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Mortality of children with sickle cell disease:
a population study

Mortalidade de criancas com doenca falciforme: um estudo de base populacional

Ana Paula Pinheiro Chagas Fernandes?, José Nélio Januario2, Camila Blanco Cangussu3,
Daniela Lino de Macedo3, Marcos Borato Viana4

Resumo

Objetivo: Caracterizar os ébitos das criangas com doenga falciforme
(DF) triadas no estado de Minas Gerais e acompanhadas na Fundagdo
Hemominas.

Métodos: Coorte de criangas diagnosticadas pelo Programa de
Triagem Neonatal de Minas Gerais (margo/1998 - fevereiro/2005). Os
Obitos foram identificados pela busca ativa das criangas ausentes nas
consultas agendadas nos hemocentros. Dados clinicos e epidemioldgicos
foram coletados dos documentos de 6bito, banco de dados da triagem
neonatal, prontuarios médicos e em entrevistas com as familias.

Resultados: Foram triadas 1.833.030 criangas no periodo, sendo
1.396 com DF (1:1.300). Ocorreram 78 6bitos: 63 em criangas com
genotipo SS, 12 em criangas com genotipo SC e trés em criangas com
gendtipo S/B* talassemia. Cinquenta e seis criangas (71,8%) morreram
antes dos 2 anos de idade; 59 morreram em hospitais e 18 no domicilio ou
trénsito. Causas de dbito pelo atestado (n = 78): 38,5% infecgdo; 16,6%
sequestro esplénico agudo; 9% outras causas; 15,4% sem assisténcia
médica; e 20,5% indeterminada. Segundo as entrevistas (n = 52), o
sequestro esplénico foi responsavel por quase 1/3 dos 6bitos, contrastando
com a porcentagem de apenas 14% registrada nos atestados de 6bito.
As probabilidades de sobrevida aos 5 anos (erro padrdo da média) para
criangas SS, SC e SB* talassemia foram: 89,4 (1,4), 97,7 (0,7) € 94,7%
(3,0), respectivamente (SS versus SC, p < 0,0001).

Conclusdes: Mesmo em um programa de triagem neonatal com
rigoroso controle do tratamento, a probabilidade de ébito em criangas
com genétipo SS ainda é elevada. Os dbitos com causa indeterminada
indicam dificuldades no reconhecimento da DF e das suas complicagdes.
Esforgos educativos dirigidos a profissionais da saude e familiares devem
ser incrementados para diminuir a mortalidade pela DF.

J Pediatr (Rio J). 2010,;86(4):279-284: Anemia falciforme, mortali-
dade, fatores socioecondmicos, sistemas de saude.

Abstract

Objective: To describe the deaths of children with sickle cell
disease (SCD) in Minas Gerais, Brazil, and followed up at the Fundagdo
Hemominas.

Methods: Cohort of children diagnosed by the Neonatal Screening
Program in Minas Gerais (March/1998 - February/2005). Deaths were
identified by searching for children who did not attend scheduled
consultations at hemocenters. Clinical and epidemiological data were
abstracted from death certificates, the newborn screening database,
individual medical records, and from interviews with families.

Results: During the period, 1,833,030 newborns were screened;
1,396 had SCD (1:1,300). There were 78 deaths: 63 with SS genotype,
12 with SC genotype, and three with SB* thalassemia genotype. Fifty-six
children (71.8%) died before 2 years of age; 59 died in hospitals and 18
athome orduring transportation. Causes of death according to certificates
(n = 78): infections, 38.5%; acute splenic sequestration, 16.6%; other
causes, 9%; did not receive medical care, 15.4%; and not identified
on certificates, 20.5%. According to interviews (n = 52), acute splenic
sequestration was responsible for one third of deaths, in contrast with
14% recorded on death certificates. Survival probabilities at 5y (SEM) for
children with SS, SC, and SB* thalassemia were 89.4 (1.4), 97.7 (0.7),
and 94.7% (3.0), respectively (SS vs. SC, p < 0.0001).

