CURSO DE EDUCACAO CONTINUADA 2019
CONSELHO REGIONAL DE MEDICINA DO PIAUI

MANEJO DA DOENCA FALCIFORME
E SUAS INTERCORRENCIAS
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AS HEMOGLOBINAS MUTANTES




A GENETICA FALCIFORME NO

BRASIL

Regides Norte e Nordeste
Prevaléncia de 6% a 10%

Regioes Sul ¢ Sudeste
Prevaléncia de 2% a 3%




A DOENCA FALCIFORME
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A DOENCA FALCIFORME
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A DOENCA FALCIFORME

ANEMIA

ISQUEMIA



ESTRATEGIAS

PREVENCAO DE COMPLICACOES

|E CURA DEFINITIVA



CLASSIFICAQAO DE RISCO
RISCO SITUACAO




CLASSIFICACAO DERISCO

RISCO SITUACAO
AMARELO CRISE DOLOROSA , SEM MELHORA
DOMICILIAR

FEBRE EM MENOR DE 3 ANOS OU
TOXEMIA OU ESPLENECTOMIZADO
DOR AGUDA EM ABDOME SUPERIOR +
ICTERICIA + FEBRE

PRIAPISMO

RISCO DE
AGRAVAMENTO



CASO CLINICO 01

Raquel, 23 anos, recebe o resultado do teste
do pezinho de sua filha de 4 meses.

O agente de saude identifica que a pesquisa
de hemoglobinas veio alterada e apontava
como resultado: padrao FAS.

Procura atendimento medico na UBS pois
soube que essa condicao e grave e
potencialmente fatal.

Que orientagOes devem ser dadas a Raquel?



A TRIAGEM NEONATAL

Qualquer resultado que identifique a
presenca de hemoglobinas mutantes, devera
ser direcionado para coleta de exame
confirmatorio aos 6 meses.

o



RESULTADOS DA TRIAGEM

NEONATAL

Hb Significado do Resultado

FA Exame normal para Doenca Falciforme

FS Exame alterado para Doenca Falciforme.
Fadrao compativel com Anemia Falciforme

FAS FPortador do Trago Falciforme

Fe Exame alterado para Doenca Falciforme.
Padrao compativel com Hemoglobinopatia C

FAC Padrao compativel com heterozigose para

Hemoglobinopatia C
FSC Exame alterado para Doenca Falciforme.

Padrao compativel com Doenca SC




O TRACO FALCIFORME

Nao possui a doenca falciforme;
Nao evolui com alteragoes fisicas ou mentais;

Nao necessita de acompanhamento com
hematologista;

Deve receber aconselhamento genetico.



CASO CLINICO o2

Moacir, 30 anos, refere dor moderada em
quadril esquerdo ha 3 dias, sem melhora com
uso de dipirona oral.

Procurou atendimento no pronto-socorro do
bairro mas foi liberado apos 3 horas de
nidratagao venosa.

-az sequimento reqular com hematologista e
utiliza hidroxiureia.

Retorna no plantao seguinte com a mesma
queixa. Qual a conduta recomendada?




CRISES ALGICAS

Sao as complicagdes mais freqientes da doenga
falciforme e comumente constituem a sua
primeira manifestacao.

Fatores precipitantes das crises
Infeccoes
Desidratacgao
Exercicios fisicos extenuantes
Estresse fisico ou psicologico
Mudancas bruscas de temperatura




CRISES ALGICAS

O tratamento consiste:
Eliminacao dos fatores precipitantes

Hidratacao (muitas vezes por via parenteral)
Repouso

Analgesia adequada




AVALIACAO DA DOR
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MANEJO DA DOR

DOR LEVE (1-3)
Analgesicos comuns de 4/4h
Suspender apos 24h sem dor

DOR MODERADA (3-6)
Analgesicos comuns de 4/4 + AINE 8/8h
Suspender o AINE apos 24h sem dor

DOR INTENSA (6-10)
Opioides de 4/4h + analgésicos comuns de 4/4 + AINE 8/8h
Apos 24h sem dor, suspender um farmaco a cada 24h.



ANALGESICOS

* Dipirona
e Paracetamol

e Cetoprofeno
e |buprofeno
* Naproxeno

e Morfina
e Tramadol
e Codeina



CASO CLINICO o3

Leticia, 1 ano, e levada pela mae ao pronto-
socorro devido quadro de diarreia liquida e
febre de 38,5 graus iniciadas ha 5 horas.

A mae administra penicilina oral diariamente
mas foi orientada a suspender. A crianca foi
liberada para casa com receita de soro oral.
Ao exame: REG, febril, descorada 2+, ictérica
2+, abdome distendido, desidratada.

Qual a avaliagcao da conduta adotada?



FEBRE/INFECCOES

As infeccoes constituem a principal causa
de morte nos pacientes com doenca
falciforme.




FEBRE

O risco de sepse e/ou meningite por
Streptococcus pneumoniae ou
Haemophilus influenzae €& aumentado.

