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1 O que é doenca falciforme

A doenca falciforme é uma alteragao genética, caracterizada
por um tipo de hemoglobina mutante designada por
hemoglobina S (ou Hb S) que provoca a distor¢ao dos eritro-
citos, fazendo-os tomar a forma de "foice" ou "meia-lua". O
termo doenca falciforme define as hemoglobinopatias nas
quais pelo menos uma das hemoglobinas mutanteséaHb S. As
doencas falciformes mais frequentes sdao a anemia falciforme
(ou Hb SS), a S talassemia ou microdrepanocitose e as duplas
heterozigoses Hb SCe Hb SD.

Para o diagndstico seguro de uma dessas trés situacoes € de
fundamental importancia conhecer a forma de heranca da
doenca falciforme. Pais de pessoas com doenca falciforme sdo
portadores dessa alteracao genética. A situacao mais comum se
verifica quando dois portadores do traco falciforme, com
patrimdnio genético representado pela hemoglobina A (Hb A)
associadaahemoglobina S (Hb S) e cuja representagao universal
é Hb AS, se unem, constituindo uma prole. O exemplo a seguir
mostra a probabilidade deste casal gerar filhos: sem a doenca
falciforme, portador de traco ou com anemia falciforme.

Portador de Portador de
traco falciforme traco falciforme
PAIS AS X AS
FILHOS AA AS AS SS
sem doenca portadores de com doencga
falciforme traco falciforme falciforme
25% 50% 25%



A probabilidade do nascimento de uma pessoa com doenca
falciforme do tipo S/ talassemia ou microdrepanocitose ocorre
deacordo com o heredograma:

Portador de traco Portador de traco
falciforme talassémico
PAIS AS X A-TAL
FILHOS AA A-TAL AS S-TAL
sem doenca portador de portador de com doencga
falciforme traco talassémico traco falciforme falciforme
(S-talassemia)
25% 25% 25% 25%

Da mesma forma, a probabilidade de uma pessoa com
doenca falciforme em dupla heterozigose entre a Hb S e outra
hemoglobina variante, como por exemplo a Hb C, se verifica
conforme:

Portador de Portador de traco
traco falciforme deHbC
PAIS AS X AC
FILHOS AA AC AS SC
sem doencga portador de portador de com doenga
falciforme tracode Hb C trago falciforme falciforme
(Hb SC)
25% 25% 25% 25%

O portador de traco falciforme, heterozigoto paraa Hb S,
nao é anémico, nao tem anormalidades fisicas e tem
vida normal. As pessoas com doenca falciforme, por outro
lado, podem apresentar sintomas graves e sérias complicagoes.

6

continuagao

Exames hematolégicos
Hemoglobina

Hemograma com reticulécitos
Eletroforese de Hb e
quantificacdo de Hb fetal
Ferritina

Aloanticorpos eritrocitarios

a cada consulta
a cada 4 meses
inicial

anual
basal, pré e
pos-transfusional

Estudo do figado e vesicula biliar

Funcao hepatica
Ultrassom abdominal

Estudo da funcao renal

anual
anual em > de 6 anos

Ureia, creatina, acido urico, EAS anual

Avaliacao de doenca
transmissivel pelo sangue
HIV, HTLV I/1l, Chagas, sifilis,
Hepatite Be C

Avaliacao cardiaca
ECG e ecocardiograma

Avaliacao pulmonar
Rx de térax, testes de funcao
pulmonar

Avaliacao para doenca
cérebro-vascular
Doppler TC

anual nos transfundidos

bianual

bianual > de 5 anos

anual, a partir de 2 anos
até 18 anos
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16 Cuidados globais ao paciente com doenga A Hb S tem uma caracteristica fisicoquimica especial e, em

falcif situacdes de diminuicao da tensao de oxigénio, ela se
alcitorme . . . . s
polimeriza, alterando drasticamente a morfologia do eritrdcito,
. que adquire a forma de foice. Esses eritrocitos falcizados
TIPO DE AVALIACAO | INTERVALO dificultam a circulagao sanguinea, provocando vaso-oclusao e
Exame fisico infarto na area afetada. Consequentemente, esses problemas
< 6 meses mensal resultam em isquemia, dor, necrose e disfuncées, bem como
>6 meses e <1ano a cada 2 meses danos permanentes aos tecidos e 6rgaos, além de hemdlise
>1e<5anos a cada 3 meses crénica.
> 5 anos a cada 4 meses
Aconselhamento genético Hb S
Estudo familiar inicial «— Oxigénio |,

< H )
Aconselhamento / educa¢dao  anual PHy 1
4—— Temperatura

Avaliacao dentaria semestral v
Desoxi-Hb S
i - Polimerizaca
Avaliacao nutricional anual olimerizagao

Exame oftalmolégico direto anual > de 10 anos

——  Microcirculagdo

Esquema Imunizagao Desidratacao celular
Triplice, Sabin, BCG, MMR, intervalos padronizados Viscosidade T

sarampo, anti-hepatite B, Deformabilidade |

anti H. Influenzae

Antipneumocdccica > de 2 anos com um reforco v v
polissacaride apos 5 anos Hemolise Vaso-ocluséo
Antipneumocadccica 2,4,6 e 15 meses

heptavalente

v v
120 . ens p Ictericia Infarto-necrose
Uso profilatico de penicilina até 5 anos Anemia

continua

v
Disfuncao de drgaos nobres

Crises de dor
34



Esse processo fisiopatoldgico devido a presenca de Hb S é
observado nas seguintes situacdes, em ordem decrescente de
gravidade:anemia falciforme, Hb S/ talassemia, Hb SCe Hb SD.

