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nos artigos publicados no nosso periddico incluem desde
cuidados primarios, como aleitamento materno, até pes-
quisa translacional, assim como estudos observacionais e
clinicos randomizados*7. Nosso Unico comprometimento
tem sido sempre com a qualidade cientifica do material
aceito para publicagdo. Estamos cumprindo o compromisso
assumido quando fui empossado como editor do Jornal de
Pediatria, em margo de 2002, quando foi dito que o Jornal
de Pediatria deveria fazer a ponte entre a pesquisa basica e
a pratica clinica na area pediatrica, trazendo sempre novos
conhecimentos e procurando informar o leitor sobre o que
ha de mais atual®.

Esse excelente resultado se deve ao trabalho e empenho
de inimeras pessoas: dos editores associados e executi-
vos, que tiveram participagdo ativa ao longo dos anos; do
Conselho Editorial, que sempre respondeu prontamente as
nossas demandas; dos presidentes da Sociedade Brasileira
de Pediatria Lincoln Marcelo Silveira Freire, Dioclécio Campos
Jr. e Eduardo da Silva Vaz, que sempre nos apoiaram em
todas as decisbes; da diretoria da Sociedade Brasileira de
Pediatria, que deu o suporte necessario ao desenvolvimento
da revista; dos revisores independentes dos artigos, que
sempre responderam a solicitacdo de colaboracdo; e, em
especial, dos pesquisadores, que submeteram excelentes
artigos para publicagdo.

Dessa forma, espera-se que o crescimento cientifico e o
reconhecimento internacional do Jornal de Pediatria estejam
apenas se iniciando.
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Toward high quality medical care for sickle cell disease:
are we there yet?

Assisténcia médica de qualidade para a anemia falciforme: ja chegamos la?

Jane Hankins*

A anemia falciforme, um dos distirbios de um Gnico gene
mais comuns no mundo, afeta aproximadamente 280.000
nascidos vivos por ano em todo o mundo. Essa doenga e a
talassemia juntas sdo responsaveis por 3,4% de todas as
mortes de criangas menores de 5 anos!. Bebés falcémicos
tém risco particularmente aumentado de morte prematura por
causa da perda precoce da funcao filtradora do bago?:3. Isso
coloca esses bebés vulneraveis em alto risco de adquirirem
infecgOes invasivas causadas por organismos encapsulados,

especialmente o pneumococo. Além disso, o sequestro es-
plénico é uma importante complicagdo relacionada a anemia
falciforme, que, se ndo reconhecida e tratada precocemente,
pode levar a colapso circulatério e dbito*.

Apesar do risco aumentado de complicagdes fatais no
inicio da vida, as taxas de mortalidade de pacientes com
anemia falciforme diminuiram significativamente nas Gltimas
4 décadas. A redugdo mais significativa ocorreu nos primei-
ros 5 anos de vida, com uma mudancga continua em diregdo
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a mortalidade mais tardia®. Essa tendéncia importante de
sobrevida aumentada entre criangas pode ser atribuida a
medidas simples, como diagnostico precoce, seguido de
tratamento profilatico e orientacdo antecipatéria. O primeiro
e mais fundamental desses passos é a implementacdo de
programas de triagem neonatal. A identificacdo de uma
populacdo jovem em risco permitiu o uso direcionado de
penicilina profilatica e imunizagdo especial com vacinagéo
contra Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae
e Meningococcus meningitidis. Essas estratégias basicas de
salide publica tiveram um impacto po-

sitivo no desfecho global dos pacientes
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No futuro, mais melhorias sdo esperadas no programa
brasileiro de anemia falciforme. No estudo de Fernandes,
os autores descobriram que a taxa de imunizacao especial
(vacinas contra 0 pneumococo e 0 meningococo) era muito
baixa entre os casos fatais (somente 40% das criangas que
morreram haviam sido imunizadas), e, em 31% dos pacien-
tes, a causa do 6bito foi sequestro esplénico agudo. Isso
ressalta a necessidade de um maior esforgo para se alcangar
a imunizagdo total contra organismos encapsulados. Além
disso, mais investimento na educagdo dos familiares sobre

as complicagdes da anemia falciforme
poderia ter prevenido os casos fatais de

pediatricos com anemia falciforme ndo
somente nos EUA, mas também no resto
do mundo®7.