Até 600 vezes maior que nas outras
criancas.

Vacinas e penicilina profilatica.

Febre = situacao de risco
Procedimentos diagnosticos detalhados
Terapia deve ser imediata.



FEBRE

Pacientes com menos de 3 anos de idade e
com temperatura superior a 38,30C devem
ser admitidos ao hospital.

Todos os pacientes nao hospitalizados
deverao ser cuidadosamente sequidos
diariamente. '




FEBRE

EXAMES INICIAIS
= Hemograma com contagem de reticulocitos
= Hemocultura
= RX de torax
= EAS e urinocultura

OUTROS EXAMES

= Punc¢ao lombar

= RX de esqueleto se possivel em todos os pacientes
com dor 0ssea localizada e febre alta.

= Ultrassonografia abdominal em casos com dor
abdominal intensa




FEBRE

Se na avaliacao da febre nao for detectada
nenhuma etiologia, o0s antibioticos sao
mantidos por 72 horas com as hemoculturas
negativas.

Os pacientes poderao receber alta apos 72
horas com antibiotico oral se:

Afebris
Sem toxemia e com nivel de Hb sequra.



CASO CLINICO o4

Vitoria, 5 anos, é levada a atendimento
medico devido a quadro de piora da palidez,
irritabilidade e dor abdominal.

Exame fisico: TAX = 38°C, hipocorado 3+/4+,
baco palpavel a 5 cm do RCE.

Hemograma: Hb: 4,5 g/dl, VCM: 83fl ,
leucocitos: 18.000/mms3.



EXACERBACAO DA ANEMIA

QUEDA DE HEMOGLOBINA
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SEQUESTRO ESPLENICO

Orientacao familiar quanto a palpagao do bago para
diagnostico precoce do aumento subito da viscera e
socorro imediato.

Frequentemente ocorre:
Rapido aumento do bago

Queda de, no mlnlmo 2g/dL dos nlvels basals de
hemoglobina ;

Reticulocitose




SEQUESTRO ESPLENICO

Palidez cutaneo-mucosa
Dor abdominal ou distensao abdominal
Esplenomegalia

Sinais de descompensacao hemodinamica:
hipotensao, taquicardia

Choque hipovolémico de evolugao rapida (menos
de 24 horas)



MANEJO DO SEQUESTRO

ESPLENICO

Expansao volémica e suporte clinico

Transfusao de concentrado de hemacias
As hemacias sequestradas sao remobilizadas
Esplenomegalia regride

Os niveis de hemoglobina aumentam a niveis
maiores do que o incremento esperado ao volume
administrado.



CRISE APLASICA

Geralmente relacionadas com Parvovirus Big.

Sintomas de anemia aguda sem aumento esplénico

Em situagbes severas: sinais de choque
hipovolémico.

Tratamento sintomatico.

Transfusoes de concentrado de hemacias devem ser
administradas, se necessario.



CASO CLINICO o5

Geovana, 24 anos, sabidamente portadora de
hemoglobinopatia SC. Assintomatica ate a 352
semana de gestacao, apresentava Hb basal 10
g/dL e leucometria de 7.000/mms3.

Iniciou crise vaso-oclusiva em membros inferiores
e articulacao coxofemoral direita, sendo internada
para analgesia. Sete dias apos, apresentou
dispnéia e foi internada novamente.

Na admissao: PA 125/73 mmHg, murmurio
vesicular diminuido em hemitorax direito e
radiografia de torax revelando consolidacao nas
bases pulmonares.



SINDROME TORACICA AGUDA

Caracterizada pela triade:
Sintoma ou sinal respiratorio
Infiltrado novo em raio X de torax
Hipoxemia

Tiragem

Tosse Infeccao ?

Embolia Gordurosa ?
Infarto pulmonar?

Dor toracica
Dispnéia
Hipoxemia




SINDROME TORACICA AGUDA




SINDROME TORACICA AGUDA

Todos os pacientes com sintomas toracicos

ou pulmonares deverao ser imediatamente
examinados e internados.

Hidratacao parenteral: necessidades hidricas
diarias

Sem descontaraVO

Sem hiperidratar.



SINDROME TORACICA AGUDA

Solicitar os seqguintes exames:
= RX de torax

= Hemograma com contagem de reticulocitos

= Hemocultura, BAAR e cultura de escarro (se
possivel)

= Gasometria arterial

= Cintilografia toracica



SINDROME TORACICA AGUDA

Solicitar os seguintes exames:
= RX de torax

= Hemograma com contagem de reticulocitos



SINDROME TORACICA AGUDA

Iniciar imediatamente antibiotico EV.

Droga de escolha — Ceftriaxone com
Oxacilina ou Cefepime.

Macrolideos devem ser associados se houver
suspeita de Mycoplasma pneumoniae.

Toracocentese: se houver derrame pleural,
contribuindo para o desconforto respiratorio.