Conclusions: Even with a carefully controlled newborn screening
program, the probability of SS children dying was still found to be high.
Causes not identified on death certificates may indicate difficulties
recognizing SCD and its complications. Educational campaigns directed
at health professionals and SCD patients’ families should be boosted in
order to decrease SCD mortality.

J Pediatr (RioJ). 2010,;86(4):279-284: Anemia, sickle cell, mortality,
socioeconomic factors, health services.
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Introducao

A doenga falciforme (DF) é uma desordem genética de
grande importancia clinica e epidemioldgica cuja caracteristica
principal é a heranga do gene da globina beta S (gene Bs).
Este gene determina a presenga da hemoglobina variante S
nas hemacias. Os fendmenos vaso-oclusivos e a hemdlise
cronica sdo os principais determinantes das manifestacGes
clinicas da DF. Apesar de a alteracdo principal estar restrita
aos eritrocitos do sangue, trata-se de doenca sistémica que
pode acometer qualquer 6rgao?.

No Brasil, a DF é um importante problema de salde
publica. Estima-se que o nimero de individuos com trago
falciforme seja de 7.200.000, com prevaléncia na populagédo
geral entre 2 e 8%2. Em Minas Gerais (MG) a incidéncia do
traco falciforme é de 3,3%, e a da DF é de, aproximada-
mente, 1:1.400 recém-nascidos triados, tendo como base
o0 Programa Estadual de Triagem Neonatal (PETN-MG), que
implantou a triagem para hemoglobinopatias em margo de
1998. O PETN-MG abrange todos os municipios do estado, e
sua cobertura é de 94% dos recém-nascidos vivos3.

Embora a DF determine elevadas morbidade e morta-
lidade, principalmente nos primeiros 5 anos de vida4?9, a
mortalidade das criangas com DF nos primeiros 10 anos de
vida tem diminuido9-14, Em 1970, a mediana de sobrevida,
para cidaddos estadunidenses com a forma homozigdtica
(SS), era de 20 anos!-5. Apds a implantacdo dos programas
de diagndstico neonatal, educacdo e atengdo integral ao
paciente, a crianga SS passou a apresentar 85% de chance
de sobrevida aos 20 anos*.

Apesar de a maioria dos gendtipos da DF determinar di-
minuicdo da expectativa de vida, a anemia falciforme, estado
de homozigose para hemoglobina S, representa o gendtipo
mais comum e a apresentagdo clinica mais grave da doenga.
Varios estudos mostram maior incidéncia de 6bitos e menor
sobrevida entre pacientes com anemia falciforme#.9:16.17_ Den-
tre as principais causas de dbito na primeira década de vida
estdo as infeccdes e o sequestro esplénico agudo*16-23,

Este estudo teve como objetivo conhecer mais detalha-
damente as causas e circunstancias dos 6bitos ocorridos
em criangas com DF triadas pelo PETN-MG. A utilizagao de
uma coorte de base populacional é inédita no Brasil. A com-
preensdo dos diversos determinantes do evento 6bito pode
favorecer o planejamento de politicas publicas e outras acoes
que possam contribuir para reduzir a morbimortalidade e
melhorar a qualidade de vida das pessoas com DF.

Métodos

A populagdo estudada constituiu-se de criangas diagnosti-
cadas com DF pelo PETN-MG, acompanhadas nos hemocentros
da Fundacdo Hemominas, que evoluiram para 6bito no periodo
de 1° de margo de 1998 a 28 de fevereiro de 2005.

O PETN-MG realiza a triagem para DF e outras hemoglo-
binopatias desde margo de 1998. Todos os 853 municipios do
estado estdo cadastrados no programa, sendo a cobertura
deste de 94% dos nascidos vivos. As amostras de sangue
dos recém-nascidos séo coletadas no quinto dia de vida em
papel-filtro e encaminhadas ao laboratdrio de triagem neo-
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natal do Nlcleo de Agdes e Pesquisa em Apoio Diagndstico
(NUPAD) da Faculdade de Medicina da Universidade Federal
de Minas Gerais (UFMG), Belo Horizonte (MG), que responde
pela coordenacdo técnica e operacional do programa.

