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RESUMO

Anemia falciforme € uma doenca hereditaria caracterizada pela alteracdo dos
glébulos vermelhos do sangue, tornando-os parecidos com uma foice Essas células
tém sua membrana alterada e rompem-se mais facilmente, causando anemia. Tal
mudanca na estrutura das hemacias resulta em uma grande dificuldade do sangue
transportar oxigénio por todas as partes do organismo. Causando assim as fortes
crises de dores pela falta de oxigenagdo no sangue. Possui grande incidéncia na
populacao brasileira, devido a grande miscigenacao racial, sendo muito dominante
entre negros e pardos e com grande ocorréncia nas regioes Norte e Nordeste do
Brasil. Um acompanhamento médico € essencial para um diagnostico adequado e
precoce, e para um tratamento apropriado da patologia, para assim amenizar a
sintomatologia. O método empregado é um estudo de revisdo de literatura. Objetivo
desse trabalho foi descrever o tratamento e diagnostico dessa patologia. Com esse
estudo pode-se identificar os principais tipos de tratamento e diagndsticos e como
um aconselhamento genético é essencial para casais que pretendem ter filhos.

Palavras- chave: Diagndstico; doencga falciforme; tratamento.



ABSTRACT

Sickle cell anemia is an inherited disease characterized by the alteration of red blood
cells, making them look like a scythe These cells have their membrane altered and
rupture more easily, causing anemia. Such a change in the structure of the red blood
cells results in a great difficulty for the blood to carry oxygen throughout the body.
Thus causing the severe crises of pain due to the lack of oxygenation in the blood. It
has a great incidence in the Brazilian population, due to the great racial
miscegenation, being very dominant among blacks and browns and with great
occurrence in the North and Northeast regions of Brazil. A medical follow-up is
essential for an adequate and early diagnosis, and for an appropriate treatment of
the pathology, in order to mitigate the symptomatology. The method used is a
literature review study. The objective of this study was to describe the treatment and
diagnosis of this pathology. With this study you can identify the main types of
treatment and diagnoses and how genetic counseling is essential for couples
intending to have children.

Keywords: Diagnosis; Sickle cell disease; treatment.
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INTRODUCAO

O termo anemia falciforme engloba um grupo de anemias hemoliticas
hereditarias que tém em comum a presenca de hemoglobina “S” (HbS) nos
eritrocitos. A HbS é uma variante da hemoglobina normal, a hemoglobina “A” (HbA),
e originada devido a uma mutacdo genética que afeta uma das bases nitrogenadas
do &cido desoxirribonucléico que compde o0 gene que sintetiza a globina
beta.(CASTILHOS, 2015).

Segundo o Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN), do
Ministério da Saude, nascem no Brasil 3.500 criancas por ano com doenca
falciforme (DF) e 200.000 com traco falciforme, e estima-se que 7.200.000 pessoas
sejam portadoras do traco falcémico (HbAS) e entre 25.000 a 30.000 com
DF.(FELIX, 2010).

Anemia falciforme possui grande incidéncia na populacdo brasileira. A
doenca é dominante entre negros e pardos. Pela constituicdo racional da populacao
brasileira, grande parte dos artigos sobre hemoglobinopatias no Brasil focalizam,
sobretudo a hemoglobina S. Sua maior regularidade € ressaltada nas regides norte e
nordeste, que passaram por grande influéncia da raca negra na constituicdo étnica
de sua populacdo. (DUCATTI, TEIXEIRA, et al, 2001).

A maior incidéncia de casos de anemia falciforme acontece na capital da
Bahia. Estima-se que sejam identificados em média 40 casos por més e 600 casos
por ano. Assim segundo informagfes da Associacdo Baiana das pessoas com
anemia falciforme existem hoje, cerca de 270 mil pessoas com a mutagdo causadora
da doenca (APAE/SALVADOR, 2013).

As taxas de sobrevida de criancas de Minas Gerais com anemia
falciforme menores de 5 anos sdo comparaveis aquelas da América do Norte, da
Europa e do Caribe apesar da existéncia relativamente recente do programa
brasileiro de triagem neonatal de hemoglobinopatias.(HANKINS, 2010).

