




















A exsanguineotransfusao parcial deve ser iniciada imediata-
mente apos estabilizacao do paciente, para redugao do nivel
de Hb S para menos de 30%. Os pacientes devem ser monitori-
zados, devido a gravidade do quadro.

O fluxograma da Figura 5 aborda o tratamento para o AVC.
- Déficit neuroldgico focal

- Convulsoes
- Alteragdes da consciéncia

INTERNACAO
Tratamento de Avaliagao Eliminacdo
suporte de vida neuroldgica de outros
diagndsticos
- TC de cranio sem contraste neurqlégicos:
para diagndstico it e HEs,
- Ressonancia magnética Intoxicacao,
(se disponivel) abscesso
cerebral etc.
Normal AVC
Reducdo da Hb S para
< 30 %: exsanguineo- . .
< . Isquémico Hemorragico
transfusao parcial
Repetir TCem ReducdodaHb S L
2 - 4 dias para < 30 %: Avaliacao e
exsanguineo- trjtamento
Normal transfusao parcial acausa

Arteriografia

Figura 5 - Acidente vascular cerebral (AVC).
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Crise aplasica

A principal causa de aplasia medular eritrocitica na doenca
falciforme é a infeccao pelo parvovirus B19, que acomete princi-
palmente criancas na faixa etdria de 4 a 10 anos, devido ao seu
tropismo pelas células precursoras eritropoiéticas.

O quadro inclui febre variavel, palidez e fraqueza, podendo
evoluir para faléncia cardiaca em consequéncia da acentuacao
da anemia. Observa-se reducao acentuada dos niveis de hemo-
globina e da contagem de reticuldcitos. Trata-se de um evento
transitério. O tratamento consiste na estabilizacdo hemodina-
mica pela transfusao de hemacias com monitorizacao até a ele-
vacao dos reticuldcitos.

- Aumento da palidez
- Fraqueza, mal-estar
- Febre (variavel)

INTERNAGAO

- Hemograma: reducao
de 2-3 g/dL na Hb basal
- Reticuldcitos: diminuidos
(se disponivel)

Suporte Transfusao de Tratamento
hemodinamico: concentrado de de condicoes
oxigénio, hidratacao hemidcias associadas

Figura 6 - Crise aplasica.

Priapismo

O priapismo é a erecao persistente e dolorosa do pénis.
Pode ocorrer na doenca falciforme em todas as faixas etarias,



sendo mais frequente apds os 10 anos de idade.
Existem trés formas clinicas:

* Repetitivo: erecao dolorosa reversivel, com detumescén-
cia ocorrendo em poucas horas.

+ Erecao dolorosa prolongada, que nao detumesce por
mais de algumas horas. Tipicamente, pode permanecer
por dias ou semanas. E sequida por impoténcia parcial
ou completa.

+ Persistente, frequentemente sem dor, com aumento do
pénis ou enduracao que persiste por semanas a anos.
Esse padrao normalmente se desenvolve apds ataque
prolongado e esta frequentemente associado a impo-
téncia parcial ou completa.

O tratamento objetiva reverter as erecdes indesejaveis, ali-
viar a dor e preservar a funcao sexual.

Priapiasmo repetitivo: o tratamento &, frequentemente, do-
miciliar. Sao recomendados banhos mornos, hidratacao oral (1,5a
2 vezes as necessidades hidricas), esvaziamento da bexiga, anal-
gésicos e exercicios fisicos. Caso ndo haja melhora em poucas
horas, o paciente devera ser hospitalizado, para hidratacao e
analgesia venosas.

Priapismo agudo prolongado: as possiveis etiologias sao in-
fecces - particularmente da préstata, traumas, medicacdes com
efeitos no sistema nervoso central, abuso de alcool, uso de ma-
conha ou ap0s atividade sexual. O quadro exige imediata inter-
vencao uroldgica: aspiracao cavernosa de sangue com injecao
de fenilefrina e, em Ultima instancia, o tratamento cirdrgico visando
a drenagem sanguinea por shunts ou por operacdes abertas.
Frequentemente é necessdria sondagem vesical. A analgesia po-
tente com opioide esta indicada.