E importante destacar que a frequéncia de portadores do
traco falciforme no Brasil é de 2 a 8%, conforme a intensidade
da populacao negra inserida na regiao. Como se sabe, a Hb S
teve origem no continente africano e sua introducao no Brasil
ocorreu notadamente durante o periodo de imigragao forcada
dos povos africanos. Atualmente, estima-se o nascimento anual
de 3.000 casos novos de doenca falciforme e 200.000 de traco
falciforme.

2 Confirmacao diagnéstica

O diagnostico laboratorial da doenca falciforme é realizado
pela deteccao da Hb S em homozigose ou em associacao com
outras variantes. Assim, uma técnica eficaz é a eletroforese de
hemoglobina em acetato de celulose ou em agarose, em pH
alcalino (pH variadvel de 8 a 9). A eletroforese em pH alcalino
permite andlises qualitativas e quantitativas das fracoes,
conforme esquema:

A =] = +
S,D _ = e = ==
A, C
AA AS SS S-TAL SC SD Aplicacao

toldgicos basais de cada pessoa e no aparecimento de novos
sintomas e/ou sinais de descompensa¢cao hemodinamica. As
transfusdes devem serindicadas criteriosamente.

Aseguir, estao asindicacdes especificas de transfusdes:

 Tratamento das complicacdes anémicas graves
- crise aplastica;
- crise hiper-hemolitica;
- crise de sequestracao esplénica.

« Manuseiodoacidente vascular cerebral.

» Manuseio pré-operatorio.

Nao sao indicagées de transfusées:

* Anemia crdnica;
* crisealgica;
« infec¢oes leves ou moderadas.

A transfusdao deve elevar o hematdcrito a 28 ou 30% e a
hemoglobina a 9 ou 10 g/dL. Usar, preferencialmente,
concentrado de hemacias desleucotizadas para reduzir as
reacOes transfusionais ndo-hemoliticas e fenotipadas para os
antigenos eritrocitarios C, D, E, K.

A exsanguineotransfusdo deve ser realizada em pacientes
com acidente vascular cerebral isquémico, pneumonia grave,
hipoxemia aguda, no pré-operatdrio de cirurgias com anestesia
geral e priapismo agudo. Deve-se, preferencialmente, usar
concentrado de hemacias colhido ha menos de 10 dias. O
objetivo é manter a concentracdao de hemoglobina S inferior a
30% e hemoglobinafinalentre 10 e 11 g/dL.
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O priapismo é a erecao dolorosa do pénis, que pode ocorrer
em episédios breves e recorrentes ou em episédios longos,
podendo causarimpoténcia sexual. Pode acompanhar-se de
dor abdominal e perineal, distria ou retencdo urindria. Por
vezes, hdedema escrotal eaumento da préstata.

O tratamento deve ser realizado com exercicios leves, como
caminhada e ciclismo (no momento do inicio da crise), banhos
mornos, hidratacdo abundante e analgesia. Se com essas
medidas ndo houver melhora em 24 horas, estad indicada a
exsanguineotransfusdao parcial ou transfusao simples de
concentrado de hemacias. Em algumas situag¢des, sao
necessarias medidas anestésico-cirdrgicas, como puncao dos
COrpos cavernosos, esvaziamento cirurgico e derivagdes. Esses
procedimentos sao de alta morbidade, podendo levar a
deformidades penianas e impoténcia definitiva.

15 Indicagbes especificas de transfuses

A maioria das pessoas com hemoglobinopatias apresenta
anemia, sendo frequente encontrarem-se niveis de
hemoglobina tdo baixos como 6 g/dL. A instalacao cronica da
anemia associada a maior liberacao de oxigénio pela Hb S
possibilitam que essas pessoas tenham desenvolvimento
normal apesar dos baixos niveis de hemoglobina.

A anemia, por sis6, nao é indicativa de transfusao de sangue,
ja que essas pessoas toleram baixos niveis de hemoglobina e as
transfusées podem expd-las a agentes infecciosos, provocar
aloimunizacao, hiperviscosidade sanguinea e hemossiderose.

As avaliagcoes e consideragdes para o tratamento da anemia
devem, portanto, ser baseadas na mudanca dos niveis hema-
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Observa-se que a amostra 1 é um padrao normal (Hb AA); a
amostra 2 (Hb AS) representa o portador do traco falciforme; a
amostra 3 (Hb SS) a anemia falciforme; aamostra 4 (Hb S/BTAL) a
interacao entre a hemoglobina S e a talassemia, laboratorial-
mente caracterizada pela presenca da Hb S e pelo aumento das
hemoglobinas A, e fetal; a amostra 5 exemplifica a dupla
heterozigose entreaHb SeaHb C(Hb SC); eaamostra6 também
é o exemplo de dupla heterozigose entre Hb S e Hb D (Hb SD),
que apresentam migragdes similares em eletroforese alcalina.

Justamente por causa deste ultimo caso (amostra 6) ha
necessidade de introduzir uma outra técnica eletroforética, que
se realiza em agar ou agarose utilizando o pH acido. Nesse pH, a
Hb D se separa da Hb S migrando na mesma posicao que a
Hb A, permitindo, assim, confirmar-se o diagnéstico de Hb SD.
Cabe ressaltar que é extremamente rara a presenca de Hb D em
nossa populagao, cuja heterozigose (Hb AD) é prevalente numa
relacao de 1 caso paracada 5 mil pessoas analisadas;eaHb SD na
ordem de 1caso para cada milhdo. Assim,em geral, a auséncia da
eletroforese em pH acido nao traz dificuldades no diagndstico
da grande maioria dos casos de doenca falciforme. Por outro
lado, especialmente para o caso 4, é necessariaa dosagem daHb
fetal pela desnaturacgédo alcalina e da Hb A, por microcroma-
tografiaem coluna. O método de HPLC (cromatografia liquida de
alta resolucao) também possibilita resultados seguros das
fracoes A, efetal.

