamina e laminula (SCHMIDT, 1973).
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O fenbmeno de falcizacdo foi induzido, colocando-se uma gota de sangue sob uma
laminula, para reduzir a tensdo de oxigénio, adicionando-se, como agente indutor de

desoxigenacgédo quimica, metabissulfito de sédio a 2% (Na,S,0s)

Eletroforese de hemoglobina pelo método HPLC

A metodologia de (HPLC) possibilita a quantificacdo das fracdes hemoglobinicas e a
identificacdo do perfil de variantes (LEONELI et al, 2001).

As amostras de sangue coletadas foram encaminhadas para HPLC, processamento
gue utilizou o equipamento Bio-Rad, sistema automatizado Variant I® (Bio-Rad, CA, USA)
com kit de analise especifico para talassemias e hemoglobinas variantes. O software THAL
SHORT VARIANTES é desenvolvido para separagédo e determinagdo da porcentagem das
areas de hemoglobinas A2 e fetal e como auxiliar na identificagdo de hemoglobinas
anormais no sangue total. As amostras foram diluidas em reagente e mantidas a 12°C em
camara automatica. Cada amostra foi sequencialmente injetada no sistema de fluxo de
andlise a cada trés minutos, favorecendo rapida andlise. Um fotdmetro de filtro com
comprimento de onda dupla (415 e 690 nm) monitorou a eluicdo de hemoglobina da coluna,
detectando as alteracdes de absorbancia a 415 nm. Um filtro secundario de 690 nm corrigiu
a linha de base para efeitos provocados pela mistura dos tampdes com forcas ibnicas
diferentes. As mudangas das absorbancias foram monitoradas e exibidas na forma de
cromatograma da absorbancia versus tempo. Cada hemoglobina apresentou tempo de
retencado caracteristico. (LOBO et al, 2003; LEWIS et al, 2006).

Hemograma completo

Foi realizado hemograma completo através do. Método de citometria de fluxo no
Laboratorio do HUSE- HOSPITAL DE URGENCIA DE SERGIPE Governador Jodo Alves
Filho utilizado em aparelho analisador automatico hematologico, XT-1800i, Sysmex
corporation, Roche. O método de citometria de fluxo fluorescente para a contagem de
leucocitos; a tecnologia de impedancia elétrica e foco hidrodindmico, para a contagem de
eritrocitos, VCM e Hematdcrito; espectrofotometria, para dosagem de hemoglobina (método
Lauril Sulfato de Sodio). O valor de HCM é derivado da divisdo do valor de hemoglobina e
da contagem de eritrécitos. O equipamento utilizado possui as seguintes caracteristicas:

analisador hematologico automatizado, que expressa as contagens globais de leucécitos,
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hemacias, plaquetas, a determinacdo da hemoglobina (Hb), do hematdcrito (Ht) e o calculo

dos indices hematimétricos.

Analise dos Dados

Foi realizado célculo do coeficiente de prevaléncia da presenca de Hb S e de
hemoglobinas variantes encontradas, com intervalo de confianga de 95%. Foram avaliadas
as alteragbes laboratoriais para o diagnostico do tipo de sindrome falcémica, tendo como
base os valores referéncia. Verificou-se o grau de parentesco entre os individuos através da

analise do heredograma.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Nos ultimos anos, vem ocorrendo, em todo o Brasil, uma mobilizacdo das
comunidades negras rurais, que gradativamente vivenciam processos de retomada de suas
identidades quilombolas, o que significa se autoafirmarem como grupo negro e reivindicarem
o pertencimento a um determinado territorio e 0 reconhecimento por seus direitos enquanto
grupo étnico. No estado de Sergipe, a Fundacao Palmares identificou 23 comunidades
quilombolas distribuidas em 14 municipios, entre eles a comunidade Patioba localizada no
municipio de Japaratuba (SERGIPE, 2006). Essa comunidade é composta por 593

habitantes distribuidos em 186 familias, com estrutura etaria de zero a cem anos.

No Brasil, as pessoas com anemia falciforme apresentam predominio de haplétipos
heterozigotos, com prevaléncia de 66% do haplétipo Banto, 32% de Benin e 2% de Senegal
(STEINBERG; EMBURY, 1986; STAMITAYANNOPOULOS; NIENHUIS, 1987; NAOUM,
1997). Desses haplotipos em territério brasileiro, os africanos distribuiram-se
heterogeneamente, sendo mais frequente onde a proporcdo de antepassados negros da
populacdo é maior, como na regido Nordeste. A prevaléncia de SF entre os individuos de
seis meses a cinquienta anos, na comunidade quilombola Patioba, Sergipe, foi de 2,2%.
Nenhum caso de anemia falciforme foi encontrado neste estudo. Este trabalho demonstrou a
dispersdo de somente uma variante hemoglobina, gene Hb S, bem como deste associado a
talassemias alfa e beta nesta populacao de quilombolas (Tabela 1).