Segundo dados da Organizacdo Americana de Saude que citam o
aumento da expectativa de vida das pessoas com anemia falciforme (de 10 para 50

anos), possivel nas dltimas décadas, ap0s importantes intervencdes preventivas e



terapéuticas, o que transforma a enfermidade em doenca cronica. (CASTILHOS,
2015).

Devido a grande mortalidade entre criancas menores de 5 anos com
anemia falciforme € necessario preocupar-se com um diagndstico precoce,podendo
assim melhorar o tempo e a qualidade de vida dos portadores da doenca.lsso
justifica a importancia do estudo dessa patologia, jA que a mesma constitui um grave
problema de saude publica.



12

2. OBJETIVO

2.1 OBJETIVO GERAL

Retratar sobre o diagndstico e tratamento da anemia falciforme.

2.2 OBJETIVO ESPECIFICOS

e Caracterizar a anemia falciforme.

e Relatar as principais manifestagoes.

¢ Identificar os sinais e sintomas.

e Enfatizar os tipos de tratamento

e Destacar as repercussdes causadas nas familias e a importancia de

um aconselhamento genético.
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3. METODOLOGIA

Trata-se de uma revisao literaria, tendo como base investigacéo de livros,
artigos em periddicos cientificos e todos os documentos eletrénicos relevantes para
0 assunto em questao. As buscas foram realizadas com as seguintes plataformas de
dados: Biblioteca Virtual de Saude (BVS), Scientific Libraary Science (Scielo), além
de livros disponiveis na Biblioteca Julio Bordignon, FAEMA, e sites especializados
como: Ministério da saude, Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitéria.

Para construcdo dos elementos textuais foram utilizados 4 livros, 2
manuais, 33 artigos como referéncia. O periodo de pesquisa do trabalho em questao
foi de junho de 2016 a novembro de 2017. Esses dados foram classificados atraves
de selecdo do material pertinente, leitura e interpretacdo de dados. Os critérios de
inclusdo sao todos os artigos que continham informacdes a respeito da doenca
falciforme, ja como critérios de exclusdo, estdo os artigos que informaram sobre

outros tipos de anemia.
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4. REVISAO DE LITERATURA

4.1 CARACTERIZACOES DA ANEMIA FALCIFORME

A anemia falciforme é uma anemia hemolitica hereditaria, caracterizada
pela presenca de células vermelhas com formato anormal (forma de foice), que sao
removidas da circulacéo e destruidas. A alteracdo de base nas células vermelhas e
a presenca de uma hemoglobina anormal (HbS), que quando desoxigenada, se
torna relativamente insolavel, formando agregados que distorcem sua forma e
impedem seu fluxo no interior dos vasos sanguineos. (YANAQUIZAWA,
TABERENER, 2008). Como segue abaixo:

Figura 1: Alteracdo da morfologia das células vermelhas e a presenca da hemoglobina
anormal (Hbs).

Glébulo Vermelho

Anemia Falciforme ‘

A célula falciforme apresenta menor capaci-
dade de segurar o oxigénio e possui a mem-

brana mais fragil. As hemacias falciforme sao As células vermelhas falciforme nao cir-
naturalmente destruidas pelo organismo, cula eficazmente na corrente sanguinea.
provocando a anemia. Uma das consequéncia é o bloqueio de

vazos com calibre menor.

Fonte: Glaudstone Agra, 2015.

Uma das caracteristicas da doengca é a sua variabilidade clinica,
envolvendo desde pacientes com inUmeras complica¢cfes frequentes hospitalizacdes
a outros quase assintomaticos. As manifestacdes clinicas sdo anemia cronica
acompanhada por dores osteoarticulares, dores abdominais, infeccbes e infartes
pulmonares, retardo no crescimento e na maturacdo sexual, acidente vascular

cerebral e comprometimento crénico de mdultiplos 6rgaos, sistemas ou aparelhos,
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como o sistema circulatorio, rins, olhos e pele, além do aparecimento de Ulceras. (
FRY, 2005).

A distribuicdo do gene S no Brasil é bastante heterogénea, dependendo
da composicdo de afrodescendentes ou caucasoéide da populacdo. Assim, a
prevaléncia de heterozigotos para a Hb S é maior nas regiées norte e nordeste (6%
a 10%), enquanto nas regides sul e sudeste a prevaléncia € menor (2% a 3%).
(CANCADO,JESUS, 2007).