Em 06/06/2001, 0 Ministro da Saude lancou o Programa
Nacional de Triagem Neonatal por meio da Portaria Ministerial
n°822. 0 Programa apresenta trés fases: Fase | - hipotireoidismo
congénito e fenilcetonuria, Fase Il - inclui hemoglobinopatias e
Faselll-incluifibrose cistica.



Este exame é realizado na primeira semana de vida da
crianca, em sangue total colhido do calcanhar, em papel
filtro (teste do pezinho). Sao utilizadas técnicas mais sensiveis,
tais como a eletroforese por focalizacao isoelétrica (IEF) ou a

cromatografialiquida de altaresolucao (HPLC).

Finalmente, para um diagndstico laboratorial completo,
deve-se realizar o hemograma, bem como o estudo do sangue

dos pais.

A seguir, apresentamos um quadro sobre as principais
caracteristicas laboratoriais dos diferentes tipos de doenca

falciforme.

ACHADOS LABORATORIAIS NA DOENCA
FALCIFORME E NO TRACO FALCIFORME

Diagnéstico | Gravidade Hb 1 VCM (Reticuldcito Morfologia Eletroforese
Clinica | (g/dl) | (%) | () | (%) g Hb (%)
Frequentes 5
o Moderada 7.5 22 03 1 hemécias em f:',' (S)ggg
agrave  (6.0-9.0) (18-30) (4-30) foice, em alvo e '
. A:<3,5
eritroblastos
Frequentes
rave 9.0-14.0) (26-40 1.5-6 ' S
9 ( I ¢ ) ( ) em foice e raros F: 0,2-8
eritroblastos
D.iscreta . S. 55.75
s/l Leve a 11.0 32 76 3 TIPS A;:15-30
moderada  (8.0-13.0) (25-40) (1.5-6) ~ Mmicrocitose F: 01-20
hemécias em
. A:>3,6
foice
Acentuada
hipocromia —
s/Btal Leve a 8.0 25 69 8 e microcitose i: gggg
grave (7.0-10.0) (20-36) (3-18) hemacias -
A;:>3,6
em alvo eem
foice
S: 38-45
AS Assintom.  Normal Normal Normal  Normal  Normal A;:55-60
A,:01-03

ser de no minimo quatro em quatro semanas, individualizado de
acordo comas complicacdes da paciente.

Deve ser feita a pesquisa de anticorpos irregulares de acordo
com a histéria transfusional prévia. As maes aloimunizadas
devem ser minuciosamente acompanhadas, inclusive com
determinacao da tipagem sanguinea, administracao de imuno-
globulina Rh e, se necessario, aminiocentese para avaliar o
desenvolvimento fetal e concentragao de bilirrubinas.

O crescimento fetal deve ser monitorizado com ultrassono-
grafiaeavitalidade com cardiotocografia periddica.

Deve ser feita eletroforese de hemoglobina do companheiro.
Se ele é portador do trago falciforme ou outras hemoglobino-
patias, o casal deve ser orientado sobre a possibilidade do feto
apresentar a doenca falciforme.

A suplementac¢dao com acido félico é recomendadanadosede
1 a 5 mg/dia. A transfusao profilatica nao esta indicada. Na
anemia grave com queda da hemoglobinaamenos de 6 g/dL ou
do hematdcrito em mais de 20% em relacao ao valor basal, a
transfusao esta recomendada.

No pds-parto, o sangramento deve ser monitorizado amiude
para evitar a anemia grave. O tromboembolismo pode ser
evitado promovendo-se hidratacao adequada e deambulacao
precoce.

14 Priapismo
Na faixa etdria de 10 a 62 anos, 42% das pessoas com doenca
falciforme relatam pelo menos uma crise de priapismo. Em 46%

desses pacientes verifica-se disfungao sexual.
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Topico:

 Limpar a lesdo com soro fisiolégico em jato (nao gela-
do);
 usar método de desbridamento autolitico ou enzima-
tico para retirada do tecido necrético. Evitar o desbri-
damento mecéanico;
 usar coberturas interativas como alginato de calcio,
hidrofibra, espuma e hidrocoloides para tratar as feridas,
conforme as caracteristicas apresentadas pelas lesoes;
« usar coberturas interativas com prata para tratar feridas
infectadas ou criticamente colonizadas;
 usar bandagem inelastica (bota de Unna) para o retorno
venoso eaquecimento do membro.

Outros:

« Sulfato de zinco (200 mg, 2 vezes ao dia, VO);

« transfusao de concentrado de hemacias ou exsangui-
neotransfusao parcial;

antibidtico sistémico, conforme avaliacao médica;
fisioterapia;

* enxertia.

13 Gravidez e contracepcao

Na doenca falciforme, a gravidez promove alto risco para a
gestante; e o aborto espontaneo ocorre frequentemente. Os
riscos, no entanto, nao sao tao altos a ponto de contraindicarem
uma gravidez desejada. Todas as mulheres devem, porém, ser
informadas desses riscos.

