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RESUMO: O transplante de medula 6ssea se tornou um dos promissores tratamentos de alternativa
eficaz & pacientes com anemia falciforme. Este método apresenta suas vantagens e desvantagens
mediante ao paciente, porém é o Unico meio que pode possibilitar a cura. Se tornou acessivel a pouco
tempo no SUS, mas ainda enfrenta-se um grave problema que é achar um doador compativel para
realizagdo do transplante. Entretanto os nimeros de pacientes jé transplantados apresentam uma taxa de
77% de cura e apenas 23% de 6bito, segundo Helman, (2017).
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Introdugao

A anemia falciforme é considerada uma doenga genética que apresenta uma grande
importancia epidemiologica em todo o Brasil e no mundo. Ela é caracterizada por uma mutagéo
no gene da globina beta da molécula de hemoglobina, onde o aminoacido &cido glutdmico é
substituido por valina na posigéo 6 da cadeia beta, resultando a hemoglobina mutante S (Hb
S).Diante da mutagéo, a hemoglobina S sofre alteragdes fisico-quimicas o que leva a ocorrer o
processo de polimerizagdo, deformando os globulos vermelhos e produzindo células em forme
de foice, classicas da anemia falciforme (DINIZ,2009).

Na doenga falciforme o quadro clinico apresenta-se bastante variavel, tendo como
manifestacdes clinicas mais comuns a anemia, crises dolorosas agudas, disfuncdo pulmonar e
renal crbnica, sindrome toracica aguda, retardo de crescimento, levando o paciente a ter uma
expectativa de vida reduzida (SIMOES et al.,2010).

‘O paciente precisa de acompanhamento médico durante toda a vida e pode ser
submetido a transfuses de sangue com freqiiéncia. Os tratamentos até entdo disponiveis no

Brasil visavam somente a amenizar os sintomas” (LENHARO, 2015).
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A Portaria N° 1.391, de 16 de agosto de 2005, institui no ambito do Sistema Unico de
Saude - SUS as diretrizes para a Politica Nacional de Atencéo Integral as Pessoas com doenca
falciforme e outras hemoglobinopatias, cujo objetivo € mudar a histéria natural desta doenga no
Brasil, reduzindo a morbimortalidade e trazendo melhoria de qualidade de vida dos pacientes
(BRASIL, 2005).

No tratamento da anemia falciforme a hidroxiuréia foi introduzida, havendo uma grande
mudanga significativa na evolugao especialmente das crises vaso-oclusivas. Porém o tratamento
com a hidroxiureia ainda é questionavel, uma vez que em recente avaliagdo de sua eficacia no
tratamento com anemia falciforme, aponta para algumas situagdes que requerem atengéo
especial (SIMOES et al.,2010).

Em julho de 2015, apds o Relatério de recomendagdes da Comissdo Nacional de
Incorporagé@o de Tecnologias no SUS (CONITEC), o Ministério da Saude, por meio da Portaria
n® 30, incorporou no ambito do SUS o transplante de células-tronco hematopoéticas alogénico
como uma nova opgao para o tratamento da doenga falciforme (BRASIL, 2015).

O transplante de medula éssea foi incluido no rol de procedimentos coberto pelo Sistema
Unico de Saude (SUS), como o Gnico método de tratamento capaz de curar a anemia falciforme
(TOLEDO, 2015).

Cerca de 600 pacientes falciformes ja foram transplantados na Europa e outros 600 nos
Estados Unidos. Segundo pesquisas, em ambos 0s casos o indice de cura é de 90%,quando o
irm&o € doador compativel. A chance de mortalidade esta em torno de 5%. Ja os transplantes
realizados com doadores ndo aparentados ainda s&o considerados apenas experimentais
(TOLEDO, 2015).

Segundo o Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN), do Ministério da Saude,
nascem no Brasil 3.500 criangas por ano com DF (Doenga Falciforme) e 200.000 com trago
falciforme, e estima-se que 7.200.000 pessoas sejam portadoras do trago falcémico (HbAS) e
entre 25.000 a 30.000 com DF. O diagnéstico neonatal da DF foi implantado no Brasil através da
Portaria n° 822, do Ministério da Saude, de 06/06/2001, sendo que, em Minas Gerais, 0 Nucleo
de Pesquisa em Apoio Diagndstico (Nupad) ja realizava exames para deteccdo de
hemoglobinopatias desde 23/02/98. Em Uberaba, nos dez primeiros anos de implantagédo do
programa (1998 a 2007), de acordo com a Secretaria Municipal de Saude de Uberaba e o
Nupad, foram analisados 33.002 neonatos, dos quais 998 (3,02%) sdo portadores de trago
falciforme, 245 (0,74%) do trago da hemoglobinopatia C e 18 (0,05%) de DF (BRASIL, 2001).

O Centro de Terapia Celular (CTC), um dos Centros de Pesquisa, Inovacdo e Difusao
(CEPIDs) da Fapesp, no Brasil, sediado na USP, é o pioneiro na realizagdo do



procedimento,onde ofereceu o tratamento experimental para 27 pacientes e tendo uma alta taxa
de cura (CAIRES, 2015).
Mediante as indicagbes de transplante de medula 6ssea em pacientes com doenca
falciforme, podemos dizer que:
No Unico estudo que transplantou pacientes de forma
"profilatica", jovens sem complicagdes tiveram uma sobrevida global de
100% com uma sobrevida livre de doenga de 96%. Estes dados
sugerem que se pudéssemos predizer um curso mais grave antes das
complicagbes ocorrerem poderiamos curar pacientes e evitar as
complicagbes cronicas e debilitantes. No momento, porém, fora de
estudos clinicos, os critérios mais aceitos para se indicar um
(Transplante de Células-Tronco Hematopoéticas) TCTH em pacientes
com doengas falciformes sdo os recentemente publicados pela Escola
Européia de Hematologia (ESH): « Crises vaso-oclusivas recorrentes
elou priapismo (pelo menos dois episodios no ano precedente ou no
ano anterior ao inicio de um programa de transfusdo cronica) apesar
de teste com hidroxiuréia ¢ Presenga de vasculopatia cerebral
demonstrada por ressonancia nuclear ¢ Fluxos arteriais cerebrais
anormalmente altos aos US doppler « AVE sem anormalidades
cognitivas graves ¢ Osteonecrose em multiplas articulagbes °
Aloimunizacdo com dois ou mais anticorpos °* Presenga de
cardiomiopatia da doenca falciforme detectada por ecocardiograma *
STA recorrente (pelo menos dois episodios no ano precedente).Este
grupo tem indicado o TCTH para pacientes que ja fizeram uso de
hidroxiuréia por pelo menos quatro meses e que mesmo com 0 uso da
droga cursem com um ou mais dos fatores relacionados (SIMOES et
al, 2007, p.329).

O TCTH em pacientes falciformes tem como objetivo restabelecer uma hematopoese
normal. Eliminando as obstrugdes vasculares causadas pelas hemacias falcizadas e a lesdo
cronica recorrente do endotélio vascular (SIMOES et al, 2007).

A partir da propria medula dssea pode se obtiver as células progenitoras hematopoéticas,
sendo possivel também a obtencao através do sangue periférico ou do corddo umbilical. Existem
trés tipos de doadores de medula, o alogénico que € particularmente membro da familia, o



singénico que recebe as células progenitoras proveniente de irm@o gémeo idéntico, sé que
nesse caso o procedimento é relativamente raro. E por Gltimo os doadores que ndo sédo
parentes, provenientes de bancos de medula 6ssea e podem ser utilizados se forem compativel
com o paciente que necessita do transplante de medula (VOLTARELLI; PASQUINI e ORTEGA,
2009).

“O transplante de células-tronco hematopoiéticas é o unico método curativo, mas nem
todos os portadores atendidos no SUS séo elegiveis” (TOLEDO, 2015).

Os casos mais graves determinados pela portaria serdo indicados ao transplante, como
exemplos tém pacientes com les&do cerebral ou risco de ter devido a doenga, ou quem sofra de
crises de priapismo (ere¢des prolongadas e dolorosas) constantemente. Espera-se que
anualmente cerca de até 50 transplantes seja realizado no SUS, levando em consideragao o
numero de leitos disponiveis em instituicdes aptas a realizar o procedimento, e sendo essencial
que o paciente tenha um irmao com possibilidade de doar células da medula ou do cordao
umbilical (CAIRES, 2015).

‘A cura da doenga na maioria dos pacientes falciformes submetidos ao TCTH com doador
HLA-idéntico revela que os beneficios do procedimento excedem os riscos para pacientes
selecionados” (SIMOES et al, 2007, p.327).

Objetivos
Detalhar a importéncia do transplante de medula 6ssea no tratamento da anemia
falciforme, especificando as dificuldades deste procedimento e relatando os percentuais de cura

apos o transplante.

Materiais e Métodos

Para desenvolvimento do estudo em quest&o foram utilizados artigos, livros, reportagens,
publicados no periodo de 2009 e 2017. Os estudos foram categorizados, sumarizados e
organizados de acordo com as informagdes relevantes, extraindo e interpretando os dados para

contextualizagdo dos conhecimentos tedricos de maneira sucinta e sistematica.

Resultados
Os tratamentos para anemia falciforme dependem da gravidade onde podera ser feito
através de medicamentos e alguns casos pode ser necessario a transfusdo de sangue e o

transplante de medula 6ssea. A transfuséo podera ser feita para repor o volume sanguineo por



hemorragia ou sequestro esplénico ou para aumentar a capacidade de carregar oxigénio
(BRASIL, 2008).