Na comunidade quilombola Patioba, Sergipe, observou-se a ocorréncia de trés
casos de individuos com traco falcémico (Tabela 6). O traco falcémico caracteriza o portador
assintomatico, heterozigoto para Hb S, representado laboratorialmente por Hb AS. Estes

portadores ndo apresentam a anemia falciforme, nem possuem anormalidades no nimero e
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forma de hemacias, geralmente evidenciados por andlises de rotina (BONINI-DOMINGOS,

1993; NAOUM, 1999). O fluxo génico do Hb AS encontra-se mais concentrado em dois

nucleos familiares, sendo dois casos com relagdo parental e filial; dois casos entre irmaos

consanguineos e mais um caso entre tia-avo e sobrinhos-netos (Figura 4).

Tabela 7. Prevaléncia de hemoglobinas variantes e talassemias em comunidade

quilombola, relacionadas com alteragbes laboratoriais. Sergipe- Brasil, 2009.

Pess | Idade | Teste de Teste Gendétipos VCM Morfologia
oa Solubilida de
de Falcizacéo
Al | A2 F S C
P1 49 Positivo Positivo 591 32 | 03 |374]| - 84,6 Normal
(@) % % % %
P2 02 Positivo Positivo (643 | 34 | 1,7 | 306 | - | 70,7 | Hipocromia leve
(X %o % | % | % Micrositose leve
HCM diminuido
P3 17 Positivo Positivo | 70,8 | 3,7 | 06 | 249 | - | 57,2 Hipocromia
(X %o % | % | % moderada/severa
Microcitose
P4 11 Positivo Positivo (648 | 34 | 08 |310| - | 728 | Hipocromia leve
(& % | g | B P Microcitose leve
HCM diminuido
P5 21 Positivo Positivo 593 34 | 04 |39 | - 85,0 Normal
) % % % %
P6 24 Positivo Positivo 58,8 | 30 | 0,3 | 379 | - 91,1 Normal
() % % % %
P7 21 Positivo Positivo | 623 | 39 | 0,6 [332]| - | 79,6 Normal
@) % | % | % | %

Sindrome
Falcémica

HDbAS

HbAS/ o tal

HbAS/B® tal

HbAS/ o tal

HDbAS
HDbAS

HbAS/B° tal

Referéncias: Solubilidade: Valor de referéncia: negativo; Falcizacdo positiva: presenca de drepandcito;
Eletroforese: Valores de referéncia: Hemoglobina Al (96 a 98%); Hemoglobina A2 (2,5 a 3,4%); Hemoglobina
Fetal (até 2%); Hemoglobinas S e C (0%); VCM - (Volume Corpuscular Médio-Homem (81 a 99 fL); Mulher(
80 a 98fL).
& - masculino @ - feminino.
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Tabela 8. Distribuicdo etaria da freqliéncia da positividade para HbS, nos testes de

solubilidade e falcizacdo, em comunidade quilombola, Sergipe-Brasil, 2009.

Faixa etaria Presenga de HbS n %
Positivo Negativo
6 meses- 9 anos 1 85 86 27,0
10-20 anos 2 101 103 32,4
21-30 anos 3 48 51 16,0
31-40 anos 0 45 45 14,2
41-50 anos 1 32 33 10,4
Total 7 311 318 100,0

Os resultados do teste de solubilidade apontaram, na primeira triagem do inquérito
sorolégico para o rastreamento dos casos positivos para a hemoglobina S, a existéncia de 7
casos na comunidade quilombola sergipana (2,2%), sendo que o maior nimero de pessoas
estava nas faixas etarias de 21 a 30 anos (3 casos), seguidos da categoria de 10 a 20 anos
(2 casos), 6 meses a 9 anos (1 caso) e 41 a 50 anos (1 caso). Todas as amostras
sanguineas positivas (100%), na triagem com o teste de solubilidade, tiveram confirmag&o

para a presenca de deprandcitos nos teste de falcizacdo (Tabela 7).

A prevaléncia mundial do traco falciforme € bastante diversificada em funcdo do
maior ou menor grau de miscigenagdo. No continente africano existem paises como Gana,
onde o traco falciforme é encontrado em 13,27% da populacéo, e paises como o Quénia,
onde se estima a presenca do traco em 3% da populacdo (DINIZ, 2009). No Brasil, as
frequéncias do gene HbS variam de acordo com a influéncia africana em cada regido. Um
dos mais abrangentes estudos de triagem de hemoglobinopatias realizado no Brasil, avaliou
individuos de 48 cidades brasileiras, resultando em uma freqiiéncia de 2,2% de portadores
do traco falcémico (ALVAREZ et al, 1995), semelhante ao observado no presente estudo
de corte transversal em comunidade quilombola.

Outras avaliacbes soroldgicas mais recentes tém apontado prevaléncias de HbS
superiores: 5,3% na Bahia, 4% em Pernambuco, 4% no Rio de Janeiro, 3% em Minas
Gerais (CANCADO, 2007) e 3,23% no Distrito Federal (DINIZ, 2009). Estudo em Ronddnia
com recém-nascidos revelou, por meio de cromatografia liquida de alta performance
(HPLC), frequéncia de trago falcémico da ordem de 2,9% (SIQUEIRA et al, 2009). No estado

50



de Sergipe, durante o ano de 2006, foi realizado estudo sobre a ocorréncia de hemoglobina
HbS entre os doadores de sangue do Centro de Hemoterapia e observou-se 5,6% de
hemoglobinas anormais e 4,1% de traco falciforme (VIVAS et al, 2006).

