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APRESENTACAO

Apés oito anos de atividades do programa de triagem neonatal para a doenga
falciforme, esté patente seu significado transformador no progndéstico clinico das
criancas diagnosticadas precocemente em Minas Gerais.

A despeito do acometimento sistémico da doenga, em geral a abordagem clinica
do doente falciforme n&o exige condutas ou procedimentos complexos € onerosos.
Até o quinto ano de vida - periodo de maior ocorréncia de dbitos e complicagdes
graves - os cuidados profilaticos representam a esséncia do tratamento.

O tipo de manejo destes cuidados, seja no lar, na escola e principalmente nas
unidades de saude, vai determinar um melhor ou pior prognéstico diante da
ocorréncia de um evento agudo.

Destamaneira, o protocolo ora elaborado procura incorporar estes cuidados auma
abordagem clinica atualizada, principalmente durante a admiss&o em unidades de
urgéncia.

O objetivo é a plena implantacdo do protocolo nas unidades de urgéncia dos
municipios do Estado de Minas Gerais. Esta ambiciosa tarefa conta com a
sustentacdo institucional da Secretaria de Estado da Salde de Minas Gerais, € j&
vislumbramos também o apoio de todas as 853 Secretarias Municipais de Saude
do Estado.

A elaboragdo deste trabalho representa um esfor¢o de quadros técnicos das
entidades parceiras j& nomeadas, articuladas em torno do projeto recém-
implantado: CENTRO DE EDUCAGAOQ E APOIO PARA HEMOGLOBINOPATIAS
(CEHMOB). Este projeto é fruto de uma bem sucedida integracéo institucional,
tendo como pilares o Ministério da Salde e a Secretaria Especial de Politicas de
Promocéo da Igualdade Racial (SEPPIR).

José Nelio Januario
Coordenador CEHMOB / NUPAD
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INTRODUCAO

Doenca Falciforme:
Um Problema de Saudde Publica

A doenca falciforme € um dos distUrbios genéticos mais freqlientes no Brasil
no mundo. Minas Gerais € o estado pioneiro na implantagdo universal, em
1998, de um programa de diagnéstico neonatal, por meio do teste do pezinho.
Os exames sdo realizados pelo Nucleo de Pesquisa em Apoio Diagnéstico da
Faculdade de Medicina da UFMG (NUPAD) desde 1998 e mostram uma
incidéncia da doenca de 72 casos em cada 100.000 nascidos vivos e um
portador do traco falciforme para cada 30 nascimentos. O programa atinge
todos 0s 853 municipios mineiros com 96% de cobertura dos nascidos vivos.

A doenca constitui-se num grupo de distlrbios genéticos caracterizados pela
predominéncia da hemoglobina (Hb) S nas hemacias: Anemia falciforme (Hb
SS), Hb SC, S-talassemias e outras mais raras.

A producao da hemoglobina S decorre da troca de um aminoacido na cadeia
beta da globina, resultando em profundas altera¢des nas propriedades fisico-
quimicas da molécula da Hb quando desoxigenada. Essas altera¢bes
culminam na mudanca da forma da hemécia para a de foice, sendo este um
dos principais mecanismos fisiopatolégicos da doenca.

A gravidade clinica € variavel, mas um contingente significativo de pacientes
tem doenca cronica e grave, exacerbada pelas chamadas “crises”. A
morbidade e a mortalidade sao o resultado de infec¢des, anemia hemolitica e
de micro-infartos decorrentes de uma vaso-ocluséo microvascular difusa.

A hemdlise é cronica e manifesta-se por palidez, ictericia, elevagdes dos
niveis de bilirrubina indireta sérica e urobilinogénio urinario e do nimero de
reticulécitos. Resulta, freqlientemente, naformagéo de calculos biliares.

A chamada vaso-oclusdo falciforme € um processo complexo e de
muitos passos, envolvendo células sanguineas, proteinas plasméticas e
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componentes da parede vascular. As crises dolorosas representam a
manifestacdo mais freqiente desse processo e da doenca, afetando,
particularmente, as extremidades, a coluna vertebral e o abdémen. O
mecanismo da dor abdominal ndo esta completamente esclarecido, podendo
ocorrer falcizagdo eritrocitaria mesentérica e acometimento vertebral com
compressao de raizes nervosas.

Sao também decorrentes da vaso-oclusdo microvascular os episddios de
priapismo, a sindrome torécica e os acidentes vasculares cerebrais, assim
como as Ulceras crdnicas, em especial aquelas observadas nos membros
inferiores.

Pacientes com doenca falciforme sdo mais susceptiveis as infeccoes
bacterianas causadas principalmente pela disfuncao esplénica secundaria
aos mdltiplos infartos, com a ocorréncia de asplenia funcional ou de auto-
esplenectomia.

Adoenca leva a disfungdes organicas multiplas, o que torna o paciente sujeito
a complicagdes cardiacas, renais, oculares, pulmonares, neurologicas,
endocrinoldgicas e nutricionais. Atencdo deve ser dada as complicagdes
osteo-articulares, como as necroses assépticas, particularmente coxo-
femorais, que devem receber acompanhamento clinico ou cirlrgico, pelo
ortopedista.