Concentrados de hemacias estao indicados se nado hou-
ver melhora nas primeiras horas, podendo ser necessaria a ex-
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sanguineotransfusdo parcial, visando a reducao da Hb S para ni-
veis iguais ou inferiores a 30%.

A Figura 7 indica a abordagem do priapismo.

Priapismo

Tratamento domiciliar:
- Analgesia

- Hidratagao oral

- Banhos quentes

- Exercicio fisico

Persisténcia dos sintomas

INTERNAGAO

- Intensificacdo
da analgesia

- Hidratacao
venosa

Avaliacao
uroldgica
de urgéncia

Reducao
deHbS

Esvaziamento do

COrpo cavernoso Htc < 25 % Htc > 25 %
+

Injecdo local de

fenilefrina Exsanguineo-

transfusao
parcial

Transfusao
Auséncia de de CHM

melhora

Tratamento
Cirargico

Figura 7 - Priapismo.

Colecistite

Os pacientes com doenca falciforme, como outros porta-
dores de hemélise crénica, sao propensos ao desenvolvimento
de cdlculos biliares. Estes podem ser assintomaticos ou levar a
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episodios de dorabdominal e ao aumento daictericia, a custa
de bilirrubina direta, se houver obstrucao de ductos extra-hepa-
ticos. 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 e gentamicina. A colan-
gite, com cefotaxima. Colecistectomia deve ser programada apds
a fase aguda.

O fluxograma da Figura 8 mostra a abordagem da colecis-
tite.

- Dor aguda no quadrante
superior D do abdome

- Nduseas / vomitos

- Piora da ictericia

- Febre

INTERNACAO
- Hemograma
- Bilirrubinas

- Transaminases
- Amilase

US abdominal

Colecistite Normal

Iniciar antibioticos Investigar outras
Venosos causas

Figura 8 - Colecistite.
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Quadro 2 - Sinais de perigo na crianca com doenca falciforme

- Aumento subito da palidez

- Piora da ictericia

- Distensao abdominal

= Aumento do bacgo ou do figado

- Hematuria

* Priapismo

- Dor sem resposta ao tratamento

- Tosse ou dificuldade respiratéria

- Febre

- Alteragdes neurolégicas (convulsdes, letargia,
fraqueza muscular, mudanca de comportamento)

- Impossibilidade de ingerir liquidos

= Vomitos

- Sinais de desidratacao

Transfusoes

Pacientes com doenca falciforme apresentam anemia cro6-
nica, que nao é, por si sé, indicacao de transfusao. As transfu-
soes estao indicadas sob circunstancias especiais e em todas as
situagdes em que a anemia causa repercussoes clinicas (Quadro
3). Alguns desses pacientes, particularmente os adultos, apre-
sentam comprometimento cardiaco e necessitam de transfu-
sdes mais frequentes.

O volume de hemacias a ser transfundido é de 10 mL/kg, até
o limite maximo de 300 mL por transfusdo. Deve-se dar preferén-
cia a hemicias deleucotizadas (originadas a partir do uso de fil-
tros para a remocao de leucdcitos), com triagem negativa para
Hb S e fenotipadas (para evitar a aloimunizacao eritrocitaria).

Existem situagcdes nas quais aexsanguineotransfusao parcial

é preferivel, por possibilitar a reducao da Hb S e da hipervisco-

sidade. Dessa forma, acidente vascular cerebral, sindrome

tordcicaagudaepriapismointrataveissaoindicacdesde

exsanguineotransfusao parcial. No adulto, retiram-se 300 mL de
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sangue total, com reposicao concomitante de SF 0,9% associado
a transfusao de 300 mL de concentrado de hemacias. Na crianca,
deve-se observar o limite de retirada de 10% da volemia (aproxi-
madamente 7mL/kg) por procedimento.Realiza-seadosa-
gemde Hb S (eletroforese quantitativa) pés-transfusional para
avaliaraeficacia do procedimento.

