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Resumo

Introdugao: Anormalidades antropométricas sdo observadas em criangas com doenga falciforme antes dos dois anos de vida, tendo
como principais fatores relacionados o gasto energético em repouso elevado, a maior frequéncia de internagdes e a reduzida ingestdo
energética e de micronutrientes. Objetivo: Revisar os principais mecanismos envolvidos no déficit antropométrico de criangas com
doenca falciforme. Discussdo: A doenca falciforme apresenta alteragdes multissitémicas e heterogéneas, sendo as crises algicas
ocasionadas pela vaso-oclusdo, a hemdlise crénica e a maior susceptibilidade as infecgdes os eventos clinicos mais relacionados. Esse
conjunto de fatores contribui para que essas criangas apresentem maior gasto energético em repouso e ingestao caldrica reduzida,
mesmo em periodos assintomaticos, resultando em desbalango energético, déficits antropométricos e alteragdes na composigao
corporal, influenciados pelo genoétipo, persisténcia de hemoglobina fetal elevada, acesso a assisténcia médica, cuidados pessoais,
hidratagdo, alimentagdo, condigdo socioecondmica, entre outros. Conclusdo: Apesar das limitagdes metodoldgicas de muitos
estudos que medem o gasto energético e ingestdo caldrica de criangas com doenga falciforme, todos concordam que essas criangas
apresentam, com maior frequéncia, déficits antropométricos, especialmente quando presente a homozigose para a hemoglobina
S, a anemia falciforme. A fisiopatologia da doenga falciforme indica um aumento do gasto energético devido a hemdlise cronica,
aumento da taxa cardiaca e maior incidéncia de infecgGes.

Palavras-chave: Antropometria. Anemia falciforme. Doenga da hemoglobina SC. Triagem neonatal.

Abstract

Introduction: Anthropometric abnormalities are observed in children with sickle cell disease before two years of age, having as
main factors related the resting energy expenditure high, the higher frequency of hospitalizations and reduced energy intake and
micronutrients. Objective: Review the major mechanisms involved in anthropometric deficits of children with sickle cell disease.
Discussion: The sickle cell disease presents amendments multisystem and heterogeneous, being the pain crises caused by vaso-
occlusion, the chronic hemolysis and the increased susceptibility to infections clinical events more related. This set of factors contributes
to that these children have higher resting energy expenditure and caloric intake reduced, even in asymptomatic periods, resulting in
energy imbalance, anthropometric deficits and changes in body composition, influenced by genotype, persistence of fetal hemoglobin
high, access to medical care, personal care, hydration, nutrition, socioeconomic condition, among other. Conclusion: In spite of the
methodological limitations of many studies that measure the energy expenditure and caloric intake of children with sickle cell disease,
all agree that these children present with greater frequency, anthropometric deficits, especially when present in homozygous for
hemoglobin S, the sickle cell anemia. The pathophysiology of sickle cell disease indicates an increase in energy expenditure due to
chronic hemolysis, increase in heart rate and a higher incidence of infections.

Keywords: Anthropometry. Sickle cell anemia. Hemoglobin SC disease. Neonatal screening.

INTRODUCAO

A doenca falciforme é a enfermidade hereditaria
e genética mais frequente no mundo (BRASIL, 2012). No
Brasil, é considerada um problema de saude publica e a
Bahia, estado com maior populagdo afrodescendente,
registrou a ocorréncia de 1:565 Nascidos Vivos no ano
de 2009 (AMORIM et al., 2010). Essa incidéncia pode ser
adequadamente observada devido a regulamentacdo da
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triagem neonatal para hemoglobinopatias no Brasil, em
2001. Na Bahia, por meio de parceria entre a Associagao
de Pais e Amigos dos Excepcionais de Salvador (APAE-
-Salvador) e a Secretaria Estadual de Saude (SESAB), a
triagem foi iniciada como programa de saude publica, em
junho de 2000 (CALDAS et al., 2010) .

A alteragdo molecular responsavel pela doenga
é a mutacdo no gene que codifica a fragdo beta-globina
da hemoblobina A (a2p2), resultando na substituicdo do
acido glutamico pela valina, na sexta posi¢cdo da cadeia
peptidica da proteina, levando a produgdo de uma hemo-
globina anormal, a hemoglobina S. Quando desoxigenada,
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a hemoglobina S sofre uma alteragdo bioquimica que a
predispGe a polimerizagdo no interior do eritrécito, com
consequente distor¢cdo e enrijecimento da célula, que
adquire a forma de foice e apresenta capacidade reduzida
de fixacdo de oxigénio (OLIVEIRA; POLI NETO, 2004).