Os portadores de anemia falciforme séo assintomaticos nos primeiros seis
meses de vida, isso ocorre devido & presenca de hemoglobina fetal (HbF), isso em
concentragdes superiores 4s encontradas nos adultos, que é de 1% - 2%. Ocorre
apos esse periodo, a sintese das cadeias gama, formadoras da HbF, que é
substituida pelas cadeias beta ocorrendo a estabilizagdo na producdo de
globinas.Com isso, a HbS passa a ser produzida em maior quantidade, e o individuo
perde a propriedade protetora da HbF.(LEAL, 2017).

A hemoglobina S ndo exerce a funcdo de oxigenar o corpo de forma
satisfatoria, razdo pela qual tais pessoas apresentam um quadro de anemia cronica.
Nessas pessoas, as hemacias redondas se deformam e tomam a forma de meia lua
ou foice. Essas células afoicadas tém muita dificuldade de passar pelas veias, que
levam o sangue para os 0Orgaos, ocasionando seu entupimento e muitas dores,
principalmente nos ossos. (BRASIL, 2007).

As hemacias em foices sdo mais rigidas e tendem a ficar estagnadas em
orgdos em que a circulagéo é lenta. Com isso h& anoxia, que, por sua vez, facilita a
falcizagdo de novas hemacias. Em consequéncias, formam-se verdadeiros trombos,
que levam a enfarte do tecido adjacente. Esse enfarte é seguido de fibrose e até
calcificacdo. (LORENZI, 2006)

Devido ao encurtamento da vida média das hemacias, pacientes com
doencas falciformes apresentam hemdlise cronica que se manifesta por palidez,
ictericia, elevacdo dos niveis de bilirrubina indireta, do urobilinogénio urinario e do
namero de reticulocitos. A continua e elevada excrecdo de bilirrubinas resulta,
frequentemente, em formacdo de célculos de vesicula contendo bilirrubinato.
Entretanto, diferente das outras anemias hemoliticas, pacientes com doencas
falciformes ndo costumam apresentar esplenomegalia porque, repetidos episédios
de vaso-oclusédo determinam fibrose e atrofia do baco. A destruicdo do baco € a

principal responsavel pela suscetibilidade aumentada a infec¢cdes graves
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(septicemias). Sendo estas infec¢des a 12 causa de morte em criangas menores de
5 anos. (BRASIL, 2002).

Nivel Fendmenos ou alteragdes

Molecular e Celular v' Mutacdo da hemoglobina

v Polimeracgédo da Hb desoxigenada
v Falcizacao

v’ AlteracGes de membrana

Tecidos e 6rgéos v' Adeséo celular ao endotélio

v’ Hipoxia local

v’ Isquemia

v Inflamacéo

v' Lesao microvascular

v' Ativagdo da coagulacéo
v Deplecdo do NO

Organismo Paciente v Dor

v Anemia hemolitica

v' Insuficiéncia de mdltiplos érgaos

Fonte: Zago, Pinto, 2007.

Quadro 01: Alterages fitopatolégicas em diferentes niveis nas doengas falciformes

O grau inflamatério crénico que ocorre nos pacientes com doenga
falciforme é decorrente de diversos fatores que se interligam e se retroalimentam,
formando um ciclo inflamatorio permanente. A dor no paciente falcémico pode ser
um sintoma agudo ou cronico. Na representacdo aguda, a dor esta associada a
isquemia tecidual aguda causada pela vaso-ocluséo . Em situagbes mais graves, a
dor em regido toracica acompanhada de febre, dispnéia e hipoxemia assinalam a
sindrome toracica aguda, complicacdo aguda com maior indice de mortalidade na
doenca falciforme. (ZAGO, PINTO, 2007).
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Portadores do gene da hemoglobina S, homozigéticos ou heterozigéticos
(SS, AS) parecem resguardados da infeccdo pelo Plasmodium falciparum.
Diferentes patologias também estdo correlacionadas com esta protecéo, tais como
deficiéncia de glicose-6-fosfato desidrogenase, alfa e betalassemia e persisténcia da
hemoglobina fetal (HbF). (LORENZI, 2006).

