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Apósoitoanosdeatividadesdoprogramadetriagemneonatalparaa doença
falciforme,estápatenteseusignificadotransformadornoprognósticoclínicodas
criançasdiagnosticadasprecocementeemMinasGerais.

Adespeitodoacometimentosistêmicodadoença,emgeralaabordagemclínica
dodoentefalciformenãoexigecondutasouprocedimentoscomplexoseonerosos.
Atéoquintoanodevida- períododemaiorocorrênciadeóbitosecomplicações
graves-oscuidadosprofiláticosrepresentamaessênciadotratamento.

O tipodemanejodestescuidados,sejanolar,naescolae principalmentenas
unidadesde saúde,vai determinarum melhorou piorprognósticodianteda
ocorrênciadeumeventoagudo.

Destamaneira,oprotocolooraelaboradoprocuraincorporarestescuidadosauma
abordagemclínicaatualizada,principalmenteduranteaadmissãoemunidadesde
urgência.

O objetivoé a plenaimplantaçãodo protocolonasunidadesde urgênciados
municípiosdo Estadode MinasGerais.Estaambiciosatarefacontacoma
sustentaçãoinstitucionaldaSecretariadeEstadodaSaúdedeMinasGerais,ejá
vislumbramostambémoapoiodetodasas853SecretariasMunicipaisdeSaúde
doEstado.

A elaboraçãodestetrabalhorepresentaumesforçode quadrostécnicosdas
entidadesparceirasjá nomeadas,articuladasem tornodo projetorecém-
implantado:CENTRODEEDUCAÇÃOEAPOIOPARAHEMOGLOBINOPATIAS
(CEHMOB).Esteprojetoé frutodeumabemsucedidaintegraçãoinstitucional,
tendocomopilaresoMinistériodaSaúdeeaSecretariaEspecialdePolíticasde
PromoçãodaIgualdadeRacial(SEPPIR).
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José Nelio Januario
Coordenador CEHMOB / NUPAD
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AdoençafalciformeéumdosdistúrbiosgenéticosmaisfreqüentesnoBrasile
nomundo.MinasGeraisé o estadopioneironaimplantaçãouniversal,em
1998,deumprogramadediagnósticoneonatal,pormeiodotestedopezinho.
OsexamessãorealizadospeloNúcleodePesquisaemApoioDiagnósticoda
FaculdadedeMedicinadaUFMG(NUPAD)desde1998e mostramuma
incidênciadadoençade72casosemcada100.000nascidosvivose um
portadordotraçofalciformeparacada30nascimentos.Oprogramaatinge
todosos853municípiosmineiroscom96%decoberturadosnascidosvivos.

Adoençaconstitui-senumgrupodedistúrbiosgenéticoscaracterizadospela
predominânciadahemoglobina(Hb)Snashemácias:Anemiafalciforme(Hb
SS),HbSC,S-talassemiaseoutrasmaisraras.

AproduçãodahemoglobinaSdecorredatrocadeumaminoácidonacadeia
betadaglobina,resultandoemprofundasalteraçõesnaspropriedadesfísico-
químicasda moléculada Hb quandodesoxigenada.Essasalterações
culminamnamudançadaformadahemáciaparaadefoice,sendoesteum
dosprincipaismecanismosfisiopatológicosdadoença.

Agravidadeclínicaévariável,masumcontingentesignificativodepacientes
tem doençacrônicae grave,exacerbadapelaschamadas!crises". A
morbidadeeamortalidadesãooresultadodeinfecções,anemiahemolíticae
demicro-infartosdecorrentesdeumavaso-oclusãomicrovasculardifusa.

A hemóliseé crônicae manifesta-seporpalidez,icterícia,elevaçõesdos
níveisdebilirrubinaindiretaséricaeurobilinogêniourinárioedonúmerode
reticulócitos. reqüentementenaformaçãodecálculosbiliares.Resulta,f ,

A chamadavaso-oclusãofalciformeé um processocomplexoe de
muitospassos,envolvendocélulassanguíneas,proteínasplasmáticase

INTRODUÇÃO

Doença Falciforme:
Um Problema de Saúde Pública
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componentesda paredevascular.As crisesdolorosasrepresentama
manifestaçãomais freqüentedesseprocessoe da doença,afetando,
particularmente,as extremidades,a colunavertebrale o abdômen.O
mecanismodadorabdominalnãoestácompletamenteesclarecido,podendo
ocorrerfalcizaçãoeritrocitáriamesentéricae acometimentovertebralcom
compressãoderaízesnervosas.

Sãotambémdecorrentesdavaso-oclusãomicrovascularosepisódiosde
priapismo,a síndrometorácicae osacidentesvascularescerebrais,assim
comoasúlcerascrônicas,emespecialaquelasobservadasnosmembros
inferiores.