Quadro 3 - Indicagées de hemotransfusao na doenca falciforme

* Queda da Hb de 2 g/dL ou mais do valor basal
com repercussao hemodinamica

= Crise aplasica

- Sequestro esplénico

» Sindrome tordcica aguda

= Hipdxia cronica

* Cansaco e dispneia com Hb abaixo do nivel basal

- Faléncia cardiaca

Preparacao para cirurgias

Durante procedimentos cirurgicos, deve-se direcionar a
atencao ao suporte clinico pré, per e pds-operatério, para evitar
hipdxia, desidratacao, acidose, hipotermia e hipertermia.

Em procedimentos cirdrgicos sob anestesia geral, com pre-
visao de menos de duas horas de duracao, ha apenas necessida-
dedeseelevaraHb paracercade 10,0 g/dL, pelatransfusao
de hemacias. Em cirurgias com duragao prevista para mais de
duas horas ou quando a intervencao envolve regides providas
de pequeno fluxo sanguineo ou areas criticas (cirurgias vascu-
lares, cardiacas, ortopédicas, neurolégicas, oftalmolégicas e
otorrinolaringoldgicas), € necessaria a reducao da Hb S para
30 a 40%, além da correcao da hemoglobina. Deve-se, entao,
proceder a transfusao de concentrado de hemdcias, sem ultra-
passar o limite de 10,0 a 11,0 g/dL de hemoglobina. E para evi-
tar hiperviscosidade sanguinea, podera ser necessaria a rea-
lizacdo de exsanguineotransfusao parcial. Os mesmos cuidados

sao necessarios em procedimentos que utilizem contrastes endove-
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nosos. A hidratacao venosa deve seguir os mesmos principios ja
descritos anteriormente.

A Figura 9 mostra a abordagem necessaria aos pacientes,
durante intervencdes cirdrgicas e procedimentos com contras-
tes endovenosos.

Procedimentos com anestesia geral ou com contraste

Cuidados pré, per Duragao Duragao > 2 horas
e pds-operatorios < 2 horas ou uso de contraste

- OUEEEEDREETLECE Elevar Hb para 10 g/dL

- Hidratacao venosa: 1 a Elevar a Hb e reduzir Hb S para 30%
1,5 vezes o aporte basal | ' para 10 g/dL: ~
< ; a 40%: transfusao de
- Manutencao do transfusdo CHM e exsanguineo-
equilibrio acido-basico de CHM g

. . : transfusao parcial

- Evitar hipotermia P

Figura 9 - Preparo transfusional para procedimentos
cirurgicos e com contrastes endovenosos.

Gravidez

A mulher gravida e com doenca falciforme deve ser acom-
panhada regularmente pelo hematologista e encaminhada para
um ambulatério de pré-natal de alto risco. Crises dolorosas devem
sertratadas de maneira usual. Opioides podem ser usados em
doses convencionais.

As condic¢bes transfusionais sao feitas de acordo com cri-
térios hematolodgicos e obstétricos. Os hematologicos sao Hb <
6,0 g/dL, queda de 30% da Hb basal ou sinais de descompensa-
¢aocardiaca.Opartodeveserconduzidocomonasdemais
parturientes. A indicagao de cesarea obedece critérios obstétricos.
Durante o trabalho de parto, deve-se tentar diminuira dor com
analgésicos e com anestesia peridural, mantendo-se hidratacao e
oxigenacao adequadas. A deambulagao precoce no pds-parto
deve ser estimulada, devido ao risco de fendbmenos tromboem-

bolicos e da sindrome téracica aguda.
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CONSIDERACOES FINAIS

Estamos convencidos de que a doenca falciforme é uma ques-
tdo de relevancia em saude publica, devendo receber atencao
significativa por parte daqueles que pensam, programam, inves-
tem, executam e avaliam as politicas de saude em nosso Pais.