Oacompanhamento pré-natal com obstreta e hematologista
deve serdiferenciado e iniciado o mais precocemente possivel,
pois contribuirda para a reducdao de intercorréncias que
comprometem a gestagao. O intervalo entre as consultas deverd
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3 Crisesde dor

As crises de dor sdao as complicagées mais frequentes da do-
enca falciforme e comumente constituem a sua primeira
manifestacdo. Elas sao causadas pelo dano tissular isquémico
secundario a obstrucao do fluxo sanguineo pelas hemdcias
falcizadas. A reducao do fluxo sanguineo causa hipdxia regional
e acidose, que podem exacerbar o processo de falcizacao
aumentando o dano isquémico. Essas crises de dor duram
normalmente quatro a seis dias, podendo, as vezes, persistir por
semanas. Hipoxia, infeccdo, febre, acidose, desidratacao e
exposicao ao frio extremo podem precipitar as crises algicas. Os
adultos citam que a depressao e exaustao fisica podem ser
fatores precipitantes das crises.

As pessoas podem apresentar dor intensa ou forte nas
extremidades, abdome e nas costas. A primeira manifestacao de
dor na maioria das criancas é a dactilite (sindrome mao-pé).
Outras manifestagcdes musculo-esqueléticas podem ser
simétricas ou nao ou mesmo migratorias e eventualmente com
edema, febre, eritema e calor local, tornando, as vezes, dificil o
diagnéstico diferencial com osteomielite, artrite séptica,
sinovite e febre reumatica. A dor abdominal pode simular
abdome agudo cirurgico ou infeccioso ou processos
ginecoldgicos. E importante lembrar que, em criancas, as
pneumonias, principalmente as de base, podem cursar com dor
abdominal.

Considerar como fatores de risco: febre acima de 38°C,
desidratacao, palidez, vobmitos recorrentes, aumento de volume
articular, dor abdominal, sintomas pulmonares agudos,
sintomas neuroldgicos, priapismo, processos algicos que nao se
resolvem com analgésicos comuns. O tratamento consiste em
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eliminar os fatores precipitantes, garantir o repouso, assegurar
boa hidratacdao (muitas vezes é necessario hidratacao
parenteral) e analgesia adequada.

4 Manuseio da crise de dor

1-Pessoas com doenca falciforme com queixa de dor devem
ser imediatamente avaliadas se existir um ou mais dos seguin-
tesfatoresderisco:

* Febre;

» dorabdominal;

 dornotérax ousintomas respiratorios;

* letargia;

 cefaleiaintensa;

« dor associada a extrema fraqueza ou perda de funcao
local;

« edemaarticularagudo;

« dor que ndao melhora com medidas de rotina (repouso,
liquidos e analgésicos);

 dorlombar sugestiva de pielonefrite.

2-Pessoas com doenca falciforme e com dor leve devem ser
instruidas para tomar analgésicos, aumentar a ingestao hidrica
e serreavaliadas nodiaseguinte.

3 - O exame fisico deve ser dirigido na tentativa de afastar
complicagdes que mascaram a crise falciforme. Aqueles com
dor abdominal aguda devem ser internados e submetidos a
uma avaliacao pela equipede cirurgia.
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margens definidas, bordas em relevo, recobertas por uma
pelicula amarela e susceptiveis a infeccdao. Elas sao
extremamente dolorosas, de dificil tratamento e com alto indice
de recorréncia.

O diagnéstico diferencial deve ser feito com Ulcera venosa,
ulcera diabética, ulcera isquémica, ulcera neuropatica, Ulcera
por pressao e outras e devem ser tratadas tao logo aparecam.

As ulceras comprometem consideravelmente a qualidade de
vida das pessoas com doenca falciforme, acarretando
problemas emocionais, sociais e profissionais, por isso o
acompanhamento deve ser realizado por uma equipe
multiprofissional. O envolvimento do paciente com o estimulo
do autocuidado é de essencial importancia, ndo somente na
preven¢ao, como no sucesso do tratamento.

Tratamento
Preventivo:

* Inspecionar a pele, diariamente;

« higiene corporal adequada;

« evitar traumatismo e picadas de insetos;

 usar meias de algodao, de preferéncia branca, sem cos-
turasou, seindicada, meias de compressao;

« usar calcados adequados;

 hidratar a pele com creme a base de ureia, exceto en-
treregides interdigitais, com 6leo mineral ou vegetal;

« ingerir bastante liquido;

¢ restringir o uso de sédio;

« fazer repouso com pernas elevadas;

¢ manter acompanhamento médico regular.
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podem incluir hemiparesia, hemianestesia, deficiéncia do cam-
po visual, afasia e paralisia de nervos cranianos. Sinais mais
generalizados como coma e convulsdées também podem ocor-
rer. Embora a recuperacao possa ser completa em alguns casos,
sdo frequentes o dano intelectual, sequelas neurolégicas graves
e morte. A recidiva do acidente vascular cerebral provoca danos
maiores e aumentaamortalidade.

Pessoas que apresentam sintomas neuroldégicos agudos de-
vem sempre ser internadas. Deve-se excluir meningite se
houver febre ou cefaleia. Em menores de 1 ano com crise
convulsiva, ¢ mandatéria a puncao lombar para afastar infeccao
do SNC. Ao suspeitar de acidente vascular cerebral, deve-se
proceder rapidamente a exsanguineotransfusao, que pode
ajudar a prevenir a sua progressao e iniciar a investigacao com
tomografia cerebral ou arteriografia (apds a exsanguineo),
acompanhada pelo neurologista.

Ap06s a regressao do quadro agudo, a pessoa deve ser man-
tida em regime crénico de transfusdes (regime de hipertrans-
fusdes) para manter a concentracao de Hb S inferior a 30%. Este
regime deve ser mantido por tempo indefinido.