Pacientescom doençafalciformesão maissusceptíveisàs infecções
bacterianascausadasprincipalmentepeladisfunçãoesplênicasecundária
aosmúltiplosinfartos,coma ocorrênciade

Adoençalevaadisfunçõesorgânicasmúltiplas,oquetornaopacientesujeito
a complicaçõescardíacas,renais,oculares,pulmonares,neurológicas,
endocrinológicase nutricionais.Atençãodeveserdadaàs complicações
osteo-articulares,comoas necrosesassépticas,particularmentecoxo-
femorais,quedevemreceberacompanhamentoclínicoou cirúrgico,pelo
ortopedista.

Sãofreqüentesasmanifestaçõespsicológicasadversasprópriasdedoenças
crônicas,tais comobaixaauto-estima,agravadapela situaçãosócio-
econômicadesprivilegiadadamaioriadospacientes,o quelhesacarreta
freqüentesdificuldades,principalmentenotrabalhoenoestudo.

O prognósticotemmelhorado,devidoaodiagnósticoprecocee à melhor
compreensão da doença, desempenhando papel decisivo a

aspleniafuncional auto-
esplenectomia.

oude

antibioticoterapiaprofiláticacompenicilina,noscincoprimeirosanosdevida,
a imunizaçãorotineiracontragermesencapsulados,a excelênciana
qualidadedos centrosde hemoterapiae a sistematizaçãono uso de
hemocomponentese quelantesdoferro.Noentanto,a doençacontinuaa
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apresentaraltosíndicesdemortalidade,poisasmedidasteapêuticasainda
são insuficientes.Alémdisso,os investimentospúblicosprecisamser
ampliados.

Odiagnósticolaboratorialtemsidorealizadoemtodososrecém-nascidos,
pormeiodoPETN-MG,desdemarçode1998.Ospacientessão,então,
submetidosàpropedêuticanecessáriaaoacompanhamentoregulardeseu
quadrohematológicoedesuasdemaisfunçõesorgânicas.

ABORDAGEM DAS URGÊNCIAS
DA DOENÇA F ALCIFORME

Crises de Dor

Os principaisdesencadeantesda dor são:frio, traumas,esforçofísico,
desidratação,infecçõesehipóxia.Adordevesertratada,inicialmente,com
analgésicoscomuns(dipironaouparacetamol),emdoseshabituaise fixas,
porviaoral.Alémdisso,deveseriniciadahidrataçãooral,comáguaeoutros
líquidos(1.5a2vezesovalordasnecessidadeshídricasparaaidade).

Senãohouvermelhoradador,apósessaabordageminicial,opacientedeve
serinternado,paraintensificaçãodessetratamento.Dipironavenosafixa
pode,então,ser introduzida.Nãose observandoresposta,associa-se
codeína2%porviaoral,ouumanti-inflamatórionão-esteróide,podendo-se
optarpor medicamentosque têmem sua formulaçãoa associaçãode
paracetamolcomcodeína.Essaanalgesiadevesermantidafixa,de6em6h,
ouatémesmode4em4h.Nãohavendomelhora,ouconstatando-seuma
intolerânciaimediata(porexemplo,vômitos),deve-semantero analgésico
comum e substituir a codeína por outro opióide, como morfina
(preferencialmentevenosa)oumetadona.

Aanalgesiafixadevesermantidapelomenospor 24a48hapósaremissão
completadador,podendo-seretornarparaa viaoral,apósamenizaçãodo
quadro.O opióideusadoporaté umasemanapodeser descontinuado
deformaabrupta.Ousopormaisde7a10diasexigeretiradagradual,para
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evitarsinaise sintomasdeabstinência,devendo-seprocederà reduçãode
50%dadosenosprimeirosdoisdias,25%nosdoisdiasseguinteseassim
sucessivamente,até que a dosedo opióideestejaem um valorequi-
analgésicoaodamorfina(0,6mg/kgpordiaparacriançascompesoabaixo
de50kg,ou30mg/diaparapacientesacimade50kg).Comessecuidado,
nãoseprecisatemerosefeitosadversosdosopióides.Deve-seevitarouso
de devidoà baixapotênciaanalgésicae à altafreqüênciade
efeitoscolateraisedadependência.

Éimportanteamanutençãodehidrataçãovenosaadequadacomsoro4:1(4
partesdeSGI5%eumapartedeSF0,9%),mantendo-seasnecessidades
básicas.Noentanto,ascondiçõescardiopulmonaresdopacientedevemser
respeitadas.Recomenda-seo início precocede fisioterapiarespiratóriae
motora.

Fatoresdesencadeantesemantenedoresdador,principalmenteinfecções,
devemser prontamentetratadas.Dorósseae edemalocalizados,com
restriçãodemovimentose febrerequeremavaliaçãoortopédica,alémde
exameradiológico,hemograma,hemoculturae dosagemde proteínaC
reativa,(PCR)parainvestigaçãodeosteomielite,quedeverásertratadacom
antibioticoterapiaespecíficasistêmica.

Adorabdominalpodesimularabdômenagudocirúrgicoouclínicos.Deveser
tratadacomanalgesiaehidratação,comoosoutrosepisódiosdolorosos.A
observaçãocontínuadaevoluçãodoquadro,compropedêuticaadequada
paraabdômenagudo,permitemafastaroutrosdiagnósticos,inclusiveos
cirúrgicos.