A freqUéncia do traco falcémico na comunidade quilombola Patioba em Sergipe,
revela semelhanca em relagdo & média nacional (2%) calculada no dltimo levantamento do
Ministério da Saude (ZAGO, 2002), entretanto € inferior aos indices observados em alguns
paises africanos. Isso é compreensivel sabendo-se que a populagdo brasileira apresenta
padrdo de miscigenagéo heterogéneo, que é reflexo da entrada de cerca de quatro milhdes
de escravos, oriundos de trés grupos fundamentais: culturas sudanesas (povos iorubanos,
da Nigéria, Daomé, Costa do Ouro, Gana etc), culturas da Guiné-Sudanesas islamizadas
(Peuhl, mandigas, haussa, tapa, Borem, Gurunsi etc) e culturas bantas (Angola, Congo,

Mogambique, Quénia etc).

As associacfes observadas na comunidade quilombola sergipana foram alfa-
talassemia com heterozigoto para a hemoglobina S (dois casos consanguineos) e beta-
talassemia com heterozigoto para hemoglobina S (um caso). As talassemias, normalmente,
resultam no desenvolvimento de anemia microcitica e hopocrédmica (BONINI-DOMINGOS,
1993; NAOUM, 1999) e a alfatalassemia que vem sendo relatada como a alteracéo
hereditaria mais frequente da sintese anormal da hemoglobina.

Portadores de traco falciforme (hemoglobina AS) associados a alfa-talassemia
apresentam alteracbes na morfologia e quantidade dos eritrécitos, tais como hipocromia,
microcitose e VCM reduzido observados no presente estudo (Tabela 1), normalmente
ausentes nos heterozigotos para esta variante de hemoglobina.Pode funcionar como uma
caracteristica genética protetora para potenciais/futuros casos graves de anemia falciforme
na comunidade quilombola Patioba em Sergipe. A interacdo entre hemoglobina S e
talassemia alfa tem sido descrita como um dos fatores responsaveis pela melhora no quadro
clinico de portadores homozigotos de hemoglobina S (anemia falciforme), diminuindo os
episodios de crises de falcizagdo (TOME-ALVES et al, 2000).

No entanto, os casos observados de associacdo alfatalassemia com heterozigoto
para hemoglobina S devem ser avaliados quanto a suspeitas de ferropenia por avaliagao do
ferro sérico e ferritina (BONINI-DOMINGOS et al, 2000). A avaliagdo sorologica dos
individuos pesquisados na comunidade quilombola Patioba/Sergipe detectou graus
sugestivos de anemia ferropriva leve no paciente P1, anemia ferropénica moderada no

paciente P2 e anemia ferropriva/ferropénica no paciente P3.
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A beta talassemia na forma heterozigota é caracterizada pela elevagéo dos valores
de Hb A2 e/ou Hb fetal nos casos classicos (WEATHERALL; CLEGG, 1981; WEATHERALL,
1997; HARDISON et al, 2002). O acréscimo dos valores da Hb A2 pode sugerir 0 gendétipo
do individuo. VariagGes na expressédo fenotipica sdo observadas, refletindo a ontogénese da
populagéo brasileira (WEATHERALL, 1997; HARDISON et al, 2002; HUISMAN et al, 2001;
HUSIMEIER et al, 2002). Os pacientes P3 e P7 apresentaram associacdo de beta
talassemia com heterozigoto da Hemoglobina S. A freqliiéncia de beta talassemia relatada
para a regido do Nordeste brasileiro é de 3,95% (DOMINGOS et al, 2009).

Véarios estudos sorologicos tém mapeado indices epidemiolégicos sobre as
sindromes falcémicas no territério brasileiro, utilizando variadas estratégias metodolégicas.
As variacdes observadas entre eles podem ser explicadas pelas diferencas étnicas entre as
populacBes estudadas e também pelos diferentes critérios de selecao entre os estudos. Na
regido Centro-Oeste, especificamente em Goias, regido de atragdo migratoria de brasileiros
de vérias partes do pais, em uma casuistica composta por 404 individuos oriundos de 55
cidades goianas, observou-se uma prevaléncia de anemia hereditaria por talassemias e
hemoglobinas variantes de 10,1%, cuja ordem decrescente foi a seguinte: talassemia alfa
heterozigética (5,2%), heterozigose para hemoglobina S (Hb AS) (2,2%), heterozigose para
hemoglobina C (Hb AC) (1%), talassemia beta menor (0,7%), associagdo entre talassemia
alfa e heterozigose para Hb S (0,5%), associacdo entre talassemia alfa e heterozigose para
Hb C (0,3%) e heterozigose para hemoglobina D (Hb AD) (0,3%) (MELO-REIS et al, 2006
b). Este estudo, assim como o realizado em Sergipe, ndo revelou nenhum caso de
homozigose no grupo amostral.