Estatisticas recentes de uma coorte

Veja artigo relacionado
na pdagina 279

sequestro esplénico. Uma maior énfase
na educacdo dos profissionais de saude
que trabalham nas unidades basicas
de saude sobre a anemia falciforme
provavelmente melhoraria o desfecho

de Dallas, Texas, EUA, mostram que V'S
as chances de criangas com anemia

falciforme morrerem antes dos 5 anos

de idade sdo menores do que 1%83. Isso representa uma
grande mudanga se comparado aos anos 60 e 70, quando
nao se esperava que muitas criangas com anemia falciforme
chegassem a idade adulta e o seu risco de sepse era de 20
a 30 vezes maior do que aquele da populacdo em geral®:10,
Neste nimero do Jornal de Pediatria, Fernandes e seus co-
legas demonstram elegantemente que a implementagao de
um programa de triagem neonatal organizado, centralizado
e bem elaborado, seguido do emprego diligente de padrées
clinicos basicos, é capaz de impactar e modificar o curso
natural da anemia falciforme em criangas jovens. As taxas de
sobrevida de criangas de Minas Gerais com anemia falciforme
menores de 5 anos sdo comparaveis aquelas da América do
Norte, da Europa e do Caribe apesar da existéncia relativa-
mente recente do programa brasileiro de triagem neonatal
de hemoglobinopatias (Tabela 1)1,

de muitas outras criangas com ane-

mia falciforme. Considerando-se que
58% das familias que perderam uma crianca com anemia
falciforme em Minas Gerais tinham uma renda mensal de
até R$ 100,00, a taxa de mortalidade relativamente baixa
observada no estudo de Fernandes mostra que diagndstico
adequado e assisténcia médica podem prevenir a mortalidade
mesmo em um contexto de extrema pobreza.

Outro potencial modificador da doenga que pode ter um
impacto na sua histéria natural e reduzir a mortalidade pre-
coce é a terapia com hidroxiureia. A hidroxiureia parece ter
prevenido mortes entre adultos com anemia falciforme nos
EUA e na Grécia!2:13, Devido a facilidade de administracdo e
ao baixo custo, a terapia com hidroxiureia pode ser adotada
e usada em paises em desenvolvimento. A factibilidade do
seu uso, incluindo o custo do monitoramento continuo da
toxicidade e da eficacia, pode ser um problema para regides
COM pouCos recursos, mas, com um planejamento adequado

Tabela 1 - Comparagdo de taxas de sobrevida de criangas com anemia falciforme menores de 5 anos de diferentes regides do mundo onde

a triagem neonatal para hemoglobinopatias esta disponivel

Sobrevida Principal Ndmero de Duragao da
menor Genoétipo Periodo causa pacientes observacgdao

Regiao de 5 anos (%) da doenga de analise do 6bito avaliados (pessoa-anos)
Minas Gerais!! 89.4 HbSS e HbSRO-thal 1998-2005 Sepse 764 2,493
Kingston, Jamaical® 91 HbSS 1979-1994 STA 105 N&o disponivel
Los Angeles, EUAY? ~ 93 HbSS 1975-2003 Sepse 172 Né&o disponivel
Estudo Cooperativo da
Anemia Falciforme*18 95 HbSS 1978-1988 Sepse 427 1,781
Dallas, EUA8 99.2 HbSS e HbSRC-thal 2000-2007 STA 1807 663.6
Londres, Inglaterral® 100 HbSS 1982-2005 N/A 180 1,542

N/A = n&o se aplica; STA = sindrome toracica aguda.
Dezenove centros clinicos de tratamento da anemia falciforme nos EUA.

t Esses 180 pacientes representam um subconjunto da Coorte Neonatal de Dallas que inclui um total de 940 pacientes com um total de 8.857 pacientes-anos de

seguimento.
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e aimplementacdo de infraestrutura basica, pode ser feito. A
terapia com hidroxiureia tem o potencial de reduzir as taxas
de mortalidade de criangas pequenas com anemia falcifor-
me por causa do possivel papel que exerce na protegdo de
6rgaos e do seu comprovado efeito na reducdo de episddios
vaso-oclusivos agudos4:15,

Para finalizar, é importante notar que a criacdo de um
programa que seja responsavel por diagnosticar e tratar a
anemia falciforme de maneira bem-sucedida no contexto
de uma economia emergente exige esforgos substanciais
de seus organizadores e apoio governamental prolongado.
Apesar dos obstaculos naturais para se estabelecer essa
infraestrutura médica, assim como o significativo baixo
nivel socioeconédmico da maioria dos pacientes, os &bitos
podem ser prevenidos e os desfechos melhorados através
dessa iniciativa. A experiéncia do Brasil pode servir como
exemplo para muitos outros paises em situagdo socioe-
conOmica parecida. Como profissionais responsaveis pelo
tratamento da anemia falciforme, ja vencemos um longo
caminho, e, embora ainda ndo tenhamos alcancado a
meta de exceléncia em cuidados médicos para todos os
pacientes com anemia falciforme, a estrada para diante
pode ser seguida com sucesso.
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