Emboraousodeprotocolosparaaabordagemdadorsejaimportantepara
normatizaçãodecondutas,é fundamentalqueelasejaindividualizada,com
avaliaçõesfreqüentesevalorizaçãodaqueixadospacientes.

Osprincipaisanalgésicose o fluxogramaparaseuusoestãolistadosno

meperidina

quadro1enafigura1.
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Quadro 1 - Analgésicos mais utilizados

Medicamento Dose Via Intervalo Observações

Dipirona Adulto:500 mg/dose

Lactente:10 mg/kg/dose
ou 40 mg/kg/dia

Pré-escolar:15-20 mg/kg/dose
ou 60 mg/kg/dia (máx  1g).

Escolar:25 mg/kg/dose
ou 100 mg/kg/dia (máx. 2g)

Oral,
IM,
IV

4 - 6 hs Pode ser
associada

com opióides

ParacetamolAdulto:500-1.000 mg/dose

Criança:10-15 mg/kg/dose

Oral 4 hs Pode ser
associada

com opióides

Ácido
acetilsalicílico

Adulto:500-1000 mg/dose

Criança:10-15mg /kg/dose

Oral 4 - 6 hs Pode ser
associada

com opióides

Ibuprofeno Adulto:400 mg/dose

Criança:10 mg/kg/dose
ou 30-60 mg/kg/dia

Oral 4 - 6 hs

6 - 8 hs

Naproxeno Adulto:500 mg/dose (inicial)
a seguir 250 mg/dose

Criança:10-20 mg/kg/dose

Oral 6 - 8 hs

12 hs

Piroxicam 20 mg/dia Oral,
IM

Não
recomendado
para crianças

Codeína Adulto:10-20 mg/dose
Criança:1,0 -1,5 mg/kg/dose

24 hs

Oral,
Retal

Morfina Adulto:10-30 mg/dose

Criança:0,05-0,1 mg/kg/dose
(máximo 10mg)

Oral,
IV,
SC

3 - 4 hs

Tramadol 100-400 mg/dose Oral 3 - 4 hs Não
recomendado
para crianças

4 - 6 hs
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Figura 1 - Crises de Dor

Medidas de suporte: calor local, massagens,
apoio psicológico e outras.

Melhora

Crise de dor

INTERNAÇÃO

- Hidratação venosa
- Analgésicos comuns
(intervalos fixos)

Associar codeína
ou antiinflamatórios

não-esteróides

Não melhora

- Substituir codeína por
morfina

- Manter analgésicos
comuns

Tratamento domiciliar

Não melhora

Não melhora



As infecçõesnessespacientessão freqüentese, geralmente,graves.
Constituemcausaimportantedemortalidade,principalmenteemcrianças,e
porissomerecematençãoespecial.

Os patógenosmaisfreqüentessãoas bactériasencapsuladas,sendoo
pneumococoresponsávelpormaisde70%dasinfecções.Outrospatógenos
são: , estafilococos,neisseriae mycoplasma.As
salmonelaspodemser causade infecçãograve,alcançandoa corrente
sangüínea,devidoaos fenômenosde vaso-oclusãona microcirculacão
intestinal.

Criançascom doençafalciformee idade inferiora três anos são
particularmentepropensasadesenvolversepticemias(mortalidadeemtorno
de20%)emeningites.Deve-secolherhistóriaclínicaerealizarexamefísico
detalhado,com atençãoespecialparaa verificaçãodo estadogeraldo
paciente,a pioradapalideze a presençadepossíveisfocosdeinfecção
(ouvidos,garganta,seiosda face).Devemser solicitadoshemograma,
hemocultura,exameradiológico(Rx)dotóraxeexamedeurina.Éimportante
estaratentoparaa quedanosníveisdeHbe o desvioparaa esquerdano
leucograma.Senecessário,realizarRxdosseiosdaface.Outrosexames
serãosolicitados,deacordocomaclínicadopaciente.

A internaçãoestáindicada,principalmentenoscasossemlocalizaçãodo
focoinfeccioso,paraantibioticoterapiavenosa.Paraascriançasfebris,com
idadeigualou inferiora 3 anos,inicia-seampicilinavenosa(100a 200
mg/kg/diaem 4 doses).A identificaçãode algumfoco(urinário,ósteo-
articular,meníngeo)demandacoberturaantimicrobianaespecífica.O
isolamento,emhemocultura,degermesnãocobertospeloantimicrobiano
emusoindicaamudançanoesquemadetratamento.Apunçãolombardeve
serfeitaemcasossuspeitosdemeningite,particularmenteemcriançascom
menosdeumanodeidade.

Pacientesdequalqueridade,comquedadoestadogerale febre,devem
recebera mesmaabordagem.Todoe qualquertipodepneumoniaexige

Haemophilusinfluenzae

Infecções
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hospitalizaçãoparaantibioticoterapiavenosa,suporteclínicoeventilatório.
Afigura2abordaopacientecomsuspeitadeinfecção.

