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Encontro Academico sobre Gestacao
de Alto Risco em Doenca Falciforme

Um estudo das dissertacoes de mestrado das médicas
Patricia Cardoso e Vanessa Fenelon
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Uma das doencas genéticas mais comuns no mundo

Compreende varias hemoglobinopatias (SS, SC, SD,
SB* e SBOtalassemia) em que predomina a Hb S

AutossOmica recessiva

Defeitos na estrutura da Hb

Fonte: www.anemiafalciforme.xpg.com.br
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HbS: todos os continentes, principalmente Africa e
Ameérica

Mundo: 5% populacao e mais de 7% das gestantes tém
o traco (AS)

Africa: > 200.000/ano nascem com DF

EUA: 70.000 a 100.000 casos e mais de 2 milhdes com
traco

" EAGAR-df
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- Traco: 3,3% (1:30 nascidos
Vivos)
- 1:1.400 RN triados (PTN-MG)

- Trago: 7.200.000 (2-8% pop)
- Maior prevaléncia nas regioes
NO e NE

Politica Nacional de
Atencao a DF (PNADF) do
Ministério da Saude

A—
[

- 1:650 nascidos vivos
- Traco: 1:17 nascidos vivos
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Hemoglobina: 4 cadeias polipeptidicas com uma
molécula heme em cada

* Hb A (adulto): 20./2p
* Hb F (fetal): 20/2y
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Hemoglobina
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Mutacao pontual no gene da cadeia beta
(B) da globina, situado no cromossomo 11

~

J

Adenina (GAG) é trocada por timina (GTG)

$
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Acido glutamico Valina

$ U

Hb A Hb S
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Fonte: Modificado de Steinberg; M H. N Engl J Med, 1999.
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Hemoglobina C
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O mesmo nucleotideo é alterado, com

\_

substituicao de guanina por adenina )

GAG —— AAG

acido glutamlco Ilsma
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Quando associados a HbS tém maior
tendéncia a formar polimeros
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Doenga Falciforme e B-Talassemia
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Reducao da sintese de uma das cadeias de globina

Fonte: www.bioterapi.ro

HbS/ *thal =) diminuicdo HbA
HbS/ thal

HbS/ °thal m) auséncia HbA
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Anemia falciforme: Hb SS

Hemoglobinopatia SC

HbS B—talassemia

Hemoglobinopatia SD

Traco falciforme: Hb AS; NAO é doenca!! Raras
complicacdes; aconselhamento genético




Diagnéstico

-

- Hm: 2-3 milh6es/mm3
- Hb: 5-11 g/dL

- Hm normociticas e
normocromicas

- Reticulocitose em 10-20%
\-Leucécitos: 10 a 30 mil /
/Esfregago sangue periférico:\

- Células em foice
- Policromasia Seta: Eritroblasto

~N
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(reticulocitose)
- Eritroblastos
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Mecanismo Hipotético dos Subfenotipos Clinicos da Doenc¢a Falciforme
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Complicacoes
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@ Infecciosas

f

Pneumonia, osteomielite e ITU

\.

f

Podem precipitar as crises vaso-oclusivas

.

(

\_

Prevencao: penicilina até 5 anos de idade e vacinacao

(Pneumocodcica polivalente, H. influenzae tipo B, meningocdcica conjugada tipo C, gripe)

o
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Complicacdes
B ) Esplénicas

Hb SS e SC na infancia

Hb SC/SB* no adulto

J

Dor, aumento subito do baco, queda
acentuada da Hb, reticulocitose,
plaquetopenia

i EAGAR-df
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Complicagoes

7

Febre, tosse, dispneia, dor toracica

\ J

22 causa mais frequente de hospitalizacoes

Causa mais comum de morte

EAGAR-df
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Fisiopatologia da Sindrome Toracica Aguda.

Tratamento mais precoce possivel: exsanguineo-transfusoes parciais;
antibioticoterapia; hidratacao; ; fisioterapia respiratoria;
anticoagulacao (???)

’ EAGAR-df
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LITIASE BILIAR

/

Hemolise
cronica

\

-

\_

Bilirrubinas

\

/

)

\_

Pequenos
calculos
biliares

\

4 )

Acompanhar
com US:

2 em 2 anos

/

EAGAR-df

\_ J




AVE

Falcizacao e

fendbmenos Arteriopatia

inflamatorios intracraniana
e progressiva

proliferativos

é N

Rastreamento: Doppler transcraniano detecta oclusdes parciais

\ J
( N

Prevencao: Regime de transfusdes cronicas; Hidroxiureia??

\ S
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') Osteoarticulares

Vasoclusao e infarto

\_ _/

inperpIasia de medula éssea: causa anormalidade \
do crescimento e osteopenia

> <
Necrose avascular da cabeca do fémur e umero

\, J
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Osteomielite

\. J
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[Vaso-ocluséo arteriolar

[Descolamento de retina — fase avancada

(

Exame oftalmoldgico anual

Imagem cedida pelo médico
Daniel Vitor V. Santos
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Cardiologicas

\

Hipertensao na circulacao pulmonar #cor pulmonale

. y

r p
Mecanismo fisiopatoldgico complexo

\ y

- p
Triagem: velocidade de regurgitacao da valva tricuspide >
3,0 m/seg (rastreamento de hipertensao pulmonar)

. y
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Ambiente renal: hipoxico,

hipertonico e acido \_/E_

Falcizacao e a adesao

endotelial das hemacias 3_\

Proteinuria
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Patogénese complexa e multifatorial

\_ J
4 ) . '
Tratamento: educacao e cuidados Vlegra de membro Infefior
« /7 o ~ . « qs . . € Uma ex-aninna
diarios da lesao - equipe multidisciplinar
\_ J
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~ Sobrecarga de Ferro

Amenlzada pela transfusao de troca e uso de quelantes ]

, AImmumzagao

4 )
Afeta 5% a 50% dos pacientes com doenca falciforme

" Prevencdo: - fenotipagem eritrocitaria com 1 ano de idade ou

L - transfusdo hemacias fenotipadas )

L J
genotipagem eritrocitdria

EAGAR-df
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PRE-NATAL DE
ALTO RISCO!