A mutacgado que resulta da formagdo da hemoglo-
bina S pode se encontrar em homozigose (HbSS), sendo
a condigdo clinica dai resultante denominada anemia fal-
ciforme ou combinada a outras mutagdes determinantes
de defeitos de sintese ou estruturais da hemoglobina, a
exemplo da beta talassemia, hemoglobinas C e D, entre
outras, conhecidas genericamente por doengas falcifor-
mes (BRASIL, 2012).

O defeito bioquimico decorrente da alteracdo
genética em homozigose ou heterozigose composta
favorece o surgimento de variados eventos clinicos, de
forma multissistémica (ZAGO; PINTO, 2007). Os principais
eventos clinicos relacionados a doenga falciforme sdo as
crises algicas ocasionadas por vaso-oclusdo, a hemdlise
cronica e a maior susceptibilidade as infec¢des (BRAGA,
2007). As manifestag@es clinicas sdo bastante heterogé-
neas e diversos fatores podem influenciar o curso clinico
da doenga, dependendo do gendtipo, do hapldtipo, da
persisténcia de hemoglobina fetal elevada, do acesso a
assisténcia médica, uso de profilaxia contra infecgdes,
cuidados pessoais, hidratacdo, alimentacdo, condicdo
socioeconOmica, entre outros (SILVA; GONCALVES; MA-
TINS, 2009). Com elevada morbidade, individuos com
doencga falciforme apresentam internacgdes frequentes,
com reducdo da ingestdo energética e de micronutrientes,
podendo resultar em repercussdes no estado nutricional
ainda na infancia e efeitos negativos no progndstico da
doenca (MATARATZIS; ACCIOLY; PADILHA, 2010).

Segundo a literatura, descreve-se como principais
alteragdes antropométricas em criangas com doencga
falciforme, especialmente na forma homozigdtica para a
hemoglobina S, o déficit cronico e progressivo da estatura
para idade e o baixo peso para a idade (STEVENS et al.,
1986), além de alteragGes na composicdo corporal, tais
como reducdo da area de gordura e muscular do brago,
indicando, respectivamente, baixa reserva de energia e
proteinas, fatores que podem se associar com o atraso
puberal (BARDEN et al., 2002).

De fato, estudo longitudinal que comparou crian-
¢as com hemoglobinopatia SS, SC e sem doenca falciforme
(AA), do nascimento até nove anos de idade, encontrou
déficit de peso e altura significativo e progressivo em
criangas com anemia falciforme antes dos dois anos de
vida, enquanto que as criangas com hemoglobinopatia
SC apresentaram padrdo de crescimento similar ao grupo
sem doenca. O atraso da maturidade esquelética foi ob-
servado aos oito anos de idade em criangas com anemia
falciforme, sendo compativel com o déficit de altura e
com possivel relagdo com o atraso no desenvolvimento
puberal (STEVENS et al., 1986) .

Diante disso, considerando as possiveis reper-
cussOes do estado antropométrico no curso clinico da

doenga falciforme, este artigo teve o objetivo de revisar
os principais mecanismos envolvidos no déficit nutricional
e antropométrico de criangas com doenga falciforme.

DISCUSSAO

FISIOPATOLOGIA DA DOENCA FALCIFORME E SUAS
REPERCUSSOES NO ESTADO ANTROPOMETRICO

A menor incidéncia de manifestagdes clinicas, nos
primeiros seis meses de vida, se deve, em parte, a hemo-
globina fetal (HbF) elevada e a sua persisténcia, apos essa
idade, é associada a redugdo da morbimortalidade da
doencga (SILVA et al., 2009; STEINBERG et al., 2003), com
possivel influéncia na manutengdo do estado nutricional
adequado nesse periodo.

As principais alteracg0es fisiopatoldgicas, descritas
em pacientes com doenca falciforme, sdo relacionadas a
hemolise cronica e seus mecanismos compensatorios,
a vaso-oclusdo pelas hemdcias seguida de infarto dos
diversos 6rgaos e sistemas (BRAGA, 2007), além da maior
susceptibilidade as infecgGes (GOMEZ CHIARI; TUSELL
PUIGBERT; ORTEGA ARAMBURU, 2003). Na primeira in-
fancia é frequente a esplenomegalia em decorréncia do
sequestro de eritrdcitos falcizados, evoluindo para atrofia
e fibrose do 6rgdo, geralmente até os cinco anos de idade.
A capacidade fagocitica fica reduzida, mesmo antes da
auto-esplenectomia, levando a asplenia funcional per-
manente entre o sexto e oitavo ano de vida. Menores de
cinco anos, com anemia falciforme, tém risco de trinta
a cem vezes maior de infecgdes por pneumococos, que
juntamente com acidose, hipdxia e desidratacdo, podem
estimular ou intensificar as crises de falciza¢do (LOGGETTO
et al., 1999).

Os quadros de infecgdo sdo caracterizados como
estados hipermetabdlicos e, independente da coexistén-
cia com uma doenca crénica, 0 aumento da temperatura
produz elevagdo da taxa metabdlica basal e da necessi-
dade hidrica. Acima de trinta e sete graus centigrados e
a cada grau centigrado de eleva¢do, a demanda caldrica
aumenta em 13%. A necessidade de liquidos também
aumenta em fungdo da perda de dgua pela transpiragao,
durante os quadros febris, porisso, a ingestdo de liquidos
deve ser aumentada (WAITZBERG, 1995). Especialmen-
te em individuos com doenca falciforme, o estado de
hidratagdo adequado é de relevante importancia, pois
influencia o aumento do volume intracelular do eritrécito,
dificultando a falciza¢do (FIGUEIREDO, 2007).

A anemia crbnica e a vaso-oclusdo levam as
alteragbes hemodindmicas, sendo a doenga falciforme
considerada uma sindrome de alto débito e a doenga
gue mais frequentemente aumenta o débito cardiaco em
repouso. Seus principais mecanismos sao a vasodilatacdo
periférica e a diminui¢cdo da viscosidade sanguinea. Na
anemia falciforme, a rigidez das hemadcias é o principal
mecanismo de alteragdo fisica do fluxo sanguineo ao
nivel da microcirculagdo. As células em forma de foice,
de membrana pouco flexivel devida a polimerizagdo da
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HbS, que forma um gel, favorecem a obstrucao e isquemia
(MARTINS et al., 1998).

Em razdo desse conjunto de fatores, essas criangas
apresentam maior gasto energético em repouso (BUCHO-
WSKI et al., 2002), ingestdo caldrica reduzida mesmo
em periodos assintomaticos (AL-SAQLADI et al., 2008),
resultando em um desbalanco energético que ocasiona
déficits antropométricos e alteragdes na composicdo
corporal (BARDEN et al., 2002).

Todas essas complicagGes levam a maior frequ-
éncia de internagdes que, por sua vez, contribuem ainda
mais para a reducdo da ingestdo energética. Estudo
conduzido entre 2000 e 2002, nos Estados da Bahia, Sdo
Paulo e Rio de Janeiro, para avaliar a epidemiologia de
internagdes por doenca falciforme, na rede do Sistema
Unico de Saude (SUS), encontrou 44,7% das internagdes
entre menores de dez anos, com mediana de permanéncia
hospitalar de quatro a cinco dias. Os autores atribuem a
reduzida permanéncia hospitalar ao fato da crise vaso-
-oclusiva ser o evento mais observado, com média de
resolucdo em cinco dias (LOUREIRO; ROZENFELD, 2005).
Embora a mediana do periodo de internamento seja re-
duzida, na doenga falciforme verifica-se uma frequéncia
elevada de crises com necessidade de internagdo. Sobota
et al. (2012) relataram que 17% das interna¢des hospi-
talares de pacientes com doenca falciforme resultam em
readmissdo no prazo de trinta dias. Os principais fatores
relacionados foram a idade mais avangada e a crise algica
como motivo da admissao.

Apesar de criangas com anemia falciforme apre-
sentarem peso normal ao nascimento, de acordo com
estudo de Bandeira e colaboradores (1999), que avaliou
1.988 recém-nascidos e encontrou semelhanga na preva-
Iéncia de peso normal e baixo peso ao nascer entre crian-
¢as com anemia falciforme e as sem a doenga, o déficit
antropométrico ja ocorre antes dos dois anos de idade,
sendo mais observado em criangas com anemia falcifor-
me em comparagao as criangas com genotipo composto,
como a hemoglobinopatia SC (STEVENS et al., 1986).