- Anemia (acentuaçãoda palidez),
icterícia

- Visceromegalia
- Revisão minuciosa dos sistemas
(otoscopia)

- Estado hemodinâmico

EXAME FÍSICO ANAMNESE

- Idade, tipo deHemoglobinopatia
- Situação vacinal, uso
profilático de penicilina

- Sintomas associados (dor,
queda do estado geral)

EXAMES LABORATORIAIS

- Hemograma / PCR / Hemocultura
- Rx tórax PA e perfil, Rx seios
da face

- Urina rotina e urocultura
- Outros exames de acordo com a
clínica: punção lombar

Casos graves e/ou ausência
de localização de foco

infecciosoe/ou pneumonias

Menores de 3 anos
de idade; suspeita

de meningite; sinais
de perigo (quadro 2)

Demais
pacientes

INTERNAÇÃO Tratamento
ambulatorial

Tratamento
de suporte

Antibioticoterapia
venosa

Tratamento dos
sintomas associados

Reavaliação
em 48 horas

Sem melhora

Avaliar
internação

FEBRE

Figura 2 - Infecções

Abordagem do Paciente Febril
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Figura 3 - T ratamento do SEA

Seqüestr o Esplênico

Éasegundacausamaiscomumdemorteemcriançasmenoresde5anosde
idade.Aetiologiaédesconhecida,poréminfecçõesviraisparecempreceder
a maioriadosepisódios.Naanemiafalciforme,o SEApodeocorrernos
primeirosmesesde idadesendomenosfreqüenteapósos6 anos.Pode
ocorrer,acimadessafaixaetária,empacientesnosquaisaesplenomegaliaé
persistente(HbSCeS-talassemias).

Ossinaisclínicosprincipaissão:aumentosúbitodobaçoereduçãointensa
daHb,podendoevoluirparachoquehipovolêmico.

Ahospitalizaçãodeveserimediata.Correçãodahipovolemiacomsoluções
cristalóidespodeserfeita,enquantoseaguardaatransfusãodehemácias.

A esplenectomiadeveráserprogramadaapósduascrisesde seqüestro
esplênico,ouapósumprimeiroepisódiograve.

Afigura3resumeotratamentodoSEA.

Crise de Seqüestr o

Esplênico Agudo (SEA)

- Aumento abrupto do tamanho do baço
- Piora da palidez
- Sinais de choque hipovolêmico

INTERNAÇÃO

- Hemograma: queda Hb
- Reticulócitos: aumento (se disponível)

- Correção da volemia com cristalóide
(até CHM disponível)

- Transfusão imediata de CHM



Pacientescomdor torácica,tosse,dispnéia,hipoxemia,prostração e
alteraçãoradiológicarecentedotóraxprovavelmenteestãoapresentando
síndrometorácicaaguda(STA).Devemrecebertratamentohospitalar,por
tratar-sedeumacomplicaçãocomplexa,multifatorial,comaltopotencialde
gravidadee complicações.A STAconstituia principalcausademorte,em
qualquerfaixaetária.Suafisiopatologiacompreendepneumonia,infartos,
atelectasiase falcizaçãointra-pulmonar.A propedêuticainfecciosaestá
indicada,com realizaçãode hemograma,hemoculturae dosagemde
proteínaCreativa.

O tratamentoimediatoobjetivaa correçãodahipoxemia,a elevaçãodos
níveisdahemoglobinaeareduçãodaHbS.

Asaturimetria,comoximetriadepulsodevesermantidaeaoxigenioterapia
estáindicadaparamantera saturaçãodeO 90%.A gasometriaarterial
deve ser realizada, para confirmação da hipoxemia. Inicia-se a
antibioticoterapiavenosaemdoseshabituais,devidoàaltaprobabilidadede
infecçãobacteriana:ampicilina(100a 200 mg/kg/diaem 4 doses)ou
ceftriaxone(75mg/kg/diaem2doses).Sehouversuspeitade

, acrescentareritromicina(30a 50
mg/kg/diaem4dosesporviaoral).

Emcasodequedadohematócrito(Htc),estedevesercorrigidoparaosníveis
basaisdopaciente,comtransfusãodeconcentradodehemácias(CHM),10
ml/kg,atéo limitede300mlportransfusão.Emcasosgraves,realiza-sea
exsangüíneotransfusãoparcial,tambémindicadacasoosníveisdeHbeHtc
estejamelevados,evitando-seahiperviscosidadesangüínea.

O uso de broncodilatdoresbeta2 adrenérgicosinalatóriosem doses
habituaispormicronebulizaçãode6em6horasestáindicado,assimcomo
o acompanhamento fisioterápico com espirometria e exercícios
respiratórios.

Está contra-indicadaa hiperidratação(riscode congestãopulmonar).

2 >

Mycoplasma
pneumoniaeouChlamydiapneumoniae

,
, , ,

,

Síndrome Torácica Aguda
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Analgésicosopióidesdevemserusadoscomcautela(riscodedepressão
respiratória).
Nafigura4estádescritaaabordagemdopacientecomSTA.