Outros trabalhos realizados em diferentes regides do Brasil mostram prevaléncia de
talassemia alfa em populacdes brasileiras préxima a 25%, especialmente quando se utilizam
métodos de biologia molecular (BONINI-DOMINGOS, 1993; MENDES-SIQUEIRA, 2004).

A alta frequéncia e diversidade de portadores na populagéo brasileira é devida as
diferengas na composigdo étnica das diferentes regides e a grande miscigenacdo ocorrida
ao longo da histéria do Brasil. No Laboratério de Hemoglobinas da UNESP, S&o José do
Rio Preto/SP, (TOME-ALVES et al, 2000), realizaram-se procedimentos eletroforéticos, e
confirmou-se a presenca de hemoglobina AS e A pesquisa citolégica evidenciou também a
presenca de talassemia alfa em 1.002 amostras de sangue com traco falciforme. Entre
essas amostras analisadas, 16 (1,59%) apresentaram a associacdo entre hemoglobina AS e
alfatalassemia, sendo que duas eram de individuos de uma mesma familia. A morfologia

eritrocitaria da maioria (75%) dos casos de interacdo Hb AS/alfatalassemia observados,
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apresentou-se alterada, com padrdes de microcitose e hipocromia variando de discretos a

moderados.
Nucleo familiar 1 Nucleo familiar 2
| D O
HbASIP tal
P7
.. 4D
|_ 1 ans a:tal
Pz
n 3
\Y;

HbASIB tal HbAS/ o tal
P3 P4

DO Hemoglobina Normal
.. HDAS

HbASIp e otal

D](D Nao examinados
g@ Falecido

Figura 3 : Heredogramas dos nucleos familiares com ocorréncias de HbAS e tal em comunidade
quilombola, Sergipe, 2009.

O fluxo génico da Hemoglobina AS circula na comunidade de quilombolas em estudo,
prioritariamente em dois nlcleos familiares, especialmente em individuos do género

masculino (Figura 3), com frequéncia aproximada em 2,15% dos domicilios.

No nucleo familiar 1, o fluxo génico de Hb AS foi identificado em uma portadora (P1)
do sexo feminino na geracdo Il, com 49 anos, e que gerou descendéncia de sete filhos,
gerados em dois casamentos diferentes. Destes, dois filhos menores de idade foram
submetidos a triagem sorologica e identificados como negativos para anemia
falciforme/traco falcémico. Os filhos adultos, no entanto, ndo compareceram aos momentos
de coleta de material biolégico para a avaliagdo sorologica. Pressupfe-se que o trago
falcémico esteja presente em todas as geracdes delineadas. Na geracdo |, o casal de

genitores sdo moradores antigos da comunidade quilombola, sendo o homem falecido e a
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mulher ausente da &rea quando do inicio do estudo. Na geracéo lll, provavelmente o gene
responséavel pelo traco falcémico foi transmitido pelo individuo do género masculino, pai dos
individuos P3 e P4, que ndo € um morador permanente da comunidade quilombola em
estudo, tendo-se divorciado do conjugue descrito no heredograma acima e estabelecido
novos relacionamentos. Este aspecto denota as novas relagfes familiares da sociedade
contemporanea, assim como a saida do fluxo génico de Hb AS para fora da comunidade
quilombola.

O ndcleo familiar 2 apresenta um fluxo génico de hemoglobina AS mais recente,
circulando entre individuos com consanguinidade de primeiro grau. Os portadores sdo do

género masculino, jovens, pai (P7) e filho (P2).

CONCLUSAO

O fluxo génico e o perfil dos portadores de tragco falcémico e talassemias na
comunidade quilombola Patioba/Sergipe apresenta prevaléncia condizente com a média
nacional e padrédo de miscigenagcéo afrodescendente e encontra-se restrito a dois nucleos

familiares.

A partir dos perfis tragados por este estudo, reforca-se a necessidade de estudos
adicionais, com avaliacdo dos perfis hematologicos de moradores de comunidades
guilombolas brasileiras de diferentes regides. Estes resultados contribuirdo para caracterizar
o perfil dos portadores de sindromes falcémicas na populacdo afro-descendente brasileira,

visando & melhoria nos diagnosticos e na qualidade de vida destes individuos.

54



REFERENCIAS

ALVAREZ at al Age and racial geographic distribution of S hemoglobin in Brazil.
Sangre (Barc)1995.

BONINI-DOMINGOS CR. Hemoglobinopatias no Brasil: variabilidade genética e
metodologia laboratorial. Tese de Doutorado. Instituto de Biociéncias, Letras e Ciéncias

Exatas, Universidade Estadual Paulista.Sao José do Rio Preto, 1993.

Bonini- Domingos at al. Hemoglobinas AS/ Alfa Talassemia- importancia diagnéstica.

Rev.bras.hematol.hemoter., 2000.

BONINI-DOMINGOS CR. Metodologias laboratoriais para o diagnostico de
hemoglobinopatias e talassemias. Ed. HN, S&o José do RioPreto, 2006.