E fundamental que o diagnéstico precoce a partir da triagem
neonatal universal se torne uma realidade nacional. Os pacientes
e familiares necessitam receber informacgdes precisas e ser acom-
panhados porequipes multidisciplinares que contemplema
complexidade da doenca. Os profissionais de satide das UBS e
dos servicos de urgéncia devem ter o conhecimento necessario
sobre a doenca. Os servicos de urgéncia devem estar préximos
das suas residéncias e apresentar resolucao adequada dos
eventos agudos.O pacientedeve serabordado de maneira
global paraalém dessas complicagdes, ou seja, ter garantida
a sua integridade fisica e emocional.

Devido ao seu potencial de gravidade, a doenca falciforme
exige, para o adequado acompanhamento dos pacientes, ava-
liacbes especializadas (cardioldgicas, oftalmoldgicas e outras),
além de investigacdes laboratoriais e de imagens para a detec-
¢ao precoce e melhor acompanhamento de complicag¢des
(litiase, miocardiopatia, nefropatia).

Alguns pacientes com intercorréncias e complicagdes tém,
inevitavelmente, que ser referenciados aos grandes centros,
para atendimentos especializados. No entanto, um grande con-
tingente de pacientes pode ser atendido em servicos de saude
préximos de sua residéncia, com possibilidade de resolucao sa-
tisfatéria dos eventos.
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ANEXO - ENDERECOS

Fenafal - Federacao Nacional das Associacoes de Pessoas com

Doenca Falciforme
Presidente: Altair Lira

E-mail: fenafal.br@ig.com.br
Rua Chile, n.c 25, sala 608 - Ed. Prof. Eduardo de Moraes - Centro -

CEP: 40020-000
Salvador / Bahia

Hemocentros

Centros de Referéncia em Doenca Falciforme nos Estados

INSTITUICAO

HEMOBA

Centro de Hematologia e
Hemoterapia da Bahia
hemoba@hemoba.ba.gov.br

ENDERECO

Av.Vasco da Gama, s/n.°
Rio Vermelho
CEP: 40240-090 - Salvador/BA

TELEFONE/FAX

Fone: (71) 3116-5603
Fax: (71) 3116-5604

HEMOAL

Centro de Hematologia e
Hemoterapia de Alagoas
hemoal@saude.al.gov.br

Av. Jorge de Lima, n.° 58
Trapiche da Barra
CEP: 57010-300 - Macei6/AL

Fone: (82) 3315-2102
Fone/Fax: (82) 3315-2106
Fax: (82) 3315-2103

HEMOSE (Hemolacen)

Centro de Hematologia e
Hemoterapia de Sergipe
hemo-se@hemolacen.se.gov.br

Av.Trancredo Neves, s/n.°

Centro Adm. Gov. Augusto Franco

CEP: 49080-470 - Aracaju/SE

Fone: (79) 3259-3191/
3259-3195
Fax: (79) 3259-3201

HEMOIBA

Centro de Hematologia e
Hemoterapia da Paraiba
hemocentrodaparaiba@yahoo.com.br
hemo.pb@bol.com.br

Av.D.Pedroll, 1.119
Torre

CEP: 58040-013 - Joao Pessoa/PB

Fone: (83) 3218-5690
Fax: (83) 3218-7610/
3218-7601

PABX: (83) 3218-7600

continua
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continuagao

HEMOMAR

Centro de Hematologia e
Hemoterapia do Maranhéo
hemomar_ma@yahoo.com.br

Rua 5 de Janeiro, s/n.
Jordod
CEP: 65040-450 - Sao Luis/MA

Fone: (98) 3216-1137/
3216-1139/
3216-1100

Fax: (98) 3243-4157

HEMONORTE

Centro de Hematologia e
Hemoterapia do Rio Grande do
Norte
hemodirecaogeral@rn.gov.br

Av. Alexandrino de Alencar, 1.800
Tirol
CEP: 59015-350 - Natal/RN

Fone: (84) 3232-6702 /
3232-6767
Fax: (84) 3232-6703

HEMOPI
Centro de Hematologia e
Hemoterapia do Piaui

Rua 1° de Maio, 235
Centro
CEP: 64001-430 - Teresina/PI

Fone: (86) 3221-8319/
3221-8320
Fax: (86) 3221- 8320

HEMOPE

Centro de Hematologia e
Hemoterapia de Pernambuco
presidencia@hemope.pe.gov.br

Av. Ruy Barbosa, 375
CEP: 52011-040 - Recife/PE

Fone: (81) 3421-5430/
3421-6063
Fax: (81) 3421-5571

HEMOCE

Centro de Hematologia e
Hemoterapia do Ceara
diretoria@hemoce.ce.gov.br
hemoce@hemoce.ce.gov.br

Av. José Bastos, 3.390
Rodolfo Tedfilo
CEP: 60440-261 - Fortaleza/CE

Fone: (85) 3101-2273
Fax: (85) 3101-2307

NORTE

INSTITUICAO

HEMOAM

Centro de Hemoterapia e
Hematologia do Amazonas
hemoam@hemoam.org.br
presidenciahemoam@hemoam.org.br

ENDERECO

Av. Constantino Nery, 4.397
Chapada
CEP: 69050-002 - Manaus/AM

TELEFONE/FAX

Fone: (92) 3655-0100
Fax: (92) 3656-2066

HEMORAIMA

Centro de Hemoterapia e
Hematologia de Roraima
hemoraima@yahoo.com.br

Av. Brigadeiro Eduardo Gomes,
3418
CEP: 69304-650 - Boa Vista/RR

Fone: (95) 2121-0859 /
2121-0861/2121-0860

continua
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HEMOPA
Centro de Hemoterapia e
Hematologia do Para

Trav. Padre Eutiquio, n.° 2.109
Bairro Batista Campos
CEP: 66033-000 - Belém/PA

Fone/Fax: (91) 3242-6905 /
3225-2404

hemopa@prodepa.gov.br
Fone: (68) 3226-4336 /
HEMOACRE Av. Getulio Vargas, n.c 2.787 3228-1494/
Centro de Hemoterapia e Vila Ivonete 3248-1377
Hematologia do Acre CEP: 69914-500 - Rio Branco/AC | Fax: (68) 3228-1500/
3228-1494

HEMOAP

Centro de Hemoterapia e
Hematologia do Amapa
hemogab@speeds.com.br
hemoap@speeds.com.br

Av. Raimundo Alvares da Costa,
s/n.° Jesus de Nazaré
CEP: 68908-170 — Macapa/AP

Fone/Fax: (96) 3212-6289

HEMERON

Centro de Hematologia e
Hemoterapia de Rondénia
fhemeron@fhemeron.ro.gov.br

Av. Circular Il, s/n.e
Setor Industrial
CEP: 78900-970 - Porto Velho/RO

Fone: (69) 3216-5490 /
3216-5491
Fax: 3216-5485

HEMOTO

Centro de Hemoterapia e
Hematologia de Tocantins
perla@saude.to.gov.br
hemocentro@saude.to.gov.br

301 Norte Conj. 02 Lote |
CEP: 77.001-214 - Palmas/TO

Fone: (63) 3218-3287
Fax: (63) 3218-3284

CENTRO-OESTE

INSTITUICAO ENDERECO TELEFONE/FAX
Fundagso Hemocentro de Brasilia SMHN Quadra 03 Conj. A bloco 3 Fone: (61) 3327-4447 /
r@fhb.dfgovbr Asa Norte 3327-4462 / 4464
prethb.algov. CEP: 70710-100 - Brasilia/DF Fax: (61) 3327-4442
HEMOG