Figura 4 - Síndrome Torácica Aguda

- Analgesia: usar
opióides com cautela

- Hidratação  (evitar
hiperidratação); beta
adrenérgico

- Antibioticoterapia:
ampiciliana ou
ceftriaxone

- Oxigenoterapia e
fisioterapia respiratória

- Dor torácica
- Taquipnéia
- Dificuldade para respirar
- Febre

INTERNAÇÃO

- Oximetria
de pulso

- Hemograma / PCR

- Hemocultura

- Rx tórax

Em caso de diminuição
ou hipóxiade Hb

Reduzir Hb S

Concentrado de
Hemácias

Htc < 25 % Htc > ou = 25 %

Exsangüíneotransfusão
parcial

Concentrado de
hemácias

Em caso de
dos

persistência
sintomas
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Acidente V ascular Cer ebral

Oacidentevascularcerebral(AVC)éumadasmaisgravescomplicaçõesda
doençafalciforme.Quandoisquêmico,resultadeinfartoemáreasirrigadas
pelasartériascerebraisdopolígonodeWillis.O AVChemorrágico,mais
comumemadultos,ocorreemconseqüênciaderupturadepequenosvasos,
apartirdeneoformaçõesvascularesoudeaneurismas.

Alterações de consciência, déficits neurológicos focais, convulsões,
paresias,afasias,confusãomentale cefaléiade grandeintensidadeou
duraçãosãosinaisesintomassugestivosdeacidentevascularcerebral.

O AVCocorre,principalmente,em pacientescomHb SS, sendoraro
naquelescomHbSCeSbeta-talassemias.Ascriançassãomaisafetadas,
comincidênciade5%a10%atéos17anosdeidade.

Otratamentodoepisódioagudodeveserrealizadoemregimehospitalar.Os
pacientescomsintomassugestivosprecisamsersubmetidosà avaliação
neurológicaimediata.Deveráserfeitaumatomografiacomputadorizadado
crânio,semcontraste.Seamesmanãoapresentaralterações,serárepetida
noperíododedoisaquatrodias,comcontraste,apóspreparohematológico.
A ressonânciamagnéticaestá indicada,se disponível.Se a segunda
tomografiatambémnão apresentarsinaisde AVC,está indicadauma
arteriografia,a ser realizadacomos prévioscuidadosnecessáriosaos
procedimentoscomcontrastes,nessespacientes.

A exsangüíneotransfusãoparcialdeveser iniciadaimediatamenteapós
estabilizaçãodopaciente,parareduçãodoníveldeHbSparamenosde30%.
Ospacientesdevemsermonitorizados,devidoàgravidadedoquadro.

Ofluxogramadafigura5abordaotratamentoparaoAVC.
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Figura 5 - Acidente V ascular Cer ebral (A VC)

- Déficit neurológico focal
- Convulsões
- Alterações de consciência

INTERNAÇÃO

Tratamento de
suporte de vida

Avaliação
neurológica

Eliminação
de outros

diagnósticos
neurológicos:
meningites,
intoxicação,
abscesso

cerebral, etc

- TC de crânio sem contraste
para diagnóstico

- Ressonância magnética
(se disponível)

Normal AVC

Isquêmico Hemorrágico
Redução da Hb S para
< 30 %: exsangüíneo-

transfusão parcial

Repetir em
2 - 4 dias

Redução da Hb S
para < 30 %:
exsangüíneo-

transfusão parcial

Avaliação
tratamento
da causa

Normal

Arteriografia
(redução de Hb S

para 30%)



Crise Aplásica

A principalcausadeaplasiamedulareritrocíticanadoençafalciformeé a
infecçãopelo ,queacometeprincipalmentecriançasnafaixa
etáriade4a10anos,devidoaotropismodovíruspelascélulasprecursoras
eritropoiéticas.

O quadroincluifebrevariável,palideze fraqueza,podendoevoluirpara
falênciacardíacaemconseqüênciadaacentuaçãodaanemia.Observam-se
reduçãoacentuadados níveis de hemoglobinae da contagemde
reticulócitos.

Trata-sedeumeventotransitórioe o tratamentoconsistenaestabilização
hemodinâmicaatravésdetransfusãodehemácias.

Afigura6indicaaabordagemdacriseaplásica.

ParvovirusB19

Figura 6 - Crise Aplásica

Suporte
hemodinâmico:

oxigênio, hidratação

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

INTERNAÇÃO

- Hemograma: redução
de 2 - 3 g/dl Hb

- Reticulócitos: diminuído
(se disponível)

Transfusão de
concentrado de

hemácias

Tratamento
de condições
associadas
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O priapismoé a ereçãopersistentee dolorosadopênis.Podeocorrerna
doençafalciformeemtodasasfaixasetárias,sendomaisfreqüenteapósos
10anosdeidade.
Existemtrêsformasclínicas:

Repetitivo:ereçãodolorosareversível,comdetumescênciaocorrendoem
poucashoras.

Ereçãodolorosaprolongada,quenãodetumescepormaisdealgumas
horas.Tipicamente,podepermanecerpordiasousemanas.Éseguidapor
impotênciaparcial,oucompleta.