12 Ulcerade perna

As Ulceras de perna estdo presentes em 8 a 10% das pessoas
com doenca falciforme, principalmente no adolescente e no
adulto jovem. Ocorrem geralmente no terco inferior da perna,
sobre e ao redor do maléolo medial ou lateral e ocasionalmente,
sobre a tibia ou dorso do pé. Um percentual de 75% das pessoas
com ulcera na perna tém o genétipo SS. Sua etiologia pode ser
traumatica, por contusdes ou picadas de insetos, espontanea e
por hipdxia tissular devido a crises vaso-oclusivas cronicas.
Sdao lesbes exsudativas, de tamanho varidvel, com
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4 - A investigacao laboratorial inclui:

* Hemograma com contagem dereticulécitos;
« em caso defebre, seguirrotina especifica;
* se sintomas respiratérios presentes, seguir rotina especi-

fica;

* na suspeita de osteomielite ou artrite, solicitaraavalia-

cao do ortopedista. Rx, cintilografia e puncao aspirativa
com cultura do material podem ser necessarios;

* nocasodedorlombar, fazer urinocultura e antibiograma.

5 -Tratamento:

Tratar prontamente a dor - item 7, pagina 15;

reduzir o medo e aansiedade - suporte psicoldgico;
retirar a causa desencadeante;

estimularaingestao oral deliquidos;

repouso relativo;

evitar mudancas bruscas de temperatura;

aquecimento dasarticulacdes acometidas;

fazer hidratacdo parenteral em casode dor moderadaa
grave. Trés a cinco litros por dia em adultos e 1,5 vez
as necessidades hidricas didrias em criancas;

reavaliar periodicamente;

emalguns casos pode estarindicado o uso de narcéticos;
utilizar anti-inflamatério como diclofenaco oral na dose
de 1 mg/kg/dose de 8/8 horas, se a dor nao conseguir ser
controlada comanalgesia.



6-Aquelas pessoas que apresentam fatores de riscoou
cuja dor nao melhora apds 8 horas do inicio do tratamento
deverdo serinternadas e tratadas de acordo com o protocolo:

« Determinacao da O, pelo oximetro de pulso (pelo menos
uma vezaodia, nos casos de dor toracica associada);

« hidratacdo venosa com soro glicosado 5% nos casos de
vomitos ou dificuldade naingestao de liquidos por VO;

« utilizacdo de bicarbonato de sédio 3 g/m* somente em

casos de acidose metabdlica comprovada e/ ou nefro-

patia;

fisioterapiarespiratoria profilatica é medida essencial.

~

Atencao:

« Em caso de dor tordcica, deve ser realizado Rx de
torax diariamente com a finalidade de diagnosticar
precocemente a sindrome tordacica aguda.

» Oximetriade pulsodiariamente.

» Devido ao carater multifatorial da dor, nos casos
graves pode-se associar: DIAZEPAN 5-10 mg uma
vez ao dia e AMITRIPTILINA-25mg de 1 a 2 vezes
aodia;

e Encaminhar ao Ambulatério de dor, caso necessario.

N J
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volume do figado e fibrose hepatica sao resultados da hemo-
siderose. Adoenca hepatica pode evoluir paracirrose.

A avaliacao hepatica e biliar deve ser feita periodicamente
por meio de exames laboratoriais e de imagens e a pessoa
encaminhada para servicos especializados.

A menor sobrevida dos glébulos vermelhos na doenca
falciforme aumenta os niveis séricos de bilirrubina, a custa de
bilirrubina indireta, sendo frequente a ictericia. Esta pode as
vezes se exacerbar em situacbes de aumento da taxa de
hemolise, o que pode ser confirmado laboratorialmente pela
diminuicao dos niveis de hemoglobina e aumento de reticu-
I6citos. Deve-se estar alerta para a possibilidadede deficiéncia
de G,PD, comum em pessoas com doenca falcifor-me.

Do ponto de vista terapéutico, nao existem recursos praticos
para a diminuicao da ictericia em pacientes que cursam com
essaalteracdo. Alguns melhoram com adequada hidratacao oral
ou parenteral.

Como a ictericia pode ser um sinal de infeccdgo numa
pessoa com doenca falciforme, uma investigacao minuciosa
da causa desencadeante é necessdria nos casos de exacerba-
¢ao do processo.

11 Acidente vascular cerebral
A obstrucao de artérias cerebrais, provocando isquemia e
infarto, ocorre em cerca de 10% das pessoas com doenca

falciforme.

As manifestacdes neuroldgicas sao geralmente focais e
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as pessoas com S/( talassemia. A frequéncia para Hb SC é de
40% e para os S/f" tal é de 20%.

Os calculos biliares sao multiplos e, em 60% dos casos, sao
radiopacos. Podem ser assintomaticos por muito tempo ou
causar sintomas cronicos como empachamento, ndauseas,
vomitos e dor no quadrante superior direito.

As complicagdes mais comuns sao a colecistite, obstrucao do
ducto biliar e, mais raramente, pancreatite aguda.

A retirada eletiva dos calculos biliares assintomaticos,
diagnosticados ao acaso, é assunto controverso. A maioria dos
especialistas ndoindicaacirurgiaantes que os sintomas surjam.

A pessoa deve ser orientada a fazer dieta pobre em gorduras.
Episédios de colecistite aguda devem ser tratados conserva-
doramente com antibiéticos, manutencdao do balanco
hidroeletrolitico e cuidados gerais até que a crise regrida. A
colecistectomia devera, entao, serrealizada.

O comprometimento agudo do figado deve ser cuidado-
samente avaliado. Pessoas com dor abdominal no quadrante
superior direito, ictericia e febre podem estar acometidas de
colecistite, hepatite viral, crise vaso-oclusiva hepatica,
obstrucao do ducto biliar comum ou hepatoxicidade induzida
pordrogas.