Malinauskas e outros (2000) demonstraram redu-
¢do importante do consumo energético diario de criangas
com anemia falciforme, durante os quadros agudos da
doenca. A média de ingestdo energética, durante os inter-
namentos, alcangou menos de 45% das recomendacgdes
preconizadas pelo Recommended Dietary Allowances
(RDAs), enquanto que na fase de acompanhamento (duas
a quatro semanas apos alta hospitalar) aumentou para
90% das RDAs. Ainda que a ingestdo energética melhore
durante os periodos assintomdticos, esta permaneceu
abaixo das recomendag¢des em muitos individuos avalia-
dos, contribuindo para o crescimento deficiente. Ademais,
outros estudos descrevem déficits de peso e altura em
criancas e adolescentes com doenca falciforme associados
a baixa ingestdo caldrica, mais prejudicada nas fases agu-
das dadoenca (FUNG etal., 2001; ZEMEL et al., 2007), mas
também observadas, nos periodos que precedem a crise
vaso-oclusiva, mantendo-se abaixo do recomendado por
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dias ou semanas apds o evento (AL-SAQLADI et al., 2008).

Gray e colaboradores (1992), em um dos primeiros
estudos que avaliou o déficit nutricional em pacientes com
doenca falciforme, estudaram nove criangas com anemia
falciforme e dezenove sem a doenga, e observaram que,
apesar do grupo com anemia apresentar ingestdo ener-
gética e proteica maior que o grupo controle, e ingestao
adequada de zinco e vitamina A em ambos os grupos,
estimados através do registro de trés dias, criangas com
anemia falciforme apresentavam menor peso e niveis de
zinco celular e vitamina A séricos inferiores. Os autores
também relataram maior gasto energético em repouso,
em criangas com anemia falciforme, medido por calori-
metria indireta, e menor excre¢do de nitrogénio urinario.
Apesar do numero da amostra ser reduzido e o registro
alimentar de trés dias apresentar viés importante (possivel
alteragdo do consumo alimentar, pois o individuo sabe
que estd sendo avaliado, dificuldade para estimar por-
¢Oes, as sobras sdo computadas como alimento ingerido,
requer motivagao e colaboracdo) (FISBERG; MARCHIONI;
COLUCCI, 2009), o estudo indicou possivel aumento da
demanda metabdlica de criangas com anemia falciforme,
dados ratificados posteriormente (BARDEN et al., 2000,
2002; BOREL et al., 1998; BUCHAWSKI et al., 2002; MA-
LINAUSKAS et al., 2000; SILVA; VIANA, 2002; SINGHAL et
al., 2002; SOUZA et al., 2011).

Adicionalmente, estudo que avaliou a taxa me-
tabdlica de repouso e a ingestdo energética de criancgas
jamaicanas com anemia falciforme, idade entre trés e
seis anos e um grupo controle sem doenga, concluiu que
criangas com anemia falciforme ndao conseguem compen-
sar o maior gasto energético com incremento da ingestao
caldrica, favorecendo o déficit de peso e altura (SINGHAL
et al., 2002). Similarmente, o estudo de Borel e outros
(1998), sugeriu maior demanda proteica e calérica em
adultos com anemia falciforme, quando comparado ao
grupo sem doenga falciforme, atribuindo-as ao aumento
da taxa de degradacgdo de proteinas.

Mais recentemente, trabalhos realizados na po-
pulagdo brasileira de criangas com doenca falciforme
ratificaram os achados de estudos internacionais. Estudo
conduzido com cem criangas com doenga falciforme, com
menos de oito anos de idade, encontrou menores escore
Z nos parametros peso (P/1) e altura (A/l) para idade e
peso para altura (P/A) em criangas com anemia falciforme,
em comparagao com criangas com hemoglobinopatia SC.
Além disso, menores valores de P/I foram associados a
concentragdo de hemoglobina reduzida e maior contagem
de reticulécitos (SILVA; VIANA, 2002), reforcando a neces-
sidade do acompanhamento nutricional. A ocorréncia de
mais complicagGes, sua maior gravidade, maior frequéncia
e tempo de internamento sdo aspectos determinantes
e que podem interferir negativamente no consumo
alimentar, com consequéncias no estado nutricional a
curto e longo prazo (MALINAUSKAS et al., 2000).

Similarmente, apds a analise de dados coletados
em prontuarios, em um centro de assisténcia a criancga
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com doenga falciforme, na cidade do Rio de Janeiro (RJ),
Souza et al. (2011) encontraram 12,2% dos individuos com
baixa estatura, 3,3% com baixa estatura grave, 5,7% com
magreza para indice de massa corporal para idade (IMC/I)
e 1,6% de sobrepeso. Seus achados demonstraram que
criancas de até cinco anos, com a doenca, apresentam
maior prevaléncia de déficit nutricional quando com-
parado a populagdo em geral, de acordo com pesquisas
nacionais (SOUZA et al., 2011).

Barden e colaboradores (2000) compararam o esta-
do antropométrico, o gasto energético em repouso e total
de criancas e adolescentes com anemia falciforme e sema
doenca com resultados semelhantes em relagdo a media
de idade, idade dssea, altura e desenvolvimento puberal.
Porém a média de peso, o escore Z de peso para idade
(P/1) e altura para idade (A/1), além do percentual de mas-
sa adiposa e muscular, se mostraram inferiores no grupo
com anemia falciforme. Ao avaliar o gasto energético em
repouso, os autores encontram um aumento de 10,5% em
individuos com anemia, em comparagdo com o grupo nao
doente, sendo observado que a média de ingestdo didria de
energia foi similar em ambos os grupos. Importante salien-
tar que neste estudo, os individuos com anemia falciforme
estavam assintomaticos, o que reforga a hipdtese de que a
existéncia da doenca, independente da presenca de crise,
ja pode favorecer um incremento na demanda de energia,
sendo este mecanismo um dos principais fatores para a
fisiopatologia dos déficits antropométricos e nutricionais.

Concordando com estudo de Barden e outros
(2000), Buchawski e colaboradores (2002) demonstra-
ram através do método de calorimetria indireta, que as
equacgdes que estimam o gasto energético em repouso
para adolescentes sem a doenca subestimam em 10 a
15 % a necessidade energética do individuo com doenga
falciforme, possivelmente explicando o crescimento mais
lento e puberdade tardia, observada nesses individuos. Os
autores atribuiram esse incremento a elevagdo do débito
cardiaco, ao maior turnover proteico e maior sintese de
hemoglobina.

Como consequéncia do balango energético nega-
tivo, observado em criangas e adolescentes com doenga
falciforme, verificam-se alteragGes na composigdo corpo-
ral. Barden e colaboradores (2002), ao comparar a compo-
sicdo corporal de individuos de cinco a dezoito anos com
doenca falciforme e sadios de etnias similares, sugeriram
que o grupo com doenga apresentava menores estoques
de energia e proteinas, indicados respectivamente pelo
menor percentual de gordura e massa magra. Os autores
desconhecem as implicagdes das anormalidades na com-
posicdo corporal para pessoas com doenga falciforme,
porém sugerem que a baixa reserva proteica pode ser a
causa ou a consequéncia do menor gasto energético em
atividade. E, assim como em outros estudos (BARDEN
et al., 2000; SILVA; VIANA, 2002; SOUZA et al., 2011),
encontraram escores Z inferiores para os indicadores
peso e altura para idade no grupo com doenga falciforme
(BARDEN et al., 2002).

Por fim, a evolucdo clinica da doenca falciforme
indica uma triade de fatores que agem simultaneamente,
influenciando o estado antropométrico de criangas com
doenca falciforme. Observa-se o maior gasto energético
mesmo em periodos assintométicos (BARDEN et al., 2000;
BUCHAWSKI et al., 2002), a maior frequéncia de compli-
cagdes clinicas (LOUREIRO; ROZENFELD, 2005; SOBOTA et
al., 2012) e a constante ingestdo energética insuficiente
(AL-SAQLADI et al., 2008) ainda mais reduzida nas fases
agudas (MALINAUSKAS et al., 2000), culminando em dé-
ficits peso, altura e composi¢do corporal ainda na infancia
(BARDEN et al., 2002; STEVENS et al., 1986).

CONCLUSAO

Embora muitos dos trabalhos avaliados no pre-
sente estudo apresentem metodologias limitadas, espe-
cialmente quanto ao tamanho da amostra e ao periodo
de analise, todos concordam que criangas com doenga
falciforme apresentam, com maior frequéncia, déficits
antropométricos, especialmente quando presente a
homozigose para a hemoglobina S, ou seja, a anemia fal-
ciforme. A fisiopatologia da doenga falciforme indica um
aumento do gasto energético devido a hemdlise cronica,
aumento da taxa cardiaca e maior incidéncia de infecgGes.
Suas causas apontam para uma associa¢ao entre uma
demanda caldrico-proteica elevada e uma ingestao ali-
mentar insuficiente, tendo como consequéncias o atraso
na maturacdo esquelética e sexual na fase pré-pubere.
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