Persistente,freqüentementesem dor, com aumentodo pênis ou
enduraçãoquepersisteporsemanasaanos.Estepadrãonormalmentese
desenvolveapósataqueprolongadoe estáfreqüentementeassociado
comimpotênciaparcialoucompleta.

Otratamentovisareverterasereçõesindesejáveis,aliviaradorepreservara
funçãosexual.

Priapiasmorepetitivo:o tratamentoé, freqüentemente,domiciliar.São
recomendadosbanhosmornos,hidrataçãooral (1,5 a 2 vezes as
necessidadeshídricas),esvaziamentoda bexigae analgésicossão
recomendados.Casonãohajamelhoraempoucashoras,opacientedeverá
serhospitalizado,parahidrataçãoeanalgesiavenosas.

Priapismo agudo prolongado: as possíveis etiologias são infecção,
particularmenteda próstata,trauma,medicaçõescomefeitono sistema
nervosocentral,abusodeálcool,usodemaconhaouapósatividadesexual.
O quadroexigeimediataintervençãourológica:aspiraçãocavernosade
sangue com injeção de fenilefrina, e, em última instância, o
tratamentocirúrgicovisandoa drenagemsangüíneapor ou por, shunts

Priapismo
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operaçõesabertas.Freqüentementeé necessáriaumasondagemvesical.

Concentradosde hemáciasestãoindicadosse nãohouvermelhoranas
primeirashoras,podendosernecessáriaa exsangüíneotransfusãoparcial,
visandoareduçãodaHbSparaníveisiguaisouinferioresa30%.Afigura7
indicaaabordagemdoPriapismo.

Figura 7 - P riapismo

Priapismo

Tratamento domiciliar:
- Analgesia
- Hidratação oral
- Banhos quentes

Persistência dos
sintomas

INTERNAÇÃO

Ausência de
melhora

Tratamento
Cirúrgico

- Intensificação
da analgesia

- Hiperidratação
venosa

Avaliação
urológica

de urgência

Redução
de Hb S

Esvaziamento do
seio cavernoso

+
Injeção local de

fenilefrina

Htc < 25 %

Transfusão
de CHM

Htc > ou = 25 %

Exsangüíneo-
transfusão

parcial
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Colecistite

Ospacientescomdoençafalciforme,comooutrosportadoresdehemólise
crônica,sãopropensosao desenvolvimentode cálculosbiliares.Esses
podemser assintomáticosou levara episódiosde dor abdominale ao
aumentodaicterícia,àscustasdebilirrubinadireta,sehouverobstruçãode
ductosextra-hepáticos.No entanto,dores abdominaismuitasvezes
imputadasà calculosepodemser devidasàs crises vaso-oclusivas
abdominais.

Deve-seficaratentoparaa possibilidadede ocorrênciade colecistitee
colangite,quedemandamantibioticoterapiavenosanasdoseshabituais.A
ultrassonografiadefineodiagnóstico.Acolecistiteétratadacomampicilina+
gentamicinae a colangitecom cefotaxima.Colecistectomiadeve ser
programadaapósafaseaguda.

Ofluxograma8mostraaabordagemdacolecistite.

Figura 8 - Colecistite

- Dor aguda no quadrante
superior D do abdome

- Náuseas / vômitos
- Piora da icterícia
- Febre

INTERNAÇÃO

- Hemograma
- Bilirrubinas
- Transaminases
- Amilase

US abdominal

Colecistite Normal

Iniciar antibióticos
venosos

Investigar outras
causas 17



Oquadro2destacaalgunssinaisdealertaparaaabordagemdospacientes
comdoençafalciforme.

Quadro 2 - Sinais de Perigo na Criança
com Doença Falciforme

Aumento súbito da palidez

Piora da icterícia

Distensão abdominal

Aumento do baço ou do fígado

Hematúria

Priapismo

Dor sem resposta ao tratamento

Tosse ou dificuldade para respirar

Febre

Alterações neurológicas (convulsões, letargia,

fraqueza muscular, mudança de comportamento)

Impossibilidade de ingerir líquidos

Vômitos

Sinais de desidratação

Transfusões

Pacientescomdoençafalciformeapresentamanemiacrônica,quenãoé,por
sisó,indicaçãodetransfusão.Estãoindicadassobcircunstânciasespeciais
e emtodasas situaçõesemquea anemiacausarepercussõesclínicas
(quadro 3). Alguns desses pacientes, particularmente os adultos,
apresentamcomprometimentocardíacoe necessitamdetransfusõesmais
freqüentes.
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Quadro 3 - Indicações de Hemotransfusão
na Doença Falciforme

Ovolumedehemáciasasertransfundidoé10ml/kg,atéo limitemáximode
300mlportransfusão.Deve-sedarpreferênciaa hemáciasdeleucotizadas
(usodefiltrospararemoçãodeleucócitos),comtriagemnegativaparaHbSe
fenotipadas(paraevitaraaloimunizaçãoeritrocitária).