Sao freqiientes as manifestagdes psicologicas adversas proprias de doencas
cronicas, tais como baixa auto-estima, agravada pela situagdo sécio-
econdmica desprivilegiada da maioria dos pacientes, o que lhes acarreta
freqientes dificuldades, principalmente no trabalho e no estudo.

O prognostico tem melhorado, devido ao diagnostico precoce e a melhor
compreensdo da doenca, desempenhando papel decisivo a
antibioticoterapia profilatica com penicilina, nos cinco primeiros anos de vida,
a imunizagdo rotineira contra germes encapsulados, a exceléncia na
qualidade dos centros de hemoterapia e a sistematizagdo no uso de
hemocomponentes e quelantes do ferro. No entanto, a doencga continua a
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apresentar altos indices de mortalidade, pois as medidas teapéuticas ainda
sdo insuficientes. Além disso, os investimentos plblicos precisam ser
ampliados.

O diagnéstico laboratorial tem sido realizado em todos os recém-nascidos,
por meio do PETN-MG, desde marco de 1998. Os pacientes sdo, entao,
submetidos a propedéutica necessaria ao acompanhamento regular de seu
quadro hematoldgico e de suas demais fungdes organicas.

ABORDAGEM DAS URGENCIAS
DA DOENCA FALCIFORME

Crises de Dor

Os principais desencadeantes da dor sédo: frio, traumas, esforcgo fisico,
desidratagdo, infecgdes e hipdxia. A dor deve ser tratada, inicialmente, com
analgésicos comuns (dipirona ou paracetamol), em doses habituais e fixas,
por via oral. Além disso, deve ser iniciada hidratacéo oral, com agua e outros
liquidos (1.5 a2 vezes o valor das necessidades hidricas para aidade).

Se né@o houver melhora da dor, ap6s essa abordagem inicial, o paciente deve
ser internado, para intensificacdo desse tratamento. Dipirona venosa fixa
pode, entdo, ser introduzida. Nao se observando resposta, associa-se
codeina 2% por via oral, ou um anti-inflamatério ndo-esteréide, podendo-se
optar por medicamentos que tém em sua formulagcdo a associacdo de
paracetamol com codeina. Essa analgesia deve ser mantida fixa, de 6em 6 h,
ou até mesmo de 4 em 4 h. Nao havendo melhora, ou constatando-se uma
intolerancia imediata (por exemplo, voémitos), deve-se manter 0 analgésico
comum e substituir a codeina por outro opidide, como morfina
(preferencialmente venosa) ou metadona.

A analgesia fixa deve ser mantida pelo menos por 24 a 48 h ap6s a remisséo
completa da dor, podendo-se retornar para a via oral, apés amenizag¢ao do
quadro. O opidide usado por até uma semana pode ser descontinuado
de forma abrupta. O uso por mais de 7 a 10 dias exige retirada gradual, para

3



evitar sinais e sintomas de abstinéncia, devendo-se proceder a redugao de
50% da dose nos primeiros dois dias, 25% nos dois dias seguintes e assim
sucessivamente, até que a dose do opidide esteja em um valor equi-
analgésico ao da morfina (0,6 mg/kg por dia para criangas com peso abaixo
de 50 kg, ou 30 mg/dia para pacientes acima de 50 kg). Com esse cuidado,
nao se precisa temer os efeitos adversos dos opidides. Deve-se evitar o uso
de meperidina devido a baixa poténcia analgésica e a alta freqiéncia de
efeitos colaterais e da dependéncia.

E importante a manutengao de hidratacéo venosa adequada com soro 4:1 (4
partes de SGI 5% e uma parte de SF 0,9%), mantendo-se as necessidades
basicas. No entanto, as condi¢des cardiopulmonares do paciente devem ser
respeitadas. Recomenda-se o inicio precoce de fisioterapia respiratéria e
motora.

Fatores desencadeantes e mantenedores da dor, principalmente infeccoes,
devem ser prontamente tratadas. Dor 6ssea e edema localizados, com
restricdo de movimentos e febre requerem avaliagéo ortopédica, além de
exame radiolégico, hemograma, hemocultura e dosagem de proteina C
reativa, (PCR) para investigacdo de osteomielite, que deveréa ser tratada com
antibioticoterapia especifica sistémica.

A dor abdominal pode simular abdémen agudo cirurgico ou clinicos. Deve ser
tratada com analgesia e hidratagdo, como os outros episodios dolorosos. A
observagao continua da evolugao do quadro, com propedéutica adequada
para abddmen agudo, permitem afastar outros diagnosticos, inclusive os
cirdrgicos.

Embora o uso de protocolos para a abordagem da dor seja importante para
normatizacdo de condutas, é fundamental que ela seja individualizada, com
avaliagdes freqlientes e valorizagdo da queixa dos pacientes.

Os principais analgésicos e o fluxograma para seu uso estao listados no
quadro1enafigura1.



Quadro 1 - Analgésicos mais utilizados

Medicamento Dose Via | Intervalo [ Observagdes
Dipirona Adulto: 500 mg/dose Oral, | 4-6hs| Pode ser
IM associada
Lactente: 10 mg/kg/dose ’
ou 40 mkg/dia v com opidides
Pré-escolar: 15-20 mg/kg/dose
ou 60 mg/kg/dia (max. 1g)
Escolar: 25 mg/kg/dose
ou 100 mg/kg/dia (méax. 2g)
Paracetamol | Adulto: 500-1.000 mg/dose Oral 4hs| Pode ser
S associada
Crianga: 10-15 mg/kg/dose R
Acido Adulto: 500-1000 mg/dose Oral | 4-6hs| Pode ser
acetilsalicilico Crianga: 10-15mg /kg/dose assoc.leli_da
com opiodides
Ibuprofeno | Adulto: 400 mg/dose Oral | 4-6hs
Crianga: 10 mg/kg/dose 6-8hs
ou 30-60 mg/kg/dia
Naproxeno [ Adulto: 500 mg/dose (inicial) | Oral | 6-8hs
a seguir 250 mg/dose 12 hs
Crianga: 10-20 mg/kg/dose
Piroxicam 20 mg/dia Oral, 24 hs Nao
IM recomendado
para criangas
Codeina Adulto: 10-20 mg/dose Oral, | 4-6hs
Crianga: 1,0 -1,5 mg/kg/dose | Retal
Morfina Adulto: 10-30 mg/dose Oral, | 3-4hs
Crianga: 0,05-0,1 mg/kg/dose IS\Q‘,
(méximo 10mg)
Tramadol 100-400 mg/dose Oral | 3-4hs Nao
recomendado
para criangas
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Figura 1 - Crises de Dor
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Infecgoes

As infeccOes nesses pacientes sdo freqiientes e, geralmente, graves.
Constituem causa importante de mortalidade, principalmente em criangas, e
porisso merecem atencdo especial.

Os patogenos mais freqlientes sdo as bactérias encapsuladas, sendo o
pneumococo responsavel por mais de 70% das infec¢des. Outros patdgenos
sdo: Haemophilus influenzae, estafilococos, neisseria e mycoplasma. As
salmonelas podem ser causa de infeccdo grave, alcangcando a corrente
sangliinea, devido aos fendmenos de vaso-oclusdo na microcirculacao
intestinal.

Criangas com doenca falciforme e idade inferior a trés anos sao
particularmente propensas a desenvolver septicemias (mortalidade em torno
de 20%) e meningites. Deve-se colher historia clinica e realizar exame fisico
detalhado, com atencdo especial para a verificagdo do estado geral do
paciente, a piora da palidez e a presenca de possiveis focos de infec¢ao
(ouvidos, garganta, seios da face). Devem ser solicitados hemograma,
hemocultura, exame radiolégico (Rx) do térax e exame de urina. E importante
estar atento para a queda nos niveis de Hb e o desvio para a esquerda no
leucograma. Se necessario, realizar Rx dos seios da face. Outros exames
serdo solicitados, de acordo coma clinica do paciente.

A internag@o esta indicada, principalmente nos casos sem localiza¢éo do
foco infeccioso, para antibioticoterapia venosa. Para as criancas febris, com
idade igual ou inferior a 3 anos, inicia-se ampicilina venosa (100 a 200
mg/kg/dia em 4 doses). A identificacdo de algum foco (urinério, 6steo-
articular, meningeo) demanda cobertura antimicrobiana especifica. O
isolamento, em hemocultura, de germes ndo cobertos pelo antimicrobiano
em uso indica a mudanga no esquema de tratamento. A pun¢@o lombar deve
ser feita em casos suspeitos de meningite, particularmente em criangas com
menos de umano de idade.

Pacientes de qualquer idade, com queda do estado geral e febre, devem
receber a mesma abordagem. Todo e qualquer tipo de pneumonia exige

7



hospitaliza¢@o para antibioticoterapia venosa, suporte clinico e ventilatério.
Afigura 2 aborda o paciente com suspeita de infec¢@o.

Figura 2 - Infecgoes

Abordagem do Paciente Febril

- Anemia (acentuacéo da palidez),
ictericia

- Visceromegalia

- Revisdao minuciosa dos sistemas
(otoscopia)

- Idade, tipo de Hemoglobinopatia
- Situacéo vacinal, uso

profilatico de penicilina
- Sintomas associados (dor,

- eda do estado geral
- Estado hemodinamico u geral)
1
(_ EXAMES LABORATORIAIS )
1
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\de perigo (quadro 2)) 9 )
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INTERNAGAO Tratamento
L : J \ambullaional )
I I 1
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desuporte ) | venosa \sintomas associados) | em 48 horas )

Sem melhora
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internacéao



Crise de Seqliestro
Esplénico Agudo (SEA)

E a segunda causa mais comum de morte em criangas menores de 5 anos de
idade. A etiologia € desconhecida, porém infecgdes virais parecem preceder
a maioria dos episddios. Na anemia falciforme, o SEA pode ocorrer nos
primeiros meses de idade sendo menos freqiiente apos os 6 anos. Pode
ocorrer, acima dessa faixa etaria, em pacientes nos quais a esplenomegalia é
persistente (HbSC e S-talassemias).