4.2 PRINCIPAIS MANIFESTACOES

A primeira sintomatologia nas criangas é a dactilite (ou sindrome mao-pé).
Outras manifestacbes musculoesqueléticas podem ser proporcionais ou nao, ou
mesmo migratérias com eventual presenca de aumento de volume, febre, eritema e
calor local que acaba complicando muitas vezes o diagndstico diferencial com a
osteomielite, artrite séptica, sinovite e febre reumatica. (BRASIL, 2006).

As manifestacdes oculares séo representadas por alteracdes orbitarias,
conjuntivais, uveais, papilares e retinianas. Com relacdo as alteracfes retinianas,
podemos dividir a retinopatia por células falciformes em nao proliferativa e
proliferativa. Dentre as formas de anemia falciforme, os pacientes do tipo SS
apresentam quadro clinico sistémico mais severo do que os do tipo SC. (GARCIA,
FERNANDES et al., 2002).

Nos adultos, as crises com maior frequéncia sdo dores nos 0sSsos e
complicagbes devido a danos ocorridos ao longo de sua vida, aos 0rgdos mais
importantes, tais como o figado, os pulmdes, o coracdo e os rins. Na idade adulta
também €é comum o surgimento de Uulceras (feridas) nas pernas, que sao
machucados graves de alta complexidade na cicatrizacdo. (BRASIL, 2007).

A principal consequéncia da asplenia é o grande risco de infeccbes
graves, especialmente por Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae,
Neisseria meningitidis e Klebsiella sp., entre outros, que produzem meningites ou
septicemias graves associadas a elevada mortalidade. (ZAGOL, PINTO, 2007).

Infecgbes como pneumonias, meningite, osteomielite afetam os individuos
com AF e por isso é necessaria vigilancia redobrada por parte da equipe clinica, pois
pode ocorrer uma septicemia em menos de 24 horas. No tratamento destas
infeccbes prevé-se o uso de penicilina do terceiro més até o quinto ano de vida, de

acordo com o protocolo de tratamento da AF. (KIKUCHI, 2007).
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Aproximadamente a metade dos casos de micro infartos, o local
acometido pela dor apresenta edemas e a regido afetada tem um aumento da
sensibilidade, também ¢é evidenciada, febre, taquipnéia, nauseas, vomitos. A dor
pode perdurar por poucas horas ou até semanas. Articulacdes e 0ssos sao os locais
mais suscetiveis as crises dolorosas, os demais locais sdo as regides do térax,
braco e perna (BRASIL, 2006).

Os sinais de uma crise aguda podem ser desde eritema e calor, dor na
articulacdo coxofemoral, febre, dor abdominal difusa e continua e dor lombar
intensa. (SILVA, 2015).

Os sinais e sintomas clinicos devem ser reduzidos e eliminados através
do tratamento e deve existir um programa de acompanhamento com quesitos
minimos necessarios ao sucesso da terapéutica. (RODRIGUES, FERREIRA, et al.,
2009)

4.3 TIPOS DE DIAGNOSTICOS

4.3.1 Hemograma

O hemograma pode revelar aumento de leucécitos e de plaquetas,
dependendo da presenca da infeccdo. Ha alteracdes qualitativas dos eritrocitos,
como policromasia, poiquilocitose, anisocitose, pontuacdo basofila, corpusculos de
Howell-Jolly, eritroblastos circulantes e hemacias em alvo. E frequente o achado de
hemacias alongadas, lembrando ja as formas em foice. (LORENZI, 2006)