Existemsituaçõesnasquaisa exsangüíneotransfusãoparcialé preferível,
porpossibilitara reduçãoda Hb S e da hiperviscosidade.Dessaforma,
acidentesvascularescerebrais,síndromestorácicas,dor e priapismo
intratáveissão indicaçõesde exsangüíneotransfusãoparcial.No adulto,
retiram-se300mldesanguetotal,comreposiçãoconcomitantedeSF0,9%
associadoàtransfusãode300mldeconcentradodehemácias.Nacriança,
deve-seobservaro limitederetiradade10%davolemia,porprocedimento.
Realiza-seadosagemdeHbS(eletroforesequantitativa)pós-transfusional
paraavaliar-seaeficáciadoprocedimento.

Queda da Hb de, pelo menos, 2,0 g/dl do valor basal

Crise aplásica

Seqüestro esplênico

Síndrome torácica aguda

Hipóxia crônica

Cansaço e dispnéia com Hb abaixo dos níveis basais

Falência cardíaca

Preparação Para Cirur gias

Duranteprocedimentoscirúrgicos,deve-sedirecionaraatençãoaosuporte
clínicopré,perepós-operatório,paraevitarhipóxia,desidratação,acidose,
hipotermiaehipertermia.
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Emprocedimentoscirúrgicossobanestesiageral,comprevisãodemenosde
duashorasdeduração,háapenasnecessidadedeseelevaraHbparaem
tornode10,0g/dl,atravésdetransfusãodehemácias.Emcirurgiascom
duraçãoprevistaparamaisdeduashoras,ouquandoaintervençãoenvolve
regiõesprovidasdepequenofluxosangüíneoouáreascríticas(cirurgias
vasculares,cardíacas,ortopédicas,neurológicase oftalmológicas)é
necessáriaa reduçãoda HbS para 30%a 40%,alémda correçãoda
hemoglobina.Deve-se,então,procederà transfusãode concentradode
hemácias,semultrapassaro limitede 10,0a 11,0g/dlde hemoglobina,
devidoaoriscodehiperviscosidadesangüínea,podendosernecessáriaa
realizaçãode exsangüíneotransfusãoparcial.Os mesmoscuidadossão
necessáriosemprocedimentosqueutilizemcontrastesendovenosos.

A hidrataçãovenosadeve seguiros mesmosprincípiosjá descritos
anteriormente.

A figura 9 mostraa abordagemnecessáriaaos pacientes,durante
intervençõescirúrgicaseprocedimentoscomcontrastesendovenosos.

Figura 9 - P reparo Transfusional para Pr ocedimentos
Cirúr gicos e com Contrastes Endovenosos

Procedimentos com anestesia
geral ou com contraste

Cuidados pré, per
e pós operatórios

Duração de
< 2 horas

Duração de > 2 horas
ou uso de contraste

- Oxigenação adequada
- Hidratação venosa: 1 a
1,5 vezes o aporte basal

- Manutenção do equilíbrio
ácido básico

- Evitar hipotermia

Elevar a Hb
para > ou =

10 g/dl:
transfusão

de CHM

Elevar Hb para >10 g/dl
e reduzir Hb S para 30
a 40%: transfusão de
CHM e exsangüíneo-
transfusão parcial
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Estamosconvencidosdequeadoençafalciformeéumproblemadesaúde
pública,devendoreceberatençãosignificativapor partedaquelesque
pensam,programam,investem,executameavaliamaspolíticaspúblicasno
nossopaís.

Éfundamentalqueodiagnósticoprecoceportriagemneonataluniversalse
torneumarealidadenacional.Ospacientesefamiliaresnecessitamreceber
informaçõesprecisaseseremacompanhadosporequipesmultidisciplinares
quecontemplemacomplexidadedadoença.Osserviçosdeurgênciadevem
estarpróximosdassuasresidênciase conseguiracolher,comresolução
adequadadoseventosagudos.Opacientedeveserabordadodemaneira
globalparaalémdessascomplicações,ouseja, tendogarantidasa sua
integridadefísicaeemocional.

Devidoao seupotencialde gravidadea doençafalciformeexige,parao

A mulhergrávidae comdoençafalciformedeveseracompanhadaemum
ambulatóriodepré-nataldealtorisco.

Crisesdolorosasdevemsertratadasdemaneirausualeopióidespodemser
usadosemdosesconvencionais.

As indicações transfusionais são feitas de acordo com critérios
hematológicoseobstétricos.OshematológicossãoHb<6,0g/dl,quedade
30%daHbbasalousinaisdedescompensaçãocardíaca.

Opartodeveserconduzidocomonasdemaisparturientes.A indicaçãode
cesáreaobedececritériosobstétricos.Duranteotrabalhodeparto,deve-se
tentardiminuiradorcomanalgésicosecomanestesiaperidural,mantendo-
sehidrataçãoe oxigenaçãoadequadas.A deambulaçãoprecocenopós-
partodeveserestimulada,devidoaoriscodefenômenostrombo-embólicos.