Os sinais clinicos principais s@o: aumento subito do bago e redugéo intensa
da Hb, podendo evoluir para chogue hipovolémico.

A hospitalizagao deve ser imediata. Corre¢ao da hipovolemia com solugdes
cristaléides pode ser feita, enquanto se aguarda a transfusao de hemécias.

A esplenectomia devera ser programada ap6s duas crises de sequestro
esplénico, ou ap6s um primeiro episadio grave.

Afigura 3 resume o tratamento do SEA.

Figura 3 - Tratamento do SEA

Seqliestro Esplénico

- Aumento abrupto do tamanho do baco
- Piora da palidez
- Sinais de choque hipovolémico

(_ INTERNACAO )
[

[- Hemograma: queda Hb J

- Reticuldcitos: aumento (se disponivel)
|

- Correcéo da volemia com cristaldide
(até CHM disponivel)
- Transfuséao imediata de CHM




Sindrome Toracica Aguda

Pacientes com dor torécica, tosse, dispnéia, hipoxemia, prostracdo e
alterac@o radioldgica recente do térax provavelmente estdo apresentando
sindrome torécica aguda (STA). Devem receber tratamento hospitalar, por
tratar-se de uma complicagdo complexa, multifatorial, com alto potencial de
gravidade e complicagdes. A STA constitui a principal causa de morte, em
qualquer faixa etéria. Sua fisiopatologia compreende pneumonia, infartos,
atelectasias e falcizagao intra-pulmonar. A propedéutica infecciosa esta
indicada, com realizacdo de hemograma, hemocultura e dosagem de
proteina C reativa.

O tratamento imediato objetiva a correcdo da hipoxemia, a elevagdo dos
niveis dahemoglobinae areducdodaHb S.

A saturimetria, com oximetria de pulso deve ser mantida e a oxigenioterapia
esta indicada para manter a saturagao de O, > 90%. A gasometria arterial
deve ser realizada, para confirmacdo da hipoxemia. Inicia-se a
antibioticoterapia venosa em doses habituais, devido a alta probabilidade de
infecc@o bacteriana: ampicilina (100 a 200 mg/kg/dia em 4 doses) ou
ceftriaxone (75 mg/kg/dia em 2 doses). Se houver suspeita de Mycoplasma
pneumoniae ou Chlamydia pneumoniae, acrescentar eritromicina (30 a 50
mg/kg/dia em 4 doses por via oral).

Em caso de queda do hematdcrito (Htc), este deve ser corrigido para os niveis
basais do paciente, com transfus@o de concentrado de heméacias (CHM), 10
ml/kg, até o limite de 300ml por transfusdo. Em casos graves, realiza-se a
exsanguineotransfusao parcial, também indicada caso os niveis de Hb e Htc
estejam elevados, evitando-se a hiperviscosidade sanglinea.

O uso de broncodilatdores beta 2 adrenérgicos inalatérios, em doses
habituais, por micronebuliza¢@o, de 6 em 6 horas, esté indicado, assim como

o acompanhamento fisioterapico, com espirometria e exercicios
respiratorios.

Estd contra-indicada a hiperidratagdo (risco de congestdo pulmonar).
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Analgésicos opidides devem ser usados com cautela (risco de depressao
respiratéria).
Na figura 4 esté descrita a abordagem do paciente com STA.

Figura 4 - Sindrome Toracica Aguda

- Dor toracica

- Taquipnéia

- Dificuldade para respirar
- Febre

(" INTERNAGAO )

(. Oximetria ) /-Analgesia: usar )
de pulso opidides com cautela
- Hemograma / PCR - H.idra.tagéo gevitar
H Itur hiperidratacéao); beta
em’ocu ura adrenérgico
\_" Rx térax - - Antipiplticoterapia:
P I ~ ampiciliana ou
Em caso de diminuicéo ceftriaxone
( deHb Olil hipoxia ) - Oxigenoterapia e
fisioterapia respiratoria
Concentrado de ) - D
Y hem'cllclas )
Em caso de persisténcia
(_ dos sintomas

[
( Reduzir Hb S )
|

( Hio <25 % ) ( Hic> ou=25% )

Concentrado de Exsangiiineotransfusao
Hemacias parcial
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Acidente Vascular Cerebral

O acidente vascular cerebral (AVC) & uma das mais graves complicacdes da
doenca falciforme. Quando isquémico, resulta de infarto em &reas irrigadas
pelas artérias cerebrais do poligono de Willis. O AVC hemorragico, mais
comum em adultos, ocorre em conseqiéncia de ruptura de pequenos vasos,
a partir de neoformaces vasculares ou de aneurismas.

Alteracbes de consciéncia, déficits neuroldgicos focais, convulsoes,
paresias, afasias, confusdo mental e cefaléia de grande intensidade ou
duracéo séo sinais e sintomas sugestivos de acidente vascular cerebral.

O AVC ocorre, principalmente, em pacientes com Hb SS, sendo raro
naqueles com Hb SC e S beta-talassemias. As criangas sao mais afetadas,
comincidéncia de 5% a 10% até os 17 anos de idade.