Centro de Hemoterapia e
Hematologia de Goias
hemocentro@saude.go.gov.br

Av. Anhanguera 5195
Setor Coimbra
CEP: 74535-010 - Goiania/GO

Fone/Fax: (62) 3201-4585
PABX: (62) 3201-4570
4580 /4590

HEMOMAT

Centro de Hemoterapia e
Hematologia de Mato Grosso
hemo@ses.mt.gov.br

Rua 13 de junho n° 1055
Centro
CEP: 78005- 100 - Cuiaba/MT

Fone: (65) 3623 0044 /
36249031/

33214578

Fone/Fax: (65) 3321 0351

HEMOSUL

Centro de Hemoterapia e
Hematologia de Mato Grosso
do Sul
hemosul@net.ms.gov.br

Av. Fernando Correia da Costa, n®
1304 - Centro

CEP: 79004-310 - Campo Grande/
MS

Fone: (67) 3312-1502 /
3312-1501

PABX: (67) 3312-1500
Fax: (67) 3312-1533

continua
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SUDESTE
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INSTITUICAO

HEMORIO

Centro de Hemoterapia e
Hematologia do Rio de Janeiro
diretoria@hemorio.rj.gov.br
gabdg@hemorio.rj.gov.br

ENDERECO

Rua Frei Caneca, 08
Centro
CEP: 20211-030 - Rio de Janeiro/RJ

TELEFONE/FAX

Fone: (21) 2299-9452 /
2299-9442

Fax: (21) 2224-7030/
2252-3543

HEMOES

Centro de Hemoterapia e
Hematologia do Espirito Santo
hemoes@saude.es.gov.br

Av. Marechal Campos,1.468
Maruipe
CEP: 29040-090 - Vitéria/ES

Fone: (27) 3137-2466 /
3137-2458
Fax: (27) 3137-2463

HEMOMINAS

Centro de Hemoterapia e
Hematologia de Minas Gerais
presid@hemominas.mg.gov.br
sepre@hemominas.mg.gov.br

Rua Gréo Par4, 882
Santa Efigénia
CEP: 30150-340 - Belo Horizonte/MG

Fone: (31) 3280-7492/
3280-7450
Fax: 3284-9579

Hemorrede de Sao Paulo
hemorrede@saude.sp.gov.br

Rua Dr. Enéas de Carvalho
Aguiar,188 - 7° Andar Sala 711
Cerqueira César

CEP: 05403-000 - Sé&o Paulo/SP

Fone: (11) 3066- 8303 /
3066-8287
Fax: (11) 3066-8125

INSTITUIGAO

HEMEPAR

Centro de Hemoterapia e
Hematologia do Parana
susanamercer@hotmail.com
hemepar@pr.gov.br

SUL
ENDERECO

Travessa Jodo Prosddcimo, 145
Alto da Quinze
CEP: 80060-220 - Curitiba/PR

TELEFONE/FAX

Fone: (41) 3281-4024
Fax: (41) 3264-7029
PABX: (41) 3281-4000

HEMOSC

Centro de Hemoterapia e Hematologia
de Santa Catarina
hemosc@fns.hemosc.org.br

Av. Othon Gama Deca, 756 Praca
D. Pedro | Centro
CEP: 88015-240 - Florianopolis/SC

Fone: (48) 3251-9741/
3251-9700
Fax: (48) 3251-9742

HEMORGS

Centro de Hemoterapia e
Hematologia do Rio Grande do Sul
gerson-basso@fepps.rs.gov.br
hemorgs@fepps.rs.gov.br

Av. Bento Gongalves, n° 3722
Partenon
CEP: 90650-001 - Porto Alegre/RS

Fone/Fax: (51) 3336-6755
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