CANCADO RD, Jesus JA. A doenga falciforme no Brasil. Rev. Bras. Hematol. Hemoter.
2007.

DINIZ, Debora et al. 2004 a 2006. Prevaléncia do traco e da anemia falciforme em
recém-nascidos do Distrito Federal, Brasil, Cad. Salde Publica, Rio de Janeiro, v. 25, n.
1, janeiro 2009.

DOMINGOS et al, 2009. Perfil de beta talassemia heterozigota obtido a partir de analise

em banco de dados. Rev. Bras. Hematol. Hemoter. 2009

HUNEMEIER T, Carvalho C, Marrero RA, et al. Niger-Congo speaking populations and
the formation of the Brazilian gene pool: mtDNA and Y-chromosome data. Am J Phys
Anthropol. 2007

Hardison RS, Chui DHK, Giardine B, et al. HbVar: A relational database of human
hemoglobin variants and thalassemia mutations at the globin gene server. Human
Mutation. 2002.

Huisman HJ, Marianne FH, Carver EB, Efremov GD. Hb Var: a database of human
hemoglobin variants and thalassemias, summaries
of mutation categories. Pennsylvania University USA and McMaster University in Canada,

2001.
55



HONIG GR, Adams Il JG. Human hemoglobin genetics, Wien, N.Y.,Springer Verlag, 1986.

JESUS, M. R. Migracdo Quilombola: Identidade Territério (UNB/IAH/GEA, Mestre,

Gestao Ambiental, 2007). Dissertacdo de Mestrado. Universidade de Brasilia, 2007

MELO-REIS, P. R. et al. A importancia do diagndstico precoce na prevencdo das anemias
hereditarias. Rev Bras Hematol Hemoter, v. 28, n. 2, p. 149-52, 2006. (a)

. Prevaléncia de talassemias e hemoglobinas variantes no estado de Goias,
Brasil « J Bras Patol Med Lab ¢ v. 42 * n. 6 « p. 425-430 * dezembro 2006 (b)

NAOUM, P. C. Hemoglobinopatias eTalassemias. Sdo Paulo: Editora Sarvier, 1997.

NAOUM, P.C. Eletroforese, Técnicas e Diagnésticos. 2.ed. Sdo Paulo: Editora
Santos, 1999.

MENDES-SIQUEIRA FA.Contribuicdo para o estudo das alteragbes moleculares e
interferentes na expresséao fenotipica das hemoglobinopatias a partir de um programa
de diagnostico neonatal. Tese de Doutorado. Instituto de Biociéncias, Letras e Ciéncias

Exatas, Universidade Estadual Paulista.S&o José do Rio Preto, 2004, 150p.

Stamatoyannopoulos, G. Nienhuis, A. W. Themolecular basis of blood diseases.
Philadelphia: W. B. Saunders Co, 1987, 257.

SERGIPE. Secretaria do Trabalho, da Juventude e da Promocdo Social,Coordenacdo de
Pollitica da promogédo da Igualdade Racial. Territorio Negro; Lentes e olhares sobre as
comunidades remanescentes de quilombo em Sergipe. Centro Laranjeirense de Cultura

e desenvolvimento- CELACUDE; Laranjeiras, dezembro de 2006.

Zago M. Consideragdes gerais. In: Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria. Manual de
Diagnéstico e Tratamento de Doencas Falciformes. Brasilia: Anvisa/Ministério da Saude;
2002.

VIVAS, Wanessa L. P. et al . Heterozigose para hemoglobinopatias em doadores de
sangue do Centro de Hemoterapia de Sergipe. Rev. Bras. Hematol. Hemoter., S&o José
do Rio Preto, v. 28, n. 4, 2006 .

SCHIMIDT, R. M. Laboratory Diagnosis of Hemoglobinophathies: JAMA, v 224, n.9, p.1276-
1280, 1973.

56



STEINBERG, M. H.; Embury, J. Alpha thalassemia in blacks: genetic and clinical

aspects and interactions with sicklehemoglobin gene. Blood, 1986

TOME-ALVES, Renata et al. Hemoglobinas AS talassemia alfa /: Importancia Diagnostica.

Rev. Bras. Hematol. Hemoter. Sao José do Rio Preto, v. 22, n. 3, dezembro 2000.

WEATHERALL DJ, Clegg jb. the thalassemia syndromes. 3rd. edition/blackwell scientific
publications.1981.

WEATHERALL DJ. The thalassemias. Brit Med J. 1997;314:1675-8.
SIQUEIRA, at alincidéncia de anemia falciforme, tragco falcémico e perfil

hemoglobinico dos casos diagnosticados na triagem neonatal no estado de Rondénia
no ano de 2003. SABER CIENTIFICO Porto Velho, 2 (1): 43 - 53, jan./jun.,20009.

Zago MA. Hemoglobinopathies: recent advances and collaborative research. Ciéncia e
Cultura. 1987;39:829-33.

WEATHERALL, D. J.; CLEGG, J. B. Inherited haemoglobin disorders: an increasing global
health problem. Bullettin of the World Health Organization, v. 79, n. 8, p. 704-12, 2001.