O tratamento do episddio agudo deve ser realizado em regime hospitalar. Os
pacientes com sintomas sugestivos precisam ser submetidos a avaliagéo
neurolbgica imediata. Devera ser feita uma tomografia computadorizada do
cranio, sem contraste. Se a mesma nao apresentar alteracoes, seré repetida
no periodo de dois a quatro dias, com contraste, apés preparo hematolégico.
A ressonancia magnética estd indicada, se disponivel. Se a segunda
tomografia também n&o apresentar sinais de AVC, estd indicada uma
arteriografia, a ser realizada com os prévios cuidados necessarios aos
procedimentos com contrastes, nesses pacientes.

A exsanguineotransfus@o parcial deve ser iniciada imediatamente apds
estabilizagdo do paciente, para reducéo do nivel de HbS para menos de 30%.
Os pacientes devem ser monitorizados, devido a gravidade do quadro.

O fluxograma da figura 5 aborda o tratamento para o AVC.
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Figura 5 - Acidente Vascular Cerebral (AVC)

- Déficit neuroldgico focal

- Convulsdes
- Alteragoes de consciéncia

I
( INTERNAGAO )

Tratamento de Avaliacédo Eliminacao )
suporte de vida neurolégica de outros
diagnésticos

neuroldgicos:
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- Res:.onam’:la Imagnetlca abscesso
(se disponivel) cerebral, etc

I
( Norlmal ) ( A\:IC )

Reducéao da Hb S para
<30 %: exsangliineo- ( Isquémico ) (Hemorrégico)

transfusao parcial

2 -4 dias para < 30 %: tratamento
exsangiiineo- da causa
transfusao parcial

[ Repetir em ] Reducao da Hb S Avaliagdo

( Normal )

Arteriografia

(reducao de Hb S
para 30%)
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Crise Aplasica

A principal causa de aplasia medular eritrocitica na doenca falciforme é a
infeccdo pelo Parvovirus B19, que acomete principalmente criangas na faixa
etéria de 4 a 10 anos, devido ao tropismo do virus pelas células precursoras
eritropoiéticas.

O quadro inclui febre variavel, palidez e fraqueza, podendo evoluir para
faléncia cardiaca em conseqiiéncia da acentuag@o da anemia. Observam-se
reducdo acentuada dos niveis de hemoglobina e da contagem de
reticuldcitos.

Trata-se de um evento transitério e o tratamento consiste na estabilizagao
hemodinamica através de transfusdo de hemacias.

Afigura 6 indica a abordagem da crise aplasica.

Figura 6 - Crise Aplésica

- Aumento da palidez
- Fraqueza, mal estar
- Febre (variavel)
|
( INTERNAGAO )
|
- Hemograma: reducao
de2-3g/dl Hb
- Reticulécitos: diminuido
(se disponivel)

Suporte Transfusao de Tratamento
hemodinamico: concentrado de de condicdes
oxigénio, hidratacao hemacias associadas
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Priapismo

O priapismo é a erec¢ao persistente e dolorosa do pénis. Pode ocorrer na
doenca falciforme em todas as faixas etérias, sendo mais freqiiente ap6s os
10anos de idade.

Existem trés formas clinicas:

* Repetitivo: erecao dolorosa reversivel, com detumescéncia ocorrendo em
poucas horas.

= Erecdo dolorosa prolongada, que ndo detumesce por mais de algumas
horas. Tipicamente, pode permanecer por dias ou semanas. E seguida por
impoténcia parcial, ou completa.

* Persistente, freqiientemente sem dor, com aumento do pénis ou
enduragao que persiste por semanas a anos. Este padrao normalmente se
desenvolve apds ataque prolongado e esta freqiientemente associado
comimpoténcia parcial ou completa.

O tratamento visa reverter as ere¢oes indesejaveis, aliviar a dor e preservar a
fungéo sexual.

Priapiasmo repetitivo: o tratamento é, freqlientemente, domiciliar. S&o
recomendados banhos mornos, hidratagdo oral (1,5 a 2 vezes as
necessidades hidricas), esvaziamento da bexiga e analgésicos sao
recomendados. Caso ndo haja melhora em poucas horas, o paciente devera
serhospitalizado, para hidratacao e analgesia venosas.

Priapismo agudo prolongado: as possiveis etiologias sao infeccéo,
particularmente da prostata, trauma, medicagées com efeito no sistema
nervoso central, abuso de alcool, uso de maconha ou ap6s atividade sexual.
O quadro exige imediata intervengdo urolégica: aspiragdo cavernosa de
sangue com injecdo de fenilefrina, e, em dltima instancia, o
tratamento cirlrgico, visando a drenagem sanguinea por shunts ou por
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operacOes abertas. Freqiientemente é necessaria uma sondagem vesical.

Concentrados de hemécias estdo indicados se ndo houver melhora nas
primeiras horas, podendo ser necesséria a exsanguineotransfusdo parcial,
visando a redugdo da Hb S para niveis iguais ou inferiores a 30%. A figura 7
indica a abordagem do Priapismo.