Em criancas e adultos, o figado pode ser sitio de sequestracao
de hemacias durante crises vaso-oclusivas, com ictericia e
hepatomegalia, com queda do Ht e Hb. Raramente ha evolucao
parainsuficiéncia hepatica nadoenca hepaticaaguda.

Em pessoas cronicamente transfundidas, o aumento do
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7 -Tratamento ambulatorial:

* Baseia-se na escala analdgica da dor, que toda pessoa com
doencafalciforme deve receber:

‘x'\. GOVERRD 00 EETADD DO RIC DE JANESD
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{2 g+ - e L

mmm G G
1|2 s/al5/6 7|8 9|10 123455|7‘g;}{.

ESCALA ANALOGICA DA DOR ‘ ESCALA ANALOGICA DA DOR

Dor graduadade 1a3:

* Iniciar DIPIRONA de 4/4h;
e suspender apds 24 horas sem dor.

Dorgraduadade3aé6:

* Iniciar DIPIRONA de 4/4h + DICLOFENACO de 8/8h;

 apbs 24 horas sem dor, retirar o DICLOFENACO e manter
aDIPIRONA de 4/4h por mais 24 horas;

e em caso de retorno da dor, reiniciar DICLOFENACO e
encaminharao servico de emergéncia de referéncia.

Dorgraduadade6a10:

« Iniciar DIPIRONA de 4/4h + CODEINA de 4/4h (intercalados)
+ DICLOFENACOde 8/8h;

e apds 24 horas sem dor, retirar a DIPIRONA, manter a
CODEINA de 4/4h e 0 DICLOFENACO;

« ap6s mais 24 horas sem dor, retirar a CODEINA, man-
tendo o DICLOFENACO por mais 24 horas;

« em casoderetornodador, reiniciar DICLOFENACO e enca-
minharao servi¢o de emergéncia dereferéncia.
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8-Tratamento no servico de emergéncia:

DORde1a6 DORde6a10
Fez tratamento domiciliar corretamente? | Fez tratamento domiciliar corretamente?
Nao Sim Nao Sim

Passar dipirona e diclofenaco Passar diclofenaco e Trocar a codeina pela morfina

para EV dipirona para EV e EV (0,1 mg/kg/dose). Repetir se
associar codeina ndo melhorar apés 30 min e
VO (1 mg/kg/dose) manter com morfinade 4/4h

Se melhorar ap6és 6h, alta Se melhorar apds 6h, Se melhorar apés 6h, alta com:

com: dipirona + diclofenaco alta com: dipirona + dipirona + diclofenaco e

diclofenaco + codeina  codeina

Se ndo melhorar apds 6h, Se piorar apos 6h, Se piorar apds 6h, internar e
associar codeina VO e trocar a codeina por avaliar infuséo continua de
internar morfina e internar morfina

Atencao: nas crises de dor refratdaria a MORFINA, iniciar
METADONA, 5-10 mg até de 4/4 horas. Retirada em quatro
dias, aumentando ointervalo a cada 6-8 horas.

9 - Tratamento na internagao:

 Hidratacdo venosa de acordo com as necessidades
hidricas diarias. E fundamental levar em consideracéo as
perdas e repor no volumediario;

» manter dois analgésicos (dipirona e morfina EV) interca-
lados de 4/4h e odiclofenaco EV de 8/8 horas;

« avaliar a necessidade de passar a morfina para infusao
continua;

« tentaridentificar ofator desencadeante e trata-lo;

« monitorizar a oximetria de pulso para identificar a hipo-
xemia precocemente e avaliar o estudo radiolégico pa-
ra diagnosticar sindrome toracica aguda e iniciar o tra-
tamento especifico;

« avaliar necessidade de transfusao em caso de anemia
intensa.
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se iniciar a partir dos cinco meses de vida, sendo raras apés os
dois anos. Nas outras sindromes falciformes, em que o baco
permanece aumentado, podem ocorrer também apds a
infancia. O baco aumenta rapidamente de volume e ocorre
queda subita do nivel de hemoglobina, podendo provocar
choque hipovolémico e morte. Esta crise € uma das principais
causas de morte nas criancas com anemia falciforme e deve ser
prontamente diagnosticada e tratada.

Nas criancas com esplenomegalia volumosa, deve ser feita
orientacdo familiar quanto a palpacao do baco para diagnéstico
precoce doaumento subito da viscera e socorroimediato.

Frequentemente, verifica-se rapido aumento do baco, com
queda importante da hemoglobina até valores inferiores a
5 g/dL e aumento no numero de reticulécitos, ja que a medula
6ssea continuaem pleno funcionamento.

Tratamento:

« Controle frequente dos sinais vitais, hemoglobina, funcao
renal e hepdatica e dos fatores de coagulagao;

 Rapida correcao da hipovolemia com transfusao de he-
macias para aumentar a Hb para 9a 10 g/dL;

« Em pacientes que sofreram grave crise de seques-
tro, deve ser considerada a indicacao de esplenecto-
mia, uma vez que existe a possibilidade derecidiva.

10 Figado, vias biliares e ictericia
A litiase biliar ocorre em 14% das criancas menores de 10

anos, em 30% dos adolescentes e em 75% dos adultos com
anemia falciforme. Esses percentuais sao quase 0s mesmos para
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5 Sindrome toracica aguda

A sindrome toracica aguda caracteriza-se por infiltrado
pulmonar novo com dor toracica aguda e intensa, febre, tosse e
dispneia moderada a grave, podendo ocorrer hipoxemia e
hipercapnia. E causada por infeccdo, embolia de medula 6ssea
necrética, vaso-oclusao pulmonar e sequestro pulmonar. Todos
0s pacientes com sintomas respiratérios ou pulmonares
deverao ser imediatamente examinados. Comparar com 0s
dados basais.