57



CONSIDERACOES FINAIS

Os 593 entrevistados eram 50.3% do género masculino e 49.7% do feminino. Houve
predominio das cores autodeclaradas como parda (48,1 %) e preta (38.6%). Embora a
maioria dos entrevistados da comunidade (71,2%) n&o tenha grau de parentesco, (28,8%)

contam com algum grau de parentesco.

As condi¢cBes socioeconbmicas séo importantes para entender esse ambiente em
que vivem os moradores da comunidade quilombola. A maioria dos entrevistados ndo
possuia registro de trabalho (69%), e apenas 31% dos trabalhadores tinham carteira
assinada. Daqueles que recebem salario, a maioria estd na categoria dos que recebem 1
salario minimo. O indice de analfabetismo é de 25,1%.

A primeira selecdo do inquérito sorologico apontou para o rastreamento dos casos
positivos para a hemoglobina S. Das 318 pessoas que se submeteram ao teste de
solubilidade e falcizacéo, 2.2 % (7) apresentaram a hemoglobina variante Hb S. Dessas, 0s
perfis hemoglobinicos identificados foram HbAS (57%) e associagfes entre talassemias e
heterozigose para Hb S (43%), (43%), com valores variaveis de hemoglobina S de 24,9% a
37,9%. A andlise citolégica revelou que os individuos com talassemias apresentaram
anemia hipocrémica e microcitrica. A analise de parentesco revelou que cinco entre ossete
individuos com diagndsticos positivos para sindromes falcémicas pertencem a dois nucleos

familiares distintos.

Reforca-se a necessidade de estudos adicionais com avaliagcdo dos perfis
hematolégicos.de moradores de comunidades quilombolas brasileiras de diferentes regibes.
A politica de saude do municipio de Japaratuba e do Estado de Sergipe parece estar na
busca pela consonancia com a determinacao do Ministério da Saude quanto aos portadores
de doencas falcémicas. N&o esta instituida a politica que prioriza as a¢bes de intervencdo
junto aos portadores de sindromes falcémicas, somente acdes pontuais. E importante
realizar programas com maior abrangéncia da populacéo para estudo da epidemiologia das

talassemias e hemoglobinas variantes no estado de Sergipe.
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APENDICE E ANEXOS

APENDICE |

TITULO DO PROJETO: Estudo da anemia falciforme e trago falcemico na comunidade

guilombola Patioba no Municipio de Japaratuba — Sergipe / Brasil

IDENTIFICACAO E CONTROLE

1) N° de Identificacdo do Domicilio:

Endereco do domicilio:
2) Total de moradores permanentes no domicilio:
Total:

10 anos ou mais;:

CARACTERISTICAS DA UNIDADE DOMICILIAR

3) Quantos comodos estao servindo permanentemente de dormitério para 0os

moradores deste domicilio?

4) Este domicilio é:

() Proprio- ja pago

() Proprio- ainda pagando

() Alugado

() Cedido por empregador

() Cedido de outra forma

() Outra condicdo- especifique

R:
5) Este domicilio tem radio? () Sim ( ) Nao
6) Este domicilio tem televisdo em cores? () Sim ( ) Néo
7) Este domicilio tem computador? ( ) Sim ( ) Néo

8) Este computador € utilizado para acessar a internet? () Sim () Néo
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IDENTIFICACAO DOS MORADORES

9) N°¢ de Identifica¢@o do Individuo:

Nome:
10) Sexo: () Feminino () Masculino
11) Data de nascimento: / /

12) N° de trabalhos:

CARACTERISTICAS GERAIS DOS MORADORES

13) Condicao na familia:

) Pessoa de referéncia
) Cbnjuge

) Filho

) Outro parente

) Agregado

) Pensionista

) Empregado doméstico

e T e T s T T T

) Parente do empregado doméstico

14) N° da familia:

Somente para a pessoa de referéncia:
Existe alguém na familia que tenha o trago falcémico comprovado? ( ) Sim ( ) N&o
Quantos parentes em primeiro e segundo graus residem na comunidade?
Nome(s):
Endereco/Telefone:
Nome(s):
Endereco/Telefone:
Nome(s):
Endereco/Telefone:
Observacbes:

15) A cor do individuo é:
() Branca

( ) Preta
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() Amarela
( ) Parda
() Indigena
16) Tem registro de nascimento? () Sim ( ) N&o () Nao sabe
Observacdes:

CARACTERISTICAS DE MIGRACAO DOS MORADORES

17) Nasceu neste municipio? () Sim () Nao

18) Nasceu neste Estado? ( ) Sim () Nao

19) Em que Estado (ou Unidade da Federacgéo) ou pais estrangeiro nasceu?
R:

CARACTERISTICAS DE EDUCACAO DOS MORADORES

20) Sabe ler e escrever? () Sim () Nao

21) Freqlenta escola ou creche? () Sim ( ) Néao

22) A escola ou a creche que frequenta é: () Publica () Particular
23) Qual é o curso que frequenta?