SINDROME TORACICA AGUDA

Suporte ventilatorio

Analgesia adequada

Fisioterapia




CASO CLINICO o6

Ramon, 27 anos, relata cefaleia parietal
esquerda ha 3 dias nao-responsiva aos
analgesicos comuns. Hoje iniciou parestesia
de membro superior direito e relata
dificuldade para falar, apesar de compreender
0 que as pessoas lhe dizem.

Hemograma: Hb = 9,4 g/dL Leucocitos =
22.000 (neutrofilia sem desvio a esquerda)
Plaquetas = 520.000

Quais as condutas a serem tomadas?



ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL

A obstrucao de artérias cerebrais ocorre em cerca
de 10% dos portadores de doenca falciforme.

As manifestagoes sao geralmente focais:
Hemiparesia

Deficiéncia do campo visual

Afasia /_\ A
Paralisia de nervos cranianos ER‘
Coma e convulsoes podem ocorrer AU




ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL




ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL

Pacientes com sintomas neuroldgicos agudos
devem sempre ser internados.

Em menores de 1 ano com crise convulsiva, é
mandatoria a puncao lombar para afastar
infeccao do SNC.

Ao se suspeitar de acidente vascular cerebral:
Proceder rapidamente a transfusao.
Iniciar investigacao com TC de cranio ou RNM.



ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL

Suporte hemodinamico

. 7 . i ; "/ -;‘f
Suporte ventilatorio ’,{0 i [
2 ./ = &3

Exsanguineotransfusao parcial imediata

Diminuir o nivel de HbS para menos de 30%

Diminuir a possibilidade de sequelas definitivas



ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL

ApOs a regressao do quadro agudo:

O paciente deve ser mantido em regime
cronico de transfusdes para manter a
concentracao de Hb S inferior a 30 %

Tempo indeterminado.




CASO CLINICO o7

Gabriel, 14 anos, encaminhado ao pronto
atendimento devido piora subita de ictericia e
dor abdominal ha 3 dias, um episodio de
vOmito e escurecimento da urina.

Nega febre mas estava em uso de dipirona de
horario.

Encontrava-se ictérico (3+/4+), com abdomen
globoso, sem sinais de irritacao peritoneal,
figado a 8 cm do rebordo costal direito,
doloroso a palpacao.



DOR ABDOMINAL AGUDA

DOR ABDOMINAL AGUDA EM
QSD, NAUSEAS, VOMITOS,
PIORA DA ICTERICIA E FEBRE

SOLICITAR HEMOGRAMA,
BILIRRUBINAS, TGO/TGP, AMILASE E
US DE ABDOME




CASO CLINICO o8

Miguel, 32 anos, evolui com agravamento
progressivo de tumefacao e dor no pénis com
incapacidade para mic¢Oes espontaneas, com
mais de 12 horas de evolucao.
Apresentava-se afebril, com fascies de dor,
ictérico .

Exames: Hb = 6,7g/dl, Hto = 20%, VCM = 8g,
leucocitos = 98oo0/uL (N = 33%,L = 55%),
Plaquetas = 434.000



PRIAPISMO

Pode ocorrer em episodios breves e recorrentes ou
em episodios longos podendo causar disfuncgao

eretil.

O tratamento deve ser realizado com
Exercicios leves como caminhada
Banhos mornos
Hidratacao
Analgesia.

Se nao houver melhora em 24 horas:
Transfusao simples de concentrado de hemacias.



PRIAPISMO

Em situagOes refratarias:
Puncao dos corpos cavernosos, esvaziamento

cirurgico e derivacgoes.

Alta  morbidade podendo levar a
deformidades penianas e disfuncao eretil
definitiva. E3 3




INDICACOES DE TRANSFUSAO

A anemia, por si sO, nao e indicativa de
transfusao de sangue, ja que estes pacientes
toleram baixos niveis de hemoglobina.

As consideragoes para o tratamento da anemia
devem ser baseadas na:

mudanc¢a dos niveis hematologicos basais
do paciente

aparecimento de novos sintomas e/ou sinais
de descompensacao hemodinamica.



INDICACOES ESPECIFICAS DE

TRANSFUSAO

Tratamento das complicagoes anémicas severas
= crise aplastica
= crise de sequestro esplénica

Manuseio do acidente vascular cerebral
Manuseio pre-operatorio
Doenca pulmonar hipoxica progressiva ou aguda

Queda do valor de hemoglobina basal maior ou
igual a 2g/dL, com repercussao hemodinamica.



FALSAS INDICACOES DE

TRANSFUSAO

Anemia cronica

Crise dolorosa

Infeccoes leves ou moderadas
(D




A ESCOLHADO
HEMOCOMPONENTE IDEAL

L eucorreduzido

Prevencao de reacao febril nao-hemolitica
Prevencao de citomegalovirose

Fenotipado
Prevencao de aloimunizagao

Isento de Hb S (preferencialmente)
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ESTRUTURACAO DA REDE

Doenca Falciforme
nos niveis de
atencao a saude

Atﬂﬂt;ﬁﬂ nas Urgéncias e Eme I’Qﬁncms >

Atencao Hospitalar
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