Solicitar os exames:

* Rx de térax;

« hemograma com contagem de reticulécitos;

e hemocultura, BAAR e cultura de escarro (se possivel);

¢ gasometriaarterial em arambiente;

» titulos para Mycoplasma pneumoniae (agudo e evolutivo,
se possivel);

cintilografia cardiaca - mapeamento cardiaco - esta indi-
cado quando existem sintomas toracicos com Rx de térax
normal;

ECG (opcional);

« estudos virais (opcional).

Todas as pessoas com doenca falciforme com evidéncia de
doenca pulmonar aguda devem ser internadas. Deve ser ins-
tituida a hidratacao parenteral nas necessidades hidricas diarias
sem descontar a VO.

Nao hiperidratar.

Oxigénio deve ser administrado se ocorrer hipéxia (PaO,<
80 mm Hg) demonstrada pela gasometria arterial.

intervalos minimos de dois meses com um refor¢o aos 15 meses.
Paraas criancas com mais de 15 meses, fazer somente uma dose;

3 - Vacina contra a hepatite B (recombinante) - trés doses,
sendo as duas primeiras com intervalo minimo de um més e a
terceira, seis meses apods a primeira;

4 -Vacina contra o Streptpcoccus pneumoniae:

 Polissacaride - uma dose apds dois anos de idade com um
reforco cincoanosapdsaprimeiradose;

» Heptavalente - trés doses com intervalos minimos de dois
meses. Iniciar junto com a vacina contra Haemophilus
influenzae. Reforco com 12 a 15 meses nas criangas me-
noresque 11 mesesdeidade.

5-Profilaxia com penicilina benzatina ou penicilina oral,
do diagndstico até cinco anos de idade, conforme o seguinte
esquema:

Penicilina V (Fenoximetil-penicilina):

» Do diagnéstico até 3 anos — 125 mg 2x/dia
» De3a5anos— 250 mg 2x/dia
ou
Penicilina G Benzatina:
 Criancas até 10 Kg: 300.000 U de 21/21 dias

 Criancas de 10 a 25 Kg: 600.000 U de 21/21 dias
» Criangas > 25 kg: 1.200.000 U de 21/21 dias

Nos alérgicos a penicilina:

Eritromicina: 20 mg/Kg/dia (max. 2 g/dia), 12/12 h, via oral.
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Ousosistematico desse programa vacinal associado ao uso
de penicilina profilatica tem demonstrado drastica reducdo
na incidéncia e na mortalidade por infec¢des causa- das por
germes encapsulados.

8 Crise aplastica

As crises aplasticas nao sao muito frequentes e geralmente
ocorrem apoés processos infecciosos, mesmo apos infeccdes
relativamente insignificantes. Crises aplasticas graves estao
comumente relacionadas com infeccao pelo Parvovirus B19.

Clinicamente se apresentam por sintomas de anemia aguda
sem aumento esplénico, podendo, em situacdes mais graves,
estar presentes sinais de choque hipovolémico.

A principal diferenca laboratorial entre essas crises e as de
sequestro esplénico é a presenca de reticulocitopenia na crise
aplastica e reticulocitose nade sequestro.

Otratamento é sintomatico e transfusdes de concentrado de
hemacias devem ser administradas, se necessario. A
monitorizacao do estado hemodinamico é que possibilitara a
indicacdo precisa de hemotransfusao.

Tais crises sao autolimitadas, com duracao de 7 a 10 dias e
raramente recorrem.

9 Crise de sequestracao esplénica

As pessoas com doenca falciforme podem sofrer repentina-
mente um acumulo intraesplénico de grandes volumes de
sangue, que é denominado de "crise de sequestracdo
esplénica”. Na anemia falciforme, essas intercorréncias podem
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é )

MORFINA EV DE 4/4 HORAS + DIPIRONA (INTERCALADO) + DICLOFENACO
POR 48 HORAS (DEVENDO RECEBER UM ANALGESICO A CADA 2 HORAS)

v
RESOLVEU? > m

MANTER O MESMO ESQUEMA COM
REAVALIAGCAO APOS 48 HORAS

MANTER DICLOFENACO + l
DIPIRONA + REDUZIR DOSE 4— RESOLVEUL?
DO OPIACEO EM 25%
A CADA 24 HORAS i

:

QUANDO ESTIVER SEM MORFINA

ALTA COM: CODEINA + DICLOFENACO AVALIAR A CAUSA DA DOR +
VO (PROCEDENDO A RETIRADA CONSIDERAR A TRANSFUSAO
DAS DROGAS COMO NO MODELO DE TROCA
AMBULATORIAL - DOR DE 6 A 10) DISCUSSAO COM O GRUPO

INTERDISCIPLINAR

- /

10- Analgésicos opiaceos:

MORFINA ADULTOS: 0,1 mg/Kg/dose EV ou IM
Tamp=2mL (1mL =10 mg) CRIANCAS (MAIORES DE 6 MESES): 0,1 a 0,3 mg/Kg
EV (dose de infusao = 0,01 - 0,04 mg/Kg/hora =10 a 40

mg/Kg/hora)
METADONA 0,1 - 0,2 mg/Kg/dose SC ou IM. O intervalo de
lamp = TmL (1mL =10 mg) administracdo deve ser ampliado a cada quatro dias

(Ex.: 4/4 horas e posteriormente 6/6 horas 8/8 horas etc.)