) Regular de ensino fundamental ou 1° grau

) Regular de ensino médio ou 2° grau

) Educacéo de jovens e adultos ou supletivo do ensino fundamental ou 1° grau
) Educacéo de jovens e adultos ou supletivo do ensino médio ou 2° grau
) Superior — de graduacéo

) Alfabetizacéo de jovens e adultos

) Creche

) Classe de alfabetizacéo- CA

) Maternal, jardim de infancia, etc

) Pré- vestibular

L T T e e N N T T W N N N

) Mestrado ou doutorado

24) Qual foi o curso mais elevado que frequentou anteriormente?
() Elementar (primario)
() Médio 1° ciclo (ginasial, etc)
() Médio 2° ciclo (cientifico, classico, etc.)
() Regular de ensino fundamental ou 1° grau
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) Regular de ensino médio ou 2° grau

) Educacéo de jovens e adultos ou supletivo do ensino fundamental ou 1° grau
) Educacao de jovens e adultos ou supletivo do ensino médio ou 2° grau

) Superior — de graduacéo

) Mestrado ou doutorado

) Alfabetizag&o de jovens e adultos

) Creche

) Classe de alfabetizagdo- CA

e T e T e i N T T

) Maternal, jardim de infancia, etc
Observacgoes:

CARACTERISTICAS DE TRABALHO E RENDIMENTO DOS MORADORES DE 10
ANOS OU MAIS DE IDADE

25) Nos ultimos seis meses, exerceu tarefas de cultivo, pesca ou criacdo de animais
destinados a prépria alimentagéo das pessoas moradoras no domicilio?
( )Sim ( ) Néo

26) Nos ultimos seis meses exerceu tarefas em construcao de prédios, cobmodo, poco,
ou outras obras de construcdo destinadas ao proprio uso das pessoas moradoras no
domicilio?

( )Sim ( ) Néo

27) Quantos trabalhos fez nos ultimos seis meses? Quais e em quanto tempo?
()Um
() Dois
() Trés ou mais
R:
28) Nesse trabalho era:
() Empregado
() Trabalhador doméstico
() Conta prépria
() Empregador
() Trabalhador ndo-remunerado membro da unidade domiciliar
() Outro trabalhador ndo-remunerado
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() Trabalhador na construgéo para préprio uso

29) A jornada normal desse trabalho s&o quantas horas?
R:

30) Esse emprego era no setor: () Privado( ) Publico
31) Nesse emprego, tinha carteira de trabalho assinada? ( ) Sim ( ) N&o
32) Qual foi o rendimento do més de margo?

R:

33) Esse trabalho, tinha estabelecimento em:
() Loja, oficina, fabrica, escritorio, escola, reparticdo publica, galpao, etc.
( ) Fazenda, sitio, granja, chacara, etc.
Ou era exercido:
() No domicilio em que morava
() Em domicilio de empregador, patrdo, s6cio ou fregués
() Em local designado pelo empregador, cliente ou fregués
() Em veiculo automotor
() Em via ou area publica
() Outro (especifique)
R:

34) Com que idade comecou a trabalhar?
Até 9 anos

10 a 14 anos

15a17 anos

18 a 19 anos

20 a 24 anos

25 a 29 anos

30 anos ou mais

e N T e T T T
N N N N N
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CARACTERISTICAS DE FECUNDIDADE DAS MULHERES MORADORAS DE 10
ANOS OU MAIS DE IDADE

35) Até os ultimos seis meses, teve algum filho nascido vivo (ou seja, que apresentou
algum sinal de vida ao nascer? () Sim () Nao

36) Durante a gravidez, teve acompanhamento médico? () Sim () N&o

37) Durante a gravidez, teve alguma complicacao?

Observacoes:
38) Ja teve algum aborto?

Observacoes:

CARACTERISTICAS DE SAUDE DOS MORADORES DE 10 ANOS OU MAIS DE
IDADE

39) Tem algum problema de saude?

Observacgoes:

40) Durante o trabalho apresentou algum mal-estar, como por exemplo, dor muscular,

fadiga, hipdxia, desmaio entres outros? Anotar as caracteristicas dos

Observacgoes:

41) Vocé tem conhecimento de alguma infeccdo que o acometeu durante a sua vida?

Observagdes:

64



APENDICE I

Termo de Consentimento (Modelo I)
TITULO DO PROJETO: Estudo da anemia falciforme e traco falcémico na comunidade

quilombola Patioba no municipio de Japaratuba — Sergipe / Brasil

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESLARECIDO PARA RESPONDER AO
QUESTIONARIO DO GESTOR

Eu, ,
através deste consentimento, concordo em responder ao questionario que trata da

Portaria 1018/2005, do Ministério da Saude.

Fui devidamente esclarecido(a) sobre os objetivos da pesquisa acima mencionada, e
que este guestiondrio visa analisar a situacao da Politica de Saude no Estado de

Sergipe, no que diz respeito a anemia falciforme.

Eu entendo que minha identidade ndo sera divulgada em momento algum, e apenas
0os meus dados e de meus familiares serédo utilizados no estudo para caracterizar a

comunidade.