4.3.2 Teste do Pezinho

O tempo e a qualidade de vida das pessoas com a doenc¢a dependem: (1)
do diagndstico feito pelo teste do pezinho, logo ao nascimento; (2) do inicio da
atencao integral; e (3) do envolvimento da familia com o conhecimento sobre a
doenca e a pratica do tratamento proposto. Para os que né&o fizeram o teste do
pezinho, existem o teste de afoicamento (teste de falcizacdo) e o teste da mancha,
como exames de triagem, e a eletroforese de hemoglobina, como exame
confirmatorio. (BRASIL, 2007).
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Ha trés tipos de teste do pezinho: Basico, Ampliado e o Plus. No teste do
pezinho basico, sdo pesquisadas as seguintes doencgas: hipotireoidismo congénito,
fenilcetonuria e outras aminoacidopatias (citrulinemia, hiperglicemias, doenca do
xarope de bordo, hiperinsulinemia, hipermetioninemia, histinemia, hiperornitinemia,
hidroxiprolinemia, hiperprolinemia, hiperargininemia, hipervalinemia,
hiperfenilalaninemias, homocistindria e tirosinemias). O teste ampliado detecta todas
as doencas do teste Basico, mais hiperplasia adrenal congénita e fibrose cistica. O
plus identifica todas as doencas do teste ampliado, e ainda, galactosemia,
deficiéncia de biotinidase e toxoplasmose congénita. (REICHERT, PACIFICO, 2003).

Ha exames complementares que poderdo ser agregados aos testes, Basico,
Ampliado e Plus, ou mesmo solicitados individualmente ou em conjunto, que Sao:
anemia falciforme, deficiéncia da G6PD (glicose-6 fosfato dehidrogenase), AIDS,
deficiéncia da MCAD (ACIL-CoA desidrogenases de cadeia média) e doencas
infecciosas. O teste do pezinho completo, juntamente com 0S exames
complementares, é realizado em laboratérios particulares. (REICHERT, PACIFICO,
2003).

O “Teste do Pezinho” é uma estratégia para o diagnostico precoce de
algumas doencas congénitas que sdo quase sempre imperceptiveis ao exame
médico no periodo neonatal, mas que evoluem desfavoravelmente, levando ao
aparecimento de sequelas muitas vezes irreversiveis. (RODRIGUES, et al., 2009).

O diagnostico precoce da anemia falciforme possibilita o
acompanhamento da crianga antes do surgimento da sintomatologia e suas
complicacBes e permite iniciar a profilaxia antibiética desde os 3 meses de vida,
conjuntamente a vacinagao contra germes encapsulados. Isso reduz de maneira
significativa as mortes associadas a esta enfermidade, principalmente por problemas
infecciosos. (DI NUZZO, FONSECA, 2004).

E preocupante a percentagem de mortalidade entre criancas menores de
5 anos com anemia falciforme, o que comprova a necessidade de um diagnostico
precoce para uma consequente iniciacdo de profilaxia adequada e seguimento
ambulatorial regular. (SILVA, ROSANE L.L, 2015).
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4.3.3 Diagnoésticos Laboratoriais

Pode-se iniciar o diagnostico da anemia falciforme com um eritrograma
que pode mostrar uma anemia grave, acompanhado de uma investigacao
morfoldgica eritrocitaria na propor¢cdo sanguinea corada, que normalmente apontara
células afoicadas.(BATISTA, 2008).

O diagnastico laboratorial é feito através da eletroforese de hemoglobina.
Como complementacédo pode ser realizada o hemograma para confirmar o baixo
nivel de hemoglobina, Prova de Falcizacdo e Curva de Fragilidade. A eletroforese
deve ser realizada nas amostras do sangue do corddo umbilical por do recém
nascido, visando a fazer a triagem para doenca falciforme em todos os recém-
nascidos sob risco. (CANCADO, JESUS, 2007).

O papel dos métodos de imagem na avaliacdo desses pacientes esta
relacionado, principalmente, ao diagnostico e ao acompanhamento das
complicacBes que podem surgir durante a vida, sobretudo aquelas de natureza vaso
oclusiva. (YANAGUIZAWA, TABERNER et al., 2008).

O Teste de Falcizagdo consiste em colocar o eritrécito a ser pesquisado,
sob baixa tensdo de oxigénio; o eritrécito contendo Hb S toma a forma de foice ou
meia-lua. O metabissulfito de sédio reduz a tenséo de oxigénio. Assim, quando uma
solucdo de metabissulfito de sédio e adicionada ao sangue total, e essa mistura e
lacrada entre lamina e laminula, por meio de esmalte, os eritrécitos contendo Hb S
se deformam. O Teste de Solubilidade é fundamentado na insolubilidade da Hb S no
estado reduzido. (ZANATTA, 2009)

Os testes de falcizacao (pesquisa de drepandcitos) e de solubilidade séao
inespecificos para o recém-nascido por levarem a resultados falso-negativos aos
altos niveis de hemoglobina fetal e aos baixos niveis da hemoglobina S presentes
nesta ocasido. Outros exames como hemograma, reticulécitos, estudo familiar
(estudo do sangue dos pais) sdo uteis na diferenciacdo diagnostica. (FERRAZ,
MURAO, 2007).