ANTAGONISTA DOS ADULTOS: 0,4 a 0,8 mg EV a cada 60 segundos até a
OPIACEOS (NALOXONA) reversdo do quadro.
CRIANCAS (MAIORES QUE 6 MESES): 2 a 10
mg/Kg/EV in bolus. Repetir a dose até ser clinicamente
eficaz, podendo chegar a 100 mg/Kg. Entao repita,
conforme a necessidade. Uma infusao continua pode
ser indicada, na dose de 1 mg/Kg/hora.
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9 - As criangas esplenectomizadas devem ser tratadas de
acordo com este protocolo,independente de suaidade e estado
vacinal.

7 Imunizacbes

Como consequéncia de processos vaso-oclusivos repetidos
no baco, as pessoas com doenca falciforme tém funcao
esplénica diminuida (asplenia funcional), que leva a uma
significativa reducao na capacidade imunoldgica de combater
infeccbes por diversos microrganismos. Dificuldade de
opsonizacdao faz com que esses pacientes sejam
particularmente susceptiveis as infeccdbes por Pneumococcus
pneumoniae e Haemophilus influenzae (germes encapsulados).

A asplenia funcional é um fenbmeno que ocorre progres-
sivamente e, na maioria dos pacientes com Hb SS, é maxima em
torno de cinco anos de idade. Como o baco é o maior e
provavelmente o mais importante érgao linfoide, é de
importancia estratégica que se inicie um eficaz programa de
imunizagdes na pessoa com doenca falciforme antes que se
instale a asplenia funcional. Também devemos considerar que
estas pessoas, em um bom numero de casos, podem necessitar
de transfusdes sanguineas, acarretando um risco de doencas
transmissiveis pelo sangue, entre elas a hepatite B. Portanto, é
recomendavel um programa de vacinacdao precoce,
concomitante aos programas habituais de imunizacdes.

Recomenda-se o seguinte programa de vacinacoes:

1- Programa normal quanto as vacinas triplice, Sabin, BCG e
tripliceviral;

2-Vacina contra Haemophilus influenzae - trés dosescom
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Antibidtico EV -droga de escolha:

« Ampicilina ou cefuroxine ou ceftriaxone deve ser iniciada
imediatamente.

* Associar eritromicina ou claritromicina se houver suspeita
de Mycoplasmapneumoniae.

Toracocentese estd indicada se houver derrame pleural no Rx,
contribuindo para o desconforto respiratorio.

A gasometria arterial deve ser controlada.

A transfusao simples ou de troca parcial estd indicada nas
seguintes condigoes:

* Pa0,<70mmHg;

» quedade 25% do nivel basal de PaO,;

« insuficiéncia cardiaca congestiva ou insuficiéncia cardiaca
direitaaguda;

¢ pneumoniarapidamente progressiva;

« dispneiaacentuada com taquipneia.

Ap6s o evento pulmonar agudo, devem ser realizados testes
basais de funcao pulmonar, gasometria arterial e mapeamento
cardiaco. Isso facilitara futuras avaliagdes em nova doenca
pulmonar.

6 Febre

As infeccbes constituem a principal causa de morte nas
pessoas com doenca falciforme. O risco de septicemia e/ou
meningite por Streptococcus pneumoniae ou Haemophilus
influenzae chega a ser 600 vezes mais alto que nas outras

criancas.
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Estas infeccdes podem provocar a morte dessas criancas em
poucas horas.

Pneumonias, infeccdes renais e osteomielites também
ocorrem com mais frequéncia em criancas e adultos com
doenca falciforme. Os episédios de febre devem, portanto, ser
encarados como situagoes de risco, nas quais os procedimentos
diagnosticos devem ser aprofundados e a terapia deve ser
imediata.

6.1 Protocolo defebre para criangas < 5 anosdeidade
1- Durante o examefisico, procurar sinaisde:

« Desconfortorespiratorio;
* meningite;

¢ sepse;

« esplenomegalia;

e ictericia;

» dordssealocalizada;

» dor;
 dcidentevascularcerebral.

Os achados desse exame fisico deverao ser comparados
aquelesem estado estavel.

2 - Realizar os seguintes exames:

¢ Hemograma com contagem de reticulécitos;

hemocultura;

* Rx de térax;

e urinocultura;

* sorologia para Mycoplasma pneumoniae - ou crioa-
glutininas (opcional);

 coprocultura - se diarreia presente;
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* puncao lombar: realizar em todas as criangas com menos
de 1 ano de idade ou com sinais minimos sugestivos de
meningite;

» Rx de esqueleto com cintilografia, se possivel, nos casos
de dor 6ssea localizada e febre alta. Avaliar aspiracao
dolocal para culturacomaortopedia;

« ultrassonografia abdominal em casos de dor abdo-
minal intensa.

3 - Todas as criancas com menos de 3 anos de idade e com
temperatura superior a 38,3°C devem ser admitidas no
hospital e as nao hospitalizadas deverdo ser cuidadosamente
acompanhadas.

4-Se a meningite ndao for suspeita, ou foi descartada,
iniciar antibioticoterapia para cobrir S. pneumoniae e H.
influenzae com ampicilina ou amoxicilina com clavulanato. Ini-
ciaroantibidtico ja nasalade emergéncia.

5-Se for confirmada ou existe suspeita forte de osteomielite,
fazer esquema de cobertura para Stafilococcus aureus e
Salmonella sp. com cefuroxime na dose de 150 mg/Kg/dia.

6 - Se na avaliacao da febre nao for detectada a etiologia, os
antibioticos sao mantidos por 72 horas com as hemoculturas
negativas.

7 - As criancas poderao receber alta apés 72 horas com anti-
biotico oral, se afebris, sem toxemia e com nivel de Hb segura.
Durante a hospitalizacao, realizar hemograma com contagem
dereticulécitos no minimo a cada dois dias.

8 - Todas as criancas devem ser revistas dentro de uma se-
manaaposaalta.
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