O transplante de medula éssea pode curar anemia falciforme, a nova técnica substitui
células doentes, evitando transfusdes e a sobrecarga de ferro no sangue, em estudo realizado
pela sociedade brasileira pode-se concluir que o transplante € o tratamento mais eficaz no
combate a anemia falciforme, segundo os médicos que realizaram o estudo, com a préatica de
transplante as células doentes sdo substituidas e o paciente ndo precisa ser submetido a
transfusdes cronicas, e nado recebe sobrecarga de ferro no sangue, consequiéncia destas
transfusdes. Caracterizada por mudancas no formato das hemacias, cuja forma redonda passa a
ser rigida e a ter aspecto de foice, 0 processo causa dois problemas, quando 0 organismo
detecta a anormalidade, passa a destruir as hemacias, o que leva a anemia cronica. Ja o formato
da foice dificulta a circulagéo e facilita a formagéo de coagulos, aumentando o risco de AVC e de
trombose (OLIVEIRA, 2014).

Em pesquisa realizada ao hospital Saint Louis na Franga, onde j& foram realizados 54
transplantes do tipo, sendo que 53 pacientes sdo considerados curados e apenas um rejeitou o
transplante (MOLDOFF, 2014).

Os doadores de medula 6ssea como mostram a tabela abaixo séo classificados em
autogénico, alogénico e singénico. Porém devido a dificuldade de encontrar um doador
compativel com o receptor, cadastros de doadores que contém voluntarios tém crescido,
elevando a possibilidade de encontrar um doador n&o aparentado compativel, o0 que permite o

aumento do numero de pacientes transplantados (RUBIO et al., 2016).

Tabela- Modalidades de transplantes de medula 6ssea

Tipo de Fonte de células progenitoras Doador
Transplante hematopoéticas
Autogénico Medula ossea Proprio paciente

Sangue periférico

Alogénico Medula ossea Relacionado: (Irmio ou outro
Sangue periférico familiar)
Sangue de cordio umbilical Nao relacionade: Qualquer pessoa

sem lagos familiares com o pacients

Singénico Medula ossea Irméo gémeo 1déntico
Sangue periferico

Fonte: (CASTRO JUNIOR; GRECIANIN; BRUNETTO, 2001).



Quando ndo existe doador compativel nos bancos nacionais, recorre-se ao registro
internacional de doadores que é superior a 10 milhdes de individuos cadastrados. Porém, ainda
assim, 40% dos pacientes ndo apresentam doador ndo aparentado e os indices de
compatibilidade demonstram-se ainda menores em paises em desenvolvimento e de minorias
étnicas (RODRIGUES et al., 2010).

Os resultados do transplante para o paciente dependem de fatores do estégio de sua
doenga, sua condi¢do clinica, presenga de doencgas prévias que possam aumentar a incidéncia
de complicagdes. Os maiores riscos no transplante esta relacionado a ocorréncia de infecgdes
potencialmente graves e toxicidade pelos medicamentos quimioterapicos. Ap6s a recuperagao
das fungbes da medula e da alta hospitalar do paciente, segue-se uma fase de
acompanhamento ambulatorial, em que o paciente € monitorado quanto a possiveis problemas
que possam ocorrer (PATON; COUTINHO; VOLTARELLI, 2000).

Consideragoes Finais

Acreditamos na criagdo de programas de conscientizagdo sobre a doenga, aspectos
psicoldgicos e diagnosticos. Proporcionando melhoria na qualidade de vida dos portadores desta
patologia por meio do TMO.

Programas esclarecedores sobre a doagdo de medula dssea, tornando possivél o
tratamento da anemia falciforme com probabilidade de cura ao um nimero maior de pessoas.
Ampliar as pesquisas, em busca de reduzir os ricos de complicagdes neurolégicas, critérios
rigorosos de indicagao e outros fatores.

Em uma das pesquisas mais recentes realizada pelo Dr.Ricardo Helman, de 2010 & 2016
foram realizados 9 transplantes, tendo como resultados 7 pacientes curados e apenas 2 6bitos.
Ja em termos porcentuais, o grafico abaixo mostra que ha mais chances de obter total eficacia

no transplante do que ocorrer fatores pré dispostos a complicagdes ou morte (HELMAN, 2017).



Resultados de transplantes efetuados de
2010-2016

W 77% obteram sucesso

W 23% vieram a Obito

Fonte: (HELMAN, 2017).
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ABSTRACT: Bone marrow transplantation has become one of the promising effective alternative
treatments for patients with sickle cell anemia. This method presents its advantages and
disadvantagens trought the patient, but it is the only means that can make possible the cure. It
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transplanted have a cure rate of 77% and only 23% of death, according to Helman (2017).
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