- -
*
"
N 4 .
d

@ Sindrome Toracica Aguda

Reducao da morbidade
Acompanhamento por :
: L mortalidade materna e
equipe multidisciplinar fotal :

Fonte: www.geledes.org.br
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Infeccao de vias
aéreas superiores

Fonte: www.enfermagem-na-saude.blogspot.com.br

Pré-eclampsia

EAGAR-df
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Complicacoes Fetais

Fluxo na artéria umbilical

Sem alteracdes Hipoxia cronica:
durante responsavel pelo
episodios de resultado fetal
hipoxia adverso

Comprometimento Alteracao: perfil
Uso de opioides da avaliagdo do biofisico fetal e §
bem estar fetal cardiotocografia //

i EAGAR-df
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Mortalidade perinatal no )
passado: 53% Mortalidade

perinatal

. o)
Mortalidade perinatal hoje: 5% geral' 2%

Recém-nascido com
DF (chance muito
pequena)

Producao de Hb
fetal

e
ek I SR N SR R
SR b IR g3 P - \% 9 1t

Fonte: www.geledes.org.br




Pro.[ eto

Aninha

Cuidando da Gestante
com Doenca Falciforme

CEHMOB-MG
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2 Algica

e Aumento da frequéncia e
Gestacao intensidade das crises algicas:
48%

e Reconhecimento precoce
e Terapia imediata

Fonte: www.ondacero. es

EAGAR-df
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Ministério da Sadde
Universidade Federal de Minas Gerais
Faculdade de Medicina
Nicleo de Agbes e Pesquisa em Apolo Diagnéstico - NUPAD / FM / UFMG
Secretaria de Estado de Sadide de Minas Gerais - SESMG
Fundagao Hemominas
Centro de Educaglo e Apoio para Hemoglobinopatias - CEHMOB-MG
Projeto Aninha / CEMMOB-MG / NUPAD / FM / UFMG

Belo Horizonte
NUPAD / FM / UFMG
2009
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Crise Algica

As vezes, a intensidade
da dor exige que
degraus do esquema
sejam “pulados”!!
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Suporte
multi- Reconhecer e tratar crises algicas e demais
complicagdes

disciplinar

Transfusoes N3do recomendadas durante a gestacao
profiléticas Excecao: manifestacdes graves, complicacoes.

e Diminui frequéncia das crises
TERATOGENICA!

EAGAR-df
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Reconhecer o tipo de DF na

gestante e no pai

‘s’}
-) Historia pregressa

Exame fisico completo +
avaliacoes especificas

p

Y

f

x L B \ 3 ,I |
o -

Fonte: www.vidaeestilo.terra.com.br

Orientacdes e reconhecimento
precoce das complicacoes

@@ ‘ Avaliagao e apoio psicologico

EFIGFIR df
Gestacao
i Iciform



Consultas

Historia /Exame fisico

Hemograma
Reticulocitos

Creatinina, acido urico,
glicemia, bilirrubinas, FA,
LDH, TGO, TGP, ions,
albumina, zinco

PAIl, Fenotipagem
eritrocitaria
Sorologias

Urina rotina, urocultura

Proteinuria de 24 horas

Ecocardiograma e
Fundoscopia maternos

USG obstétrica

Doppler fetal

12 avaliacao

Mensal

X

Mensal

Trimestral

S/N
S/N
Mensal

S/N

Encontro Académico sobre Gestacao
de Alto Risco em Doenga Falciforme

; EAGAR-df

Ate 28 semanas

29 a 34 semanas

Quinzenal

X

Mensal

Trimestral

S/N
S/N
Mensal

S/N

35 semanas até o
parto

Semanal

X

Mensal

Trimestral

S/N
S/N
Mensal

S/N

X

Quinzenal ou emanal




Avaliar a presenca de

aloimunizacao:
Pesquisa de Anticorpos
Irregulares (PAl)

www.e-dna.com.br

Vacinagao

e Antitetanica

e Hepatite B

e Haemophilus tipo B

e Pneumococo

e Anti Influenza

e Meningococo: casos especiais

EAGAR-df
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Conduta

Atencao para sinais e sintomas de
infeccao

Infeccao por eritrovirus B19
(ex-parvovirus B19)




Fonte: www.mundomulheres.com

o Parto

Local adequado

| f”@ N d‘\ujt,,.

w '

V% Via de parto
-7

o
Crise x cesariana x transfusdo profilatica

Hidratacao adequada

Oxigenioterapia

Evitar: hipotermia, hipotensao

EAGAR-df
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Fonte: www.conselhodacrianca.al.gov.br

ta no puerpério

Fendmenos tromboembdlicos, infeccao, desidratacao e
piora da anemia

Ol: hidratacao venosa, deambulacao precoce,
meias elasticas

. Avaliacdao continua dos parametros
hematoldgicos

Incentivar o aleitamento materno e realizar o Teste do
Pezinho

EAGAR-df
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“Mulheres com DF que
atingem a idade
reprodutiva tém o direito
de planejar uma familia.”

L ] ~
&

Fonte: www.helpingpsychology.com
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