O teste de afoicamento positivo (falcizacdo) (utilizando como agente
redutor o metabissulfito de s6dio) ou o teste de solubilidade indicam a presenca de



21

hemoglobina S, mas ndo fazem distincdo entre anemia falciforme e o traco
falciforme. (MESIANO, 2001).

A cromatografia liquida de alta desempenho (HPLC), estabelecida pelo
sistema automatizado Variant (Bio-Rad), e um método que permite a deteccédo de
anomalias da hemoglobina de forma rapida e precisa.A anélise da hemoglobina por
HPLC tem a vantagem de quantificar Hb F e Hb A2, juntamente com hemoglobinas
variantes, sendo um sistema altamente reprodutivel, tornando-se uma excelente
tecnologia para analise de hemoglobinas variantes; e hemoglobinopatias juntamente
com as talassemias. (ZANATTA, 2009).

A anadlise das hemoglobinas constitui importante método diagndstico para
estudo das anemias hemoliticas e talassemias determinadas congenitamente
Através da eletroforese em pH alcalino e do HPLC também s&o determinados os
padrées normais (Hb AA) e de patologias como persisténcia hereditaria de Hb Fetal,
b-Talassemia, a-Talassemia e outras entidades clinicas diversas. A metodologia de
eletroforese de Hb em pH &acido é usada para confirmacédo ou diferenciacdo de
algumas fracbes de hemoglobinas encontradas em eletroforese de pH alcalino.
(PARDINI, 2002)

A focalizagdo isoelétrica € um método com maior capacidade de
resolucao que a eletroforese de hemoglobina (Hb) em acetato de celulose e tem sido
desenvolvida também para triagem e diagndstico das hemoglobinopatias, embora
seja um meétodo mais arriscado e demorado. Esse método consiste no emprego de
um apoio com gradiente de potencial hidrogeniénico (ph) pré formulado e as
mobilidades das fracbes hemoglobinicas sdo fundamentadas no seu ponto
isoelétrico, 0 que permite o isolamento de pontos isoelétricos de diferenca de 0,001
unidades de pH. Assim, as hemoglobinopatias sdo mais bem diferenciadas em pH
entre 6 e 8.(BRASIL, 2016)

Para um diagnostico laboratorial completo, é importante a realizagdo do
hemograma e do estudo familiar. (BRASIL, 2012).
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4.4 TIPOS DE TRATAMENTOS

N&o ha tratamento especifico das doencas falciformes. Existem assim
medidas paliativas com o0 objetivo de minimizar as consequéncias da anemia
cronica, crises de falcizacdo e susce ptibilidade as infeccbes sdo fundamentais na
terapéutica destes pacientes. Estas medidas incluem boa nutricdo; profilaxia,
diagnéstico e terapia precoce de infec¢des; manutencdo de boa hidratacéo e evitar
condi¢cbes climaticas adversas. Além disso, acompanhamento ambulatorial 2 a 4
vezes ao ano e educacdo da familia e paciente sobre a doenca sao essenciais para
obtencao do bem-estar social e mental. (BRASIL, 2002).

Inameros estudos tém citado a eficacia da hidroxiuréia (HU) em
portadores de anemia falciforme por estabelecer uma melhora clinica e
hematoldgica pela reducéo da incidéncia de episodios vasos-oclusivos. Esta droga é
indicada para pacientes, incluindo criangcas, com trés ou mais episédios de crises
vaso-oclusivas com necessidade de atendimento médico; uma crise toracica aguda
recidivante; uma ou mais acidentes vasculares encefalicos; priapismo repetitivo e
anemia grave e persistente, nos ultimos 12 meses. (SILVA, SHIMAUTI, 2006).