Gravidez

CONSIDER AÇÕES FINAIS
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adequadoacompanhamentodos pacientes,avaliaçõesespecializadas
(cardiológica,oftalmológicaeoutras),alémdeinvestigaçõeslaboratoriaise
deimagemparadetecçãoprecocedecomplicações(litíase,miocardiopatia,
nefropatia)propiciandoomelhoracompanhamentodasmesmas.

Algunspacientescomintercorrênciasecomplicações , inevitavelmente,
que ser referenciados aos grandes centros, para atendimentos
especializados.Noentanto,umgrandecontigentedepacientespodemser
atendidosem serviçosde saúde próximosde sua residênciacom
possibilidadederesoluçãosatisfatóriadoseventos.

terão
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Concentrado de Hemácias

Exame radiológico

Hematócrito
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Programa Estadual de Triagem Neonatal

Proteína C reativa

Tomografia computadorizada

AVC

CHM
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Htc
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PETN - MG

PCR
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CENTROS DE REFERÊNCIA PARA
DOENÇA FALCIFORME

Fundação Hemominas

HEMOCENTRO DE BELO HORIZONTE
Endereço:

CEP:
Fone: Fax:
Email:

HEMOCENTRO DE MONTES CLAROS
Endereço:

CEP:
Fone: Fax:
Email:

HEMOCENTRO DE JUIZ DE FORA
Endereço:

CEP:
Fone: Fax:
Email:

HEMOCENTRO DE GOVERNADOR VALADARES
Endereço:

CEP:
Fone: Fax:
Email:

HEMOCENTRO DE UBERABA
Endereço:

CEP:
Fone: Fax:
Email:

Alameda Ezequiel Dias, 321
Bairro S.Efigênia
Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil

30.130-110
(31) 3248-4500 - (31) 3248-4600
coord@hemominas.mg.gov.br

Rua Urbino Viana, 640
Montes Claros - Minas Gerais - Brasil

39.400-087
(38) 3212-6777 - (38) 3221-6672
hemomoc@uai.com.br

Rua Barão de Cataguazes, s/n
Juiz de Fora- Minas Gerais  Brasil

36.015-370
(32) 3216-3000 - (32) 3216-3000
jf.hemo@hemominas.mg.gov.br

Rua Rui Barbosa, 149
Bairro Centro
Governador Valadares - Minas Gerais - Brasil

32.020-510
(33) 3271-6600 - (33) 3271-3100
hemogov@uai.com.br

Av. Getúlio Guaritá,  250
Bairro Abadia
Uberaba - Minas Gerais - Brasil

38 025-440
(34) 3312-5713 - (34) 3312-5077
hemocentro@mednet.com.br

.

Av. Levindo de Souza, 1845
Bairro Umuarama
Uberlândia - Minas Gerais - Brasil

38.405-322
(34): 3222-8801 - (34) 3222-8887
hemoudi@uai.com.br

Rua Comendador José Garcia, 825
Pouso Alegre - Minas Gerais - Brasil

37.550-000
(35) 3422-9277 - (35) 3423-4947
pal.adm@hemominas.mg.gov.br

Rua José Gabriel Medef, 221
Bairro Padre Libério
Divinópolis - Minas Gerais - Brasil

35.500-139
(37) 3222-1344 - (37) 3212-6726
hemodiv@uai.com.br

Rua Major Gote, 1255
Patos de Minas - Minas Gerais - Brasil

38.700-000
(34) 3822-9646 - (34) 3822-9647
hemominaspml@acinet.com.br

Av. Renato Azeredo, 3.170
Bairro Dante Lanza
Sete Lagoas - Minas Gerais - Brasil

35.700-312
(31)  3774-5074 - (31) 3774-5074
sla.gtecnica@hemominas.mg.gov.br

HEMOCENTRO DE UBERLÂNDIA
Endereço:

CEP:
Fone: Fax:
Email:

HEMOCENTRO DE POUSOALEGRE
Endereço:

CEP:
Fone: Fax:
Email:

NÚCLEO REGIONALDE DIVINÓPOLIS
Endereço:

CEP:
Fone: Fax:
Email:

NÚCLEO REGIONALDE PATOS DE MINAS
Endereço:

CEP:
Fone: Fax:
Email:

NÚCLEO REGIONALSETE LAGOAS
Endereço:

CEP:
Fone: Fax:
Email:
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NÚCLEO DE PESQUISAEMAPOIO
DIAGNÓSTICO - NUPAD
Endereço:Avenida Alfredo Balena 190 - 7º andar
Bairro Santa Efigênia
Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP:30.130-100
Fone: Telefax:(31) 3273-9608 - (31) 3213-4767
Email:nupad@medicina.ufmg.br
Site:www.nupad.medicina.ufmg.br

CENTRO GERALDE PEDIATRIA- CGP
Endereço:Alameda Ezequiel Dias 345
Bairro Santa Efigênia
Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP:30.130110
Fone: Telefax:(31) 3239-9000 - (31) 3239-9045
Email:cgp.diretoria@fhemig.mg.gov.br

HOSPITALDAS CLÍNICAS DAUFMG
Endereço:Av. Prof. Alