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_Aplicacao de scores de gravidade a
anemia das células falciformes:
um problema ainda por resolver*
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_A anemia das células falciformes, ou drepanocitose, é uma
doenga monogénica causada pela homozigotia da mutagéo HBB:c.20A>T,
0 que d& origem, ao invés da hemoglobina A normal, a uma
hemoglobina variante denominada Hemoglobina S . A patologia caracteriza-
se por anemia hemolitica cronica com episddios vaso-oclusivos e
de infecdo recorrentes mas com frequéncia e gravidade bastante
variaveis. A grande heterogeneidade nas manifestacdes clinicas, devida
a influéncia moduladora de multiplos fatores ambientais e genéticos,
torna dificil a estratificagdo dos doentes por gravidade da doenga.(:2)
Nesse sentido, tem sido proposta na literatura uma série de scores a
aplicar nesta patologia, que integram diversa informagao clinica e
laboratorial, com o intuito de revelarem o nivel de morbilidade e/ou o
risco de morte num certo periodo de tempo.
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_Pretendeu-se com este estudo comparar dois desses scores, 0 Disease
Severity Score (DSS) °) e o Paediatric Severity Score (PSS) () num
grupo de 99 doentes com anemia das células falciformes provenientes
das consultas de pediatria do Hospital de Santa Maria e do Hospital
Fernando Fonseca. Estes doentes apresentam ascendéncia
maioritariamente sub-Sahariana (97%), tém uma mediana de idades de
9,9 anos e uma razao masculino/feminino de 1,17.

_Criou-se uma base de dados com a respetiva informagao clinica, recolhida
retrospetivamente com base nos registos médicos, sendo de 5,0 anos
a mediana do seguimento por doente. Os scores foram, entéo, calculados
para cada doente atendendo a informag&o contida na base de dados.
A andlise estatistica foi efetuada usando o software SPSS v20 (IBM Corp.
Armonk, NY, USA). A normalidade da distribuicdo dos scores foi testada
pelo teste de Shapiro-Wilk (0=0,05) e a sua relagdo estatistica foi
avaliada pela correlacéo de Spearman. O resultado do célculo dos scores
DSS e PSS revelou uma distribuicdo multimodal ndo-normal (p<0,01)
. Os valores de cut-off foram definidos arbitrariamente,
respetivamente, a 0,4 e 40. O coeficiente de correlacédo de Spearman
entre DSS e PSS foi de 0,280, 0 qual é significativo (p=0,01)
Contudo, esta fraca correlagéo positiva, conjuntamente com um valor
kappa 5) de 0,281, indicam a existéncia de uma reduzida concordancia
entre estes scores, o que sugere que a comparacgao entre eles,
embora no geral seja convergente, mede diferentes aspetos do fendtipo,
em diferentes estadios do desenvolvimento (pediatrico vs adulto) e com
diferentes pesos. Por exemplo, a sépsis é a variavel que, por si s6,
mais influencia o valor de DSS, mas este, por outro lado, ndo considera
a sua incidéncia ao longo da vida. Pelo contrario, o calculo do PSS atende
a um largo espetro de episodios agudos e a recorréncia de algumas
complicagdes.

Comparacéo da aplicagdo de dois “scores” de gravidade na anemia das células falciformes.
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_Os representam a distribuicdo por gravidade dos
99 doentes de acordo, respetivamente, com o Disease Severity Score
(DSS) e com o Paediatric Severity Score (PSS). As linhas verticais
representam o cut-off entre a baixa e a alta gravidade clinica, cujos
valores foram arbitrariamente definidos como 0,4 para o DSS e 40
para o PSS. mostra um grafico de dispersdo correlacionando
a aplicacdo dos dois scores no mesmo grupo de doentes. De notar que,
pela aplicagéo dos critérios de DSS e de PSS, 20 dos 99 doentes foram
discordantemente classificados quanto a gravidade.

_Em concluséo, a aplicagdo dos scores em apreco revelou que estes
nao sdo a ferramenta efetiva para a classificacéo e estratificacdo dos
doentes com anemia das células falciformes, tanto na andlise da relagao
gendtipo/fendtipo como na descoberta e validacéo de marcadores de
progndstico do, em larga medida imprevisivel, curso clinico da doenca.
A existéncia de um score ideal seria particularmente Util para aplicag@o
em grandes estudos multicéntricos envolvendo o recrutamento e
caracterizagdo de doentes provenientes de paises de baixo, médio e alto
nivel de desenvolvimento humano, refletindo as correspondentes diferencas
nas condi¢des ambientais e de acessibilidade aos cuidados de saude.
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