A administracdo de hidroxiuréia em criancas falcémicas tem sido
extremamente proveitosa, visto que a terapia transfusional por longo prazo pode
gerar riscos de sobrecarga de ferro, aloimunizacbes e transmissdo de infeccdes
virais. Realizando a reducédo de 80% da frequéncia de transfusdo sanguinea na
populacdo pediatrica e prevenindo potencialmente a lesdo de oOrgdos. (SILVA,
SHIMAUTI, 2006). No quadro 1 podemos ver as formas de tratamento mais

aplicadas para anemia falciforme:
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Hidroxiuréia
Usada para diminuir as crises dolorosas, e aumentar a producdo de
hemoglobina fetal (HbF), de 15 a 20%, este aumento diminui as crises e

manifestagdes clinicas;

Profilaxia com penicilina
Esta medida profilatica imunizadora (preventiva de infec¢cdes) deve ser
empregada em criancas com anemia falciforme, desde o segundo més de vida até

0S cinco anos

Antibioterapia sistémica

O emprego de antibidticos é necessario, pois a maior causa de

hospitalizacéo e 6bito na anemia falciforme é por infec¢do bacteriana.

Analgesia
Dipirona, paracetamol, acido acetilsalicilico, ibuprofeno séo utilizados em

crises dolorosas vaso oclusivas. As vezes é necessario o uso de morfina e

codeina.

Fonte: Souza, 2009.
Quadro 1 — Medicamentos usados para tratamento das dores causadas pela anemia falciforme.

O tratamento indicado para todos os pacientes é a pratica de limpeza da
Ulcera diaria, o descanso e a elevacdo do membro afetado. O emprego de curativos,
de tratamentos cirargicos, medicacdes excepcionais ou transfusdes devem ser
analisadas a cada caso. O uso de antibidticos sistémicos s6 esta indicado em
infecc@o da pele sa ao redor da ulcera. (PALADINO, 2007).

Infecgcbes como pneumonias, meningite, osteomielite afetam os individuos
com AF e por isso é necessaria atencdo redobrada por parte da equipe clinica, pois
pode ocorrer uma septicemia em menos de 24 horas. No tratamento destas
infeccdes prevé-se o uso de penicilina do terceiro més até o quinto ano de vida, de
acordo com o protocolo de tratamento da DF. (KIKUCHI, 2007).

Alguns cuidados gerais para pacientes basicos necessarios com a anemia
falciforme: evitar temperaturas extremas, evitar estresses, ter uma dieta balanceada,
ter quotas adequadas de alimentos ricos em &cido fdélico, ingestdo adequada de
liguidos; Repouso no leito durante as crises, atividades fisicas conforme a tolerancia;

Vacinas, tais como a antipneumocdcica polivalente e a vacina Haemophilus
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influenzae B, medicamentos antiinfecciosos; Suplementos de ferro, transfusdes de
concentrado de hemacias, sedacédo e administracdo de analgésicos, oxigenoterapia
e hidratacao substancial por via oral; (JACOBSON, 2007).

45 REPERCUSSOES DA DOENCA FALCIFORME NA FAMILIA E A
IMPORTANCIA DO ACONSELHAMENTO GENETICO

O cotidiano de uma pessoa com filho portador de anemia falciforme sofre
mudancas imutaveis, com as quais a pessoa interage. Essas mudancas exigem
comando constante da situacao vivenciada. Portanto, as familias devem descobrir o
significado que a doenca tem e definir qual a percepcdo e os comportamentos
relacionados com a situacdo, com o propoésito de se manter uma vida prazerosa.
(GUIMARAES, et al, 2009).

A compreensdo perante as familias destes pacientes é necessaria em
relacdo a necessidade de intervencéo precoce com medicacgdes, nutricdo adequada,
suplementacdo com &cido félico e elevada ingestdo hidrica, as quais sdo medidas
relativamente simples que podem ser orientadas em unidades bésicas de saude e
gue possuem impacto na historia natural da doenca. (CASTILHOS, 2015).