A informacdo do ébito resulta da investigacao do motivo
do ndo comparecimento a consulta agendada no hemocentro.
As acles de busca ativa do NUPAD abrangem a totalidade dos
pacientes triados com DF em acompanhamento na Fundagao
Hemominas, ndo sendo necessario, portanto, processo de
amostragem. E seguro afirmar que todos os dbitos ocorridos
no periodo do estudo foram contabilizados.

Os dados foram extraidos do banco de dados do PETN-
MG, de documentos de ébito, do banco de dados do Siste-
ma Unico de Saude (DATASUS) e do Instituto Brasileiro de
Geografia e Estatistica (IBGE), de prontuarios médicos dos
ambulatérios da Fundagdo Hemominas e em entrevista com
familiares e/ou cuidadores da crianga. Dos 78 documentos
de dbito foram extraidos os dados referentes as causas, data
e local do dbito.

O banco de dados do NUPAD foi a fonte das informacgoes
sobre a localizagdo das familias e avaliagdo da adesdo ao
protocolo de acompanhamento, pois todas as consultas feitas
nos hemocentros geram uma copia do atendimento que é
remetida ao Setor de Controle e Tratamento do NUPAD. O
estudo, por ser retrospectivo, ndo incluiu coleta especifica
de dados para avaliar adesdo a medidas profilaticas contra
infeccdo (vacinas especiais e antibidticos).

A entrevista foi realizada com o responsavel pela crianga a
partir de roteiro semiestruturado durante o ano de 2006 e apds
transcorridos de 1 a 8 anos desde a ocorréncia do dbito. Foi
necessario que a pesquisadora APPCF visitasse pessoalmente
41 municipios, percorrendo cerca de 10 mil quildmetros.
Apesar de muito esforgo, 24 familias ndo foram localizadas,
principalmente aquelas nas quais o ébito da crianca havia
ocorrido mais de 5 anos antes; duas familias se recusaram
a participar da entrevista. Ela teve duragdo mediana de 25
minutos e abordou quatro aspectos: 1) as circunstancias
relacionadas ao evento ébito; 2) o acompanhamento para DF
e a ocorréncia de outros eventos agudos; 3) condicdo socio-
econdmica e cultural; e 4) impressoes sobre as experiéncias
vividas com a crianga com DF. A realizagdo da entrevista foi
condicionada a leitura e assinatura de um termo de consen-
timento que abrangeu os objetivos, os procedimentos e os
possiveis beneficios e custos oriundos do estudo.

Os dados dos prontuarios da Fundagdo Hemominas foram
digitados em um banco de dados que utiliza o programa Access
da Microsoft, construido especificamente para a pesquisa.

Para a analise estatistica, as comparagoes das frequéncias
entre varidveis nominais foram feitas utilizando-se o teste de
qui-quadrado, sem correcdo de continuidade, ou teste exato
de Fisher, quando necessario. As curvas de sobrevida foram
baseadas no método de Kaplan-Meier, e as comparagbes
entre curvas foram feitas pelo teste de logrank. Todos os 78
Obitos ocorridos, independentemente de relacionados ou ndo
a DF, foram considerados eventos adversos. As criangas vivas
em 15/02/2005 (n = 1.318) foram “censuradas” nessa data.
Consideraram-se significativos os testes com probabilidade
de erro alfa < 0,05.
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A pesquisa foi aprovada pelos Comités de Eticaem Pesquisa
da UFMG e da Fundagao Hemominas e foi selecionada para
financiamento pelo Conselho Nacional de Desenvolvimento
Cientifico e Tecnoldgico pelo edital MCT/CNPq/MS-SCTIE-
DECIT n© 026/20.

Resultados

No periodo estudado, 1.833.030 recém-nascidos foram
triados pelo PETN-MG, e 1.396 criangas tiveram perfil he-
moglobinico compativel com DF: 764 com gendtipo SS ou
SBO-talassemia, 555 com hemoglobinopatia SC, 10 com
hemoglobinopatia SD e 67 com SB* talassemia (incidéncia
de 1:1.313 para todas as formas, 1:2.400 para SS/SB0-ta-
lassemia e 1:3.300 para SC).

Em 7 anos, ocorreram 78 Obitos. Desses, 41 ocorreram
em criangas do género masculino (52%) e 37 em pacientes
do feminino (48%). A maioria das criangas que faleceram
residia em area urbana (78%) e em municipios de pequeno
porte, com populacdo de até 50.000 habitantes (56,4%).

A mediana da idade a coleta do sangue para a triagem
foi de 9 dias, sendo que 75% das criangas foram triadas até
os 18 dias de vida. A mediana de idade a primeira consulta
no hemocentro foi de 2,1 meses. Trés criancas faleceram
antes da realizacdo da primeira consulta no hemocentro, com
19, 55 e 57 dias de vida. Em dois casos a causa do dbito foi
septicemia e em um caso foi indeterminada.

A Figura 1 mostra a distribuicdo dos dbitos segundo a faixa
etaria. A maioria dos 6bitos (71,8%) ocorreu em criangas
de até 2 anos de idade. A mediana de idade ao dbito foi de
13,7 meses.

De acordo com o perfil hemoglobinico detectado na triagem
neonatal, 63 dbitos ocorreram em criangas SS/SRB° (80,8%),
12 em SC (15,4%) e trés em SB* talassemia (3,8%).

Obitos (%)
8 8
Q I

12,8

10,0 6,4

3,8
i 2,6 2,6
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Oat 1a2 2a3 3a4 4ab 5a6 6a7
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Faixa etaria

Figura 1 - Distribuicdo por faixa etaria dos dbitos das 78 criancas
com doenca falciforme que faleceram no periodo de
margo de 1998 a fevereiro de 2005 (Programa Estadual
de Triagem Neonatal de Minas Gerais, PETN-MG)
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Segundo a informagdo do documento de notificagcdo do
6bito, houve prevaléncia de 6bitos hospitalares (59); entre-
tanto, ocorreram 15 ébitos domiciliares, trés em transito e
um na unidade béasica de saude.

A infeccdo (incluindo pneumonia e septicemia) foi a
principal causa mortis registrada no documento de Obito,
seguida pelo sequestro esplénico agudo. Foi considerada
como desconhecida a causa de 6bito em cujo registro cons-
tava “sem assisténcia médica” (Figura 2).
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Figura 2 - Causas de dbito das 78 criangas com doenga falciforme
que faleceram no periodo de marco de 1998 a feve-
reiro de 2005 segundo as informagdes do documento
de ébito (Programa Estadual de Triagem Neonatal de
Minas Gerais, PETN-MG)

Em relagdo as criangas das familias entrevistadas (n = 52)
ocorreram algumas discordancias entre as causas de ébito
documentadas e as relatadas ou sugeridas pela entrevista.
O sequestro esplénico, por exemplo, foi a causa de sete dos
52 o6bitos (13,5%) quando se considerou a informagado do
documento de dbito, mas, quando foram considerados os
dados da entrevista, o sequestro esplénico passou a responder
por 16 dos 52 dbitos (30,8%).

A Figura 3 mostra as curvas de sobrevida das criangas
com hemoglobinopatia SS/SB0-talassemia, SC, SD e SB*
talassemia. A curva de sobrevida das criangas SS/SBO-
talassemia € significativamente inferior aquela das crian-
gas SC (p < 0,0001). A curva de sobrevida das criangas
SS/SB0-talassemia nado difere significativamente daquelas
correspondentes as criangas SB+* talassemia e SD (p = 0,21
e p = 0,36, respectivamente). Constatou-se, ainda, que no
decorrer dos primeiros 5 anos de vida, as criangas SS/SB0-
talassemia apresentaram maior queda na probabilidade de
sobrevida em comparagdo com as criangas SC e SB* talas-
semia (Tabela 1).
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Figura 3 - Curvas de probabilidade estimada de sobrevida de
1.396 criangas diagnosticadas entre margo de 1998
e fevereiro de 2005 conforme o tipo de hemoglobi-
nopatia (Programa Estadual de Triagem Neonatal de
Minas Gerais, PETN-MG). As curvas de sobrevida das
criangas SS/SB0-talassemia e SC sdo significativamente
diferentes (método de Kaplan-Meier, teste de logrank,
p < 0,0001)

Considerando o total de consultas agendadas nos hemo-
centros para as 78 criangas que faleceram (580 consultas),
houve 77,3% de comparecimento e 22,7% de nao compa-
recimento.