Figura 7 - Priapismo

(Tratamento domiciliar:)
- Analgesia

- Hidratacao oral
\_- Banhos qluentes )

Persisténcia dos
L sintomas )
INTERNAGAO
[ [
Intensificagdo | [ P )
¢ Avaliago )

déll anglge5|a~ urolégica Reducao
- Hiperidratacao de urgéncia deHb S

venosa L )

|

(Esvaziamento do) | |

seio cavernoso @tc <25 ‘@ @tc >ou=25 "/9
+

Injecéo local de

\_fenilefrina ) |Transfusdo

Exsangiiineo-

I g de CHM transftllslao
Auséncia de SR
melhora
|
Tratamento
Cirargico
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Colecistite

Os pacientes com doenga falciforme, como outros portadores de hemdlise
cronica, sdo propensos ao desenvolvimento de calculos biliares. Esses
podem ser assintomaticos ou levar a episddios de dor abdominal e ao
aumento da ictericia, as custas de bilirrubina direta, se houver obstrucéo de
ductos extra-hepéaticos. No entanto, dores abdominais muitas vezes
imputadas a calculose podem ser devidas as crises vaso-oclusivas
abdominais.

Deve-se ficar atento para a possibilidade de ocorréncia de colecistite e
colangite, que demandam antibioticoterapia venosa nas doses habituais. A
ultrassonografia define o diagnéstico. A colecistite é tratada com ampicilina +
gentamicina e a colangite com cefotaxima. Colecistectomia deve ser
programada ap6s a fase aguda.

O fluxograma 8 mostra a abordagem da colecistite.

Figura 8 - Colecistite

- Dor aguda no quadrante
superior D do abdome

- Nauseas / vomitos

- Piora da ictericia

- Febre

INTERNAGAO

- Hemograma

- Bilirrubinas

- Transaminases
- Amilase

US abdominal

Cniciar antibiéticos) Investigar outras)
Venosos causas
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O quadro 2 destaca alguns sinais de alerta para a abordagem dos pacientes
com doenca falciforme.

Quadro 2 - Sinais de Perigo na Crianca
com Doenca Falciforme

= Aumento subito da palidez
= Piora da ictericia
* Distensao abdominal
= Aumento do bago ou do figado
* Hematuria
= Priapismo
= Dor sem resposta ao tratamento
= Tosse ou dificuldade para respirar
= Febre
* Alteragdes neuroldgicas (convulsoes, letargia,
fraqueza muscular, mudanca de comportamento)
* Impossibilidade de ingerir liquidos
= Vomitos
= Sinais de desidratacao
(& J

Transfusoes

Pacientes com doenca falciforme apresentam anemia cronica, que ndo &, por
si 80, indicagéo de transfusdo. Estéo indicadas sob circunstancias especiais
e em todas as situagbes em que a anemia causa repercussoes clinicas
(quadro 3). Alguns desses pacientes, particularmente os adultos,
apresentam comprometimento cardiaco e necessitam de transfusdes mais
freqlientes.
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O volume de hemécias a ser transfundido é 10ml/kg, até o limite maximo de
300ml por transfus@o. Deve-se dar preferéncia a hemécias deleucotizadas
(uso de filtros para remogao de leucécitos), com triagem negativa paraHb S e
fenotipadas (para evitar a aloimunizagdo eritrocitéria).

Existem situagdes nas quais a exsanguineotransfusao parcial é preferivel,
por possibilitar a reducdo da Hb S e da hiperviscosidade. Dessa forma,
acidentes vasculares cerebrais, sindromes torécicas, dor e priapismo
intrataveis sdo indicagdes de exsanguineotransfusdo parcial. No adulto,
retiram-se 300 ml de sangue total, com reposicao concomitante de SF0,9%
associado a transfus@o de 300 ml de concentrado de hemécias. Na crianga,
deve-se observar o limite de retirada de 10% da volemia, por procedimento.
Realiza-se a dosagem de Hb S (eletroforese quantitativa) pos-transfusional
para avaliar-se a eficacia do procedimento.

Quadro 3 - Indicacoes de Hemotransfusao
na Doenca Falciforme

= Queda da Hb de, pelo menos, 2,0 g/dl do valor basal
» Crise aplésica

* SeqUestro esplénico

= Sindrome torécica aguda

* Hipdxia cronica

= Cansaco e dispnéia com Hb abaixo dos niveis basais
= Faléncia cardiaca

Preparacao Para Cirurgias

Durante procedimentos cirurgicos, deve-se direcionar a aten¢éo ao suporte
clinico pré, per e pds-operatdrio, para evitar hipoxia, desidratacéo, acidose,
hipotermia e hipertermia.
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Em procedimentos cirdrgicos sob anestesia geral, com previsao de menos de
duas horas de durag@o, ha apenas necessidade de se elevar a Hb para em
torno de 10,0 g/dl, através de transfusdo de hemécias. Em cirurgias com
duragéo prevista para mais de duas horas, ou quando a intervencao envolve
regides providas de pequeno fluxo sanglineo ou areas criticas (cirurgias
vasculares, cardiacas, ortopédicas, neurologicas e oftalmologicas) &
necessaria a redugao da Hb S para 30% a 40%, além da correcéo da
hemoglobina. Deve-se, entdo, proceder a transfusdo de concentrado de
hemacias, sem ultrapassar o limite de 10,0 a 11,0 g/dl de hemoglobina,
devido ao risco de hiperviscosidade sanglinea, podendo ser necessaria a
realizacdo de exsanguineotransfusdo parcial. Os mesmos cuidados sao
necessarios em procedimentos que utilizem contrastes endovenosos.

A hidratacdo venosa deve seguir os mesmos principios ja descritos
anteriormente.

A figura 9 mostra a abordagem necesséria aos pacientes, durante
intervengdes cirrgicas e procedimentos com contrastes endovenosos.

Figura 9 - Preparo Transfusional para Procedimentos
Cirargicos e com Contrastes Endovenosos

Procedimentos com anestesia
geral ou com contraste
|

Cuidados pré, per Duracao de Duracéao de > 2 horas
e pds operatdrios <2 horas ou uso de contraste
- - : 4 N\ I
- (ITT N 2 Elevar a Hb Elevar Hb para >10 g/dl
- Hidratagdo venosa: 1a para > ou = e reduzir Hb S para 30
Lt 0 gEls b.a’sall 10 g/dl: a 40%: transfusao de
- Manutencdo do equilibrio transfusio CHM e exsangiiineo-
ac|.do ba?smo ) de CHM transfusao parcial
- Evitar hipotermia S J
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Gravidez

A mulher grévida e com doenca falciforme deve ser acompanhada em um
ambulatério de pré-natal de alto risco.

Crises dolorosas devem ser tratadas de maneira usual e opidides podem ser
usados em doses convencionais.

As indicagdes transfusionais sdo feitas de acordo com critérios
hematoldgicos e obsteétricos. Os hematoldgicos sdo Hb < 6,0 g/dl, queda de
30% da Hb basal ou sinais de descompensacao cardiaca.

O parto deve ser conduzido como nas demais parturientes. A indicagdo de
cesarea obedece critérios obstétricos. Durante o trabalho de parto, deve-se
tentar diminuir a dor com analgésicos e com anestesia peridural, mantendo-
se hidratacdo e oxigenacéo adequadas. A deambulagao precoce no pds-
parto deve ser estimulada, devido ao risco de fendémenos trombo-embdlicos.

CONSIDERAGCOES FINAIS

Estamos convencidos de que a doenca falciforme é um problema de salde
publica, devendo receber atencdo significativa por parte daqueles que
pensam, programam, investem, executam e avaliam as politicas publicas no
nosso pais.

E fundamental que o diagnéstico precoce por triagem neonatal universal se
torne uma realidade nacional. Os pacientes e familiares necessitam receber
informagdes precisas e serem acompanhados por equipes multidisciplinares
que contemplem a complexidade da doenca. Os servigos de urgéncia devem
estar proximos das suas residéncias e conseguir acolher, com resolu¢éo
adequada dos eventos agudos. O paciente deve ser abordado de maneira
global para além dessas complicagdes, ou seja, tendo garantidas a sua
integridade fisica e emocional.

Devido ao seu potencial de gravidade a doenca falciforme exige, para o
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adequado acompanhamento dos pacientes, avaliagbes especializadas
(cardioldgica, oftalmolégica e outras), além de investigacoes laboratoriais e
de imagem para detecgao precoce de complicagdes (litiase, miocardiopatia,
nefropatia) propiciando o melhor acompanhamento das mesmas.

Alguns pacientes comintercorréncias e complicagdes terdo, inevitavelmente,
que ser referenciados aos grandes centros, para atendimentos
especializados. No entanto, um grande contigente de pacientes podem ser
atendidos em servicos de salde préximos de sua residéncia com
possibilidade de resolucéo satisfatéria dos eventos.
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CENTROS DE REFERENCIA PARA
DOENCA FALCIFORME

Fundagéao Hemominas

HEMOCENTRO DE BELO HORIZONTE
Enderego: Alameda Ezequiel Dias, 321
Bairro S.Efigénia

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil

CEP: 30.130-110

Fone: (31) 3248-4500 - Fax: (31) 3248-4600
Email: coord@hemominas.mg.gov.br

HEMOCENTRO DE MONTES CLAROS
Enderego: Rua Urbino Viana, 640

Montes Claros - Minas Gerais - Brasil

CEP: 39.400-087

Fone: (38) 3212-6777 - Fax: (38) 3221-6672
Email: hemomoc @uai.com.br

HEMOCENTRO DE JUIZ DE FORA
Endereco: Rua Bardo de Cataguazes, s/n
Juiz de Fora- Minas Gerais Brasil

CEP: 36.015-370

Fone: (32) 3216-3000 - Fax: (32) 3216-3000
Email: jf.hemo@hemominas.mg.gov.br

HEMOCENTRO DE GOVERNADOR VALADARES
Enderego: Rua Rui Barbosa, 149

Bairro Centro

Governador Valadares - Minas Gerais - Brasil

CEP: 32.020-510

Fone: (33) 3271-6600 - Fax: (33) 3271-3100
Email: hemogov @uai.com.br

HEMOCENTRO DE UBERABA

Enderego: Av. Getulio Guarita, 250

Bairro Abadia

Uberaba - Minas Gerais - Brasil

CEP: 38.025-440

Fone: (34) 3312-5713 - Fax: (34) 3312-5077
Email: hemocentro @mednet.com.br

HEMOCENTRO DE UBERLANDIA
Enderego: Av. Levindo de Souza, 1845
Bairro Umuarama

Uberlandia - Minas Gerais - Brasil

CEP: 38.405-322

Fone: (34): 3222-8801 - Fax: (34) 3222-8887
Email: hemoudi@uai.com.br

HEMOCENTRO DE POUSO ALEGRE
Enderego: Rua Comendador José Garcia, 825
Pouso Alegre - Minas Gerais - Brasil

CEP: 37.550-000

Fone: (35) 3422-9277 - Fax: (35) 3423-4947
Email: pal.adm@hemominas.mg.gov.br

NUCLEO REGIONAL DE DIVINOPOLIS
Enderego: Rua José Gabriel Medef, 221
Bairro Padre Libério

Divindpolis - Minas Gerais - Brasil

CEP: 35.500-139

Fone: (37) 3222-1344 - Fax: (37) 3212-6726
Email: hemodiv@uai.com.br

NUCLEO REGIONAL DE PATOS DE MINAS
Enderego: Rua Major Gote, 1255

Patos de Minas - Minas Gerais - Brasil

CEP: 38.700-000

Fone: (34) 3822-9646 - Fax: (34) 3822-9647
Email: hemominaspml@acinet.com.br

NUCLEO REGIONAL SETE LAGOAS
Enderego: Av. Renato Azeredo, 3.170
Bairro Dante Lanza

Sete Lagoas - Minas Gerais - Brasil

CEP: 35.700-312

Fone: (31) 3774-5074 - Fax: (31) 3774-5074
Email: sla.gtecnica@hemominas.mg.gov.br
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Universidade Federal de Minas Gerais - UFMG

NUCLEO DE PESQUISA EM APOIO
DIAGNOSTICO - NUPAD

Enderego: Avenida Alfredo Balena 190 - 7° andar
Bairro Santa Efigénia

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil

CEP: 30.130-100

Fone: (31) 3273-9608 - Telefax: (31) 3213-4767
Email: nupad @medicina.ufmg.br

Site: www.nupad.medicina.ufmg.br

CENTRO DE EDUCAGAO E APOIO PARA
HEMOGLOBINOPATIAS - CEHMOB
Enderego: Avenida Francisco Sales 1.715
Bairro Santa Efigénia

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil

CEP: 30.150-221

Fone: (31) 3241-4671 - Telefax: (31) 3241-2926

HOSPITAL DAS CLINICAS DA UFMG
Enderego: Av. Prof. Alfredo Balena 110
Bairro Santa Efigénia

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP: 30.130.100

Fone: 3248-9300 (Geral)

Fone: 3248-93247 (Coord. do Pronto
Fone: 3248-9326  Atendimento)
Fone: 3248-9376 (Diretoria)

Email: dirgeral@hc.ufmg.br

Fundacao Hospitalar do Estado de Minas Gerais -

FHEMIG

CENTRO GERAL DE PEDIATRIA - CGP
Enderego: Alameda Ezequiel Dias 345

Bairro Santa Efigénia

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil

CEP: 30.130110

Fone: (31) 3239-9000 - Telefax: (31) 3239-9045
Email: cgp.diretoria@fhemig.mg.gov.br

INSTITUICOES PARCEIRAS

MINISTERIO DA SAUDE / COORDENAGAOQ
DO SANGUE E HEMODERIVADOS
Enderego: Esplanada dos Ministérios
Edificio sede - Bloco G - sala 746

Brasilia - Distrito Federal - Brasil

CEP: 70.054-906

Fone: (61) 3315-3802

SECRETARIA ESPECIAL DE POLITICAS DE

PROMOGAO DA IGUALDADE RACIAL - SEPPIR

Endereco: Esplanada dos Ministérios
Bloco A - 92 andar

Brasilia - Distrito Federal - Brasil
CEP: 70.054-906

Fone: (31) 3411-4977

Email: seppir@planalto.gov.br

SECRETARIA DE ESTADO DA SAUDE / MG
Enderego: Avenida Afonso Pena 2.300

Bairro Funcionarios

Superintendéncia de Atencao a Salde

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil

CEP: 30.130-007

Fone: (31) 3273-7233 - Telefax: (31) 3224-3952
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INSTITUICOES PARCEIRAS

SECRETARIA MUNICIPAL DE SAUDE ASSOCIAGAO DOS DREPANOCITICOS E

DE BELO HORIZONTE TALASSEMICOS DE MINAS GERAIS - DREMINAS
Enderego: Avenida Afonso Pena 2.336 Enderego: Avenida Francisco Sales 1.715

Bairro Funcionarios Bairro Santa Efigénia

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil

CEP: 30.130007 CEP: 30.150-221

Fone: (31) 3277-7722
Email: smsa@pbh.gov.br

Comentarios e sugestoes sobre o Protocolo, enviar para:
coord@hemominas.mg.gov.br
nupad@medicina.ufmg.br
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