Assinatura
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APENDICE Il
TITULO DO PROJETO: Estudo da anemia falciforme e trago falcémico na comunidade

guilombola Patioba no municipio de Japaratuba — Sergipe / Brasil
Termo de Consentimento (Modelo 1)
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESLARECIDO PARA RESPONDER AO

QUESTIONARIO DE IDENTIFICACAO DO SUJEITO DA PESQUISA E AO
QUESTIONARIO 1.01 PNAD/IBGE/2007

Eu, ,

através deste consentimento, concordo em responder ao questionario de

identificacdo do sujeito da pesquisa e ao questionario 1.01 PNAD/IBGE, ou a parte
deste segundo instrumento que for pertinente a pesquisa intitulada “Estudo da
anemia falciforme e tracos falcémico na comunidade quilombola Patioba no

Municipio de Japaratuba — Sergipe / Brasil”.

Fui devidamente esclarecido(a) sobre os objetivos da pesquisa acima mencionada, e
gue estes dois questionarios visam analisar 0 meu nudcleo familiar e serdo usados
para tracar o perfil da comunidade na qual resido, quanto as caracteristicas
demograficas (idade, sexo, coeficiente médio de endocruzamentos e grau de

consanguinidade) e socioecondmicas (renda familiar, nivel de escolaridade).

Eu entendo que minha identidade ndo sera divulgada em momento algum, e apenas
0os meus dados e de meus familiares serdo utilizados no estudo para caracterizar a

comunidade.

Assinatura
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APENDICE Il
Termo de Consentimento (Modelo II)
TITULO DO PROJETO: Estudo da anemia falciforme e traco falcémico na comunidade

guilombola Patioba no Municipio de Japaratuba — Sergipe / Brasil

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO PARA EXAME LABORATORIAL

Eu, , através

deste consentimento, concordo que seja feita uma analise laboratorial que visa analisar o
meu sangue, no qual serdo feitos exames para a identificacdo de anemia falciforme e trago
falcémico, que sao defeitos numa proteina denominada hemoglobina, presente nas
hemacias, cuja funcdo principal € o transporte de oxigénio dos pulmdes para os tecidos.
Esses defeitos sdo genéticos (resultantes de uma mutacdo no DNA) e hereditarios, ou seja,
séo transmitidos de um individuo portador para seu(s) filho(s), podendo se manifestar ou
ndo na(s) crianca(s), a depender do niamero de copias dessa mutagcdo (heterozigose — 1
cOpia, ou homozigoze — 2 copias). Eu entendo que amostra(s) de material(is) biol6gico(s)
sera(ao) coletada(s) de mim e/ou de meus familiares, num procedimento de baixo risco, que
consistird em coleta de sangue, conforme descrito a seguir:

Adultos e criancas: o sangue sera colhido de uma veia (puncdo venosa). O local da
puncdo serd limpo com antisséptico, e um torniquete (uma tira elastica) serd colocado ao
redor do braco para comprimi-lo e restringir o fluxo de sangue pela veia. Isso fara com que a
porcdo da veia, abaixo do torniquete se distenda (se encha com sangue). Uma agulha sera
introduzida na veia e o sangue sera coletado em um tubo vedado ou seringa. Apés a coleta
do sangue, a agulha sera removida, e o local da puncdo coberto com curativo para evitar
sangramento.

Para bebés ou criangcas pequenas: a area sera desinfetada com antisséptico e puncionada
com uma agulha fina ou lanceta. O sangue serd coletado em um tubo de vidro pequeno.
Sera colocado algodéo ou um curativo sobre o sitio de punc¢édo se persistir o sangramento.
Essas amostras serdo utilizadas com o propésito de tentar determinar se eu e/ou meus
familiares somos portadores de alteracBes cromossdmicas, erros metabdlicos ou alteracbes
génicas (mutacbes) causadores desta doenca, ou se hd um aumento do risco de sermos
afetados ou termos filhos com ests alteracdo genética. Permito, também, caso seja
necessario, a coleta de amostra de material bioldgico de meu(s) filho(s) menor(es),

nomeado(s) abaixo, a ser(em) utilizada(s) para esse exame laboratorial.
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Nome do filho:

Data de nascimento: / / Sexo:

Nome do filho:

Data de nascimento: / / Sexo:

Nome do filho:

Data de nascimento: / / Sexo:

Assinatura
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APENDICE - IV

INSTITUTO DE TECNOLOGIA E PESQUISA - ITP

Formulério de Pesquisa

Formulario N°

TITULO DO PROJETO: Estudo da anemia falciforme e traco falcémico na comunidade quilombola
Patioba no municipio de Japaratuba — Sergipe / Brasil

Ficha de Caracterizagcdo do Sujeito da Pesquisa

Nome:

Idade:

Género: ( ) masculino () feminino
Gestante: () sim ( ) Nao

Raca: ( ) branca ( ) parda ( ) preta
Datadacoleta: /| [

Material Coletado: Sangue

Técnica:

Resultados:

Responsavel Técnico
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