De acordo com os dados apurados nas entrevistas
(n = 52),57,7% das criangas foram atendidas nas primeiras
6 horas apods o inicio dos sintomas relacionados ao evento
que determinou o dbito, 71,2%, em até 24 horas e 17,3%
faleceram sem receber assisténcia médica. O 6bito, nesse
grupo, ocorreu nas primeiras 12 horas do inicio dos sintomas
em 55,8% dos casos e em 67,3%, nas primeiras 24 horas.
Febre, dor, vOmito e prostracdo foram, pelo relato das fami-
lias, os sintomas iniciais mais frequentemente relacionados
ao evento 6bito. Os hospitais foram o primeiro servigo de
salide procurado por 19 familias (36,5%), seguidos pelas
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unidades basicas de saude, procuradas por 12 (23%), e as
unidades de pronto atendimento, por seis (11,5%). O uso
regular da profilaxia com antibiético foi relatado por 43 familias
(82,7%), e o uso regular do acido félico, por 47 (90,4%). O
uso regular dos imunobioldgicos especiais foi relatado por 21
familias (40,4%). Quanto a evolugdo clinica anterior ao ébito,
65% das criangas ja haviam sido internadas pelo menos uma
vez, sendo que 19% foram internadas mais de trés vezes. A
crise algica ja tinha acontecido em 67,3% das criangas antes
do 6bito e o sequestro esplénico agudo ja havia ocorrido em
14 criancgas (27%), sendo que em duas essa intercorréncia
havia acontecido mais de uma vez.

Quanto a situagdo socioecondmica das familias en-
trevistadas (n = 52), 58% das familias tinham renda per
capita mensal de até R$ 100,00 e, em 20% dos casos, de
até R$ 50,00. O valor minimo da renda per capita foi 0 e
o maximo foi de R$ 380,00. O valor do salario-minimo na
ocasido da pesquisa era de R$ 350,00. A média do niumero
de pessoas por familia foi de 5,6. Quanto a escolaridade dos
pais, 76,8% das maes e 86,8% dos pais tinham o ensino
fundamental incompleto, sendo que 13,5% das maes e 19%
dos pais ndao eram alfabetizados.

Discussao

A casuistica estudada no presente estudo reflete a reali-
dade global de salde das criangas mineiras com DF, porque
a cobertura do PETN-MG atinge, em média, 94% de todos
os recém-nascidos e 100% dos municipios do estado. Todos
os Obitos de criangas triadas com DF e em acompanhamento
nos hemocentros foram informados, sendo que os casos
representam a totalidade dos 6bitos ocorridos nesse grupo
de criangas no periodo, o que configura um estudo com base
populacional.

Neste estudo, assim como em outros, ndo houve diferenca
significativa na incidéncia dos 6bitos entre os géneros na faixa
etaria estudada423. A maior incidéncia de obitos (80,8%)
entre os pacientes com Hb SS, que representa o genétipo
mais comum e a apresentagdo clinica mais grave da doenga,
também foi constatada em outros trabalhos#9:16,17,

Tabela 1 - Probabilidades estimadas de sobrevida (% % EP) de 1.396 criangas diagnosticadas entre marco de 1998 e fevereiro de 2005
conforme o tipo de hemoglobinopatia e o tempo de sobrevida (1, 3 e 5 anos)

Probabilidade estimada de sobrevida

Tipo de hemoglobinopatia (n diagnosticadas) 1 ano 3 anos 5 anos
SS ou SBO-talassemia (n = 764) 96,6 (0,7%*) 91,6 (1,1%*) 89,4 (1,4%*)
SC (n = 555) 98,7 (0,5%) 98,0 (0,6*) 97,7 (0,7*)
SB+ talassemia (n = 67) 96,8 (2,2%*) 94,7 (3,0%*) 94,7 (3,0%)
SD (n = 10) 100,0 100,0 100,0
Todos (n = 1.396) 97,5 (0,4*) 94,3 (0,7*) 93,1 (0,8%*)

* Erro padrdo da média
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A distribuicdo por faixa etaria em que ocorreu o ébito
evidenciou uma concentracao nos primeiros 2 anos de vida,
semelhante ao relatado por outros autores#16.19.21, Segundo
publicagcdo do Centers for Disease Control and Prevention
(CDC), com dados do acompanhamento das criangas com
DF provenientes dos programas de triagem neonatal de
trés estados estadunidenses, a mediana da idade ao 6bito
foi de 22 meses?*. A elevada mortalidade nos primeiros 5
anos de vida poderia ser explicada pela maior incidéncia de
eventos agudos graves na infancia. Trés criangas faleceram
com menos de 2 meses de idade, antes da realizagdo da
primeira consulta, por causas que, provavelmente, ndo se
relacionaram ao diagndstico de base.

Embora prevalecessem os o6bitos hospitalares, € impor-
tante ressaltar que quase 1/4 deles ocorreu no domicilio ou
em transito para uma unidade de saude. Alguns fatores,
como residéncia em area rural, dificuldade de transporte até
a unidade de salde e dificuldade da familia na identificagdo
de situages de risco para a crianga, parecem ter contribuido
para esse quadro. Um estudo realizado na Inglaterra relatou
sete Obitos domiciliares em um grupo de 11 pacientes com
DF e idade abaixo de 20 anos. Os autores enfatizaram que
a agilidade no reconhecimento do evento agudo e a busca
por atendimento médico devem contrapor-se a rapidez da
evolucdo dos sinais e sintomas graves da doenga?>.

Ainfecgdo foi a principal causa de 6bito no presente estudo,
seguida pelo sequestro esplénico agudo. Dados semelhantes
foram publicados por outros autores#17-21.26,27  Entretanto,
é elevado o nimero de 6bitos com causa indeterminada e
desconhecida. O 6bito por causa indeterminada pode sugerir
certa dificuldade da equipe de saide em reconhecer a DF
e suas complicacdes agudas, ja que a maior parte desses
registros foi proveniente de ébitos hospitalares. A causa de
Obito desconhecida se relacionou, em sua maioria, aos dbitos
sem assisténcia médica. A comparacdo entre os dados dos
documentos de 6bito e os das 52 entrevistas evidenciou
discordancias, principalmente em relagéo a identificacdo do
sequestro esplénico agudo como causa do ébito. E interes-
sante destacar a aparente dificuldade no reconhecimento do
sequestro esplénico pelas equipes de salide, pois se trata de
um dos principais eventos agudos graves da DF na infancia,
cuja historia e apresentagdo clinica sdo muito evidentes26,

A andlise da curva de sobrevida mostrou que, nos
primeiros 5 anos de vida, as criancas SS/SB0-talassemia
apresentaram maior queda na probabilidade de sobrevida
em comparagdo com as criangas SC. A falta de significancia
estatistica na comparagdo com os grupos SB* talassemia e
SD provavelmente é devida ao nimero reduzido de individuos
nessas duas categorias.

A taxa geral de mortalidade para menores de 5 anos em
Minas Gerais foi de 30,4 por mil no ano de 200028, o que,
descontada a taxa de mortalidade neonatal precoce, resulta
numa estimativa de 18 por 1.000 para efeito de comparacao
com a probabilidade estimada de sobrevida aos 5 anos no
presente estudo. Para as criangas SS, essa estimativa foi de
106 por 1.000 (10,6%), ou seja, cerca de seis vezes supe-
rior a do estado. A curva de sobrevida das 310 criangas SS
que faziam parte do estudo de coorte na Jamaica mostrou
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mortalidade de 6% no primeiro ano de vida®. A estimativa de
Obito aos 6 anos de idade para criancas SS/SB0-talassemia
na coorte de Dallas foi de 5%?2°. Ressalve-se, entretanto, que
a area abrangida se restringiu ao nordeste do Texas e que a
inclusdo no estudo s6 ocorreu apds o comparecimento para
uma primeira consulta no Comprehensive Sicke Cell Center
(mediana de 4,2 meses) e ndo apds o diagndstico labora-
torial do recém-nascido (sensibilidade proxima a 100%), o
que, evidentemente, subestima o calculo da probabilidade
de ébito na populagdo real.

O atendimento médico, na maioria dos casos, ocorreu
nas primeiras 6 horas do inicio dos sintomas. Ndo houve,
portanto, grande atraso na busca pelo atendimento. As uni-
dades basicas de saude foram responsaveis por 23% desses
atendimentos, o que pode ser explicado pelo grande nimero
de criancgas residindo em municipios de pequeno porte. A alta
adesdo a profilaxia com antibidticos deve ser considerada com
ceticismo, pois estudo especifico realizado no Hemocentro
de MG evidenciou que os niveis de adesdo sdo bem mais
baixos que esse valor3?, Pode-se concluir que as principais
dificuldades encontradas que poderiam ter contribuido para
0 Obito estariam relacionadas ao atendimento em si, ou seja,
a capacitacdo da equipe de salde para o atendimento aos
eventos agudos da DF e aos recursos disponiveis na unidade
de salde procurada para as agles necessarias. Outro fator
que deve ser considerado é a rapidez da evolugdo de deter-
minados quadros clinicos. A reduzida escolaridade dos pais e
a baixa renda familiar constituiram entraves adicionais.

A principal limitagdo do estudo foi seu carater retrospec-
tivo, pois o protocolo de acompanhamento clinico utilizado
possuia finalidades de assisténcia e ndo de pesquisa. A au-
séncia de entrevistas em 1/3 dos casos decorreu também
do fato de se tratar de uma coorte retrospectiva, pois a
localizagdo das familias é dificultada com o passar dos anos.
Como afinalidade principal das entrevistas era conhecer como
ocorreram 0s Obitos, acrescentando ao estudo um carater
qualitativo mais refinado e humano do que a simples inspe-
cdo dos atestados e registros médicos, consideramos que a
auséncia de 26 entrevistas - em 78 - ndo comprometeu os
objetivos almejados.

Diante dos resultados deste estudo, percebe-se que na
DF o fator social se associa fortemente ao determinante bio-
légico, contribuindo de maneira decisiva para o aumento da
morbidade e mortalidade da doenga. Assim, a problematica
da DF ndo se limita apenas a questdes técnicas, mas é, tam-
bém, uma questdo politica e social. O programa de atengédo
integral a pessoa com DF, do Ministério da Saude, representa
uma meta a ser conquistada pelos pacientes, familiares e
profissionais envolvidos com o objetivo de melhorar a atual
condigdo de vida e salide dessas pessoas.

Conclui-se que, mesmo em um programa de triagem
neonatal com rigoroso controle do tratamento, a probabi-
lidade de 6bito aos 5 anos em criangas SS nos 7 primeiros
anos do PETN-MG foi bem maior que a mortalidade geral.
Os 6bitos com causa indeterminada indicam dificuldades no
reconhecimento da DF e suas complicagdes. Esforgos edu-
cativos dirigidos a profissionais de salide e familiares devem
ser incrementados para diminuir a mortalidade e morbidade
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causadas pela DF. A capacitacdo das Unidades Basicas de
Saude deve ser priorizada, pois intervengdes simples, como
a triagem neonatal, o uso da penicilina profilatica, as imu-
nizagles e as praticas educativas, tém grande impacto na
salide publica. Muitos 6bitos seriam evitados pela educagao
e melhora das condigdes sociais, econémicas e culturais das
familias que possuem criangas com DF.
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