As pessoas que se deparam com o risco de gerar filhos com sindromes
falciformes tém o direito de serem informadas com o aconselhamento genético, a
respeito dos aspectos hereditarios e demais conotacdes clinicas dessas doencgas.
Diversos aspectos da transferéncia de informacdes precisam ser considerados, tanto
o0 emocional quanto intelectual, dos individuos orientados. (BRASIL, 2002)

O aborto por anomalia fetal, no Brasil, é crime, as sessbes de
aconselhamento genético acontecem de preferéncia no periodo neonatal para fins
de diagnostico ou de uma programacao reprodutiva futura, ou em centros de doacéo
de sangue apos a realizacdo dos exames obrigatérios pré-doacao. Os protocolos de
triagem para os doadores de sangue incluem, além de exames para doencas
infectocontagiosas, testes para apontar alteracdes genéticas que interferem na
propriedade do sangue, como € o caso do traco falciforme. (DINIZ, GUEDES, 2005).

A identificacdo de hemoglobinas anormais em recém-nascidos permite o
diagnoéstico precoce de portadores de anemia falciforme, impedindo ou diminuindo

as dificuldades clinicas da doenca, particularmente as infec¢des pneumocécicas que
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compdem uma das principais causas das mortes nesses pacientes. (ARAUJO, et al.,
2004).

Além da crescente difusdo do aconselhamento genético, o governo
federal empenhou-se também em politicas nacionais educativas e, nos anos 90
formou um grupo de trabalho para a elaboracdo do Programa Anemia
Falciforme.(ALMEIDA, 2017).

O aconselhamento genético apresenta, no entanto, importantes efeitos
psicoldgicos, sociais e juridicos, ocasionando um alto nivel de responsabilidade as
instituicbes e aos profissionais que os oferecem. Por isso é imprescindivel que ele
seja fornecido por profissionais com experiéncia, dentro dos mais rigidos padrdes
éticos e cientificos. (RAMALHO, 2003).
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CONSIDERACOES FINAIS

A anemia falciforme teve uma grande miscigenacdo no Brasil, porém
acomete mais as regides do Norte e Nordeste. Comprovando assim que a mistura
étnica dos afrodescendentes nessas regides foram maiores do que nas outras. Com
maior incidéncia em negros e pardos.

De todos os diagnosticos disponiveis para anemia falciforme os mais
relevantes séo: o eritrograma, eletroforese da hemoglobina e hemograma. E temos
ainda o teste do pezinho que é feito apdés o nascimento da crianca, logo nos
primeiros dias de vida. Sendo a melhor estratégia quando se pretende aprimorar o
tempo e a qualidade de vida dos portadores da doenca falciforme.

Mesmo com diversas intervencdes preventivas e terapéuticas e até
mesmo programas de triagem, a anemia falciforme € considerada uma doenca
cronica, que por sua vez constitui um grave problema de saude publica ndo s6 no
Brasil como também em outros Paises.

Apartir dos métodos de tratamentos disponiveis para anemia falciforme,
com o objetivo de aliviar as crises vaso-oclusivo pode-se mencionar o uso da
hidroxiuréia, antibiéticos e analgésicos, jA que a mesma ndo possui cura ate o
presente momento. Existem ainda as transfusfes de medula 6ssea como meio de
tratamento, que por sua vez nao € recomendado devido seu auto risco de gerar
infeccbes nos pacientes, possibilitando o seu agravamento, podendo levar ate a
morte do paciente.

A necessidade de um aconselhamento genético para casais que
pretendem ter filhos € essencialmente para prepara-los psicologicamente e para que
eles tenham conhecimento das diversas intervencfes medicamentosas, internacoes
hospitalares e dos gastos existentes. Orientando-0s ainda sobre o cronograma de
vacinagcdo existente para pacientes falcémicos como meio de imunizacdo para
possiveis complicacbes que a anemia pode desencadear. Por isso essas
orientacdes devem ser feitas por profissionais capacitados que devem considerar

guestbes psicoldgicas e sociais e juridicas.



27

Talvez as medidas utilizadas para que a doenga se torne conhecida nao
sejam tdo efetivas. Sendo necessaria uma conscientizagdo maior da sociedade,
mostrando-as como essa patologia gera um problema de saude publico que afeta

boa parte da sociedade, principalmente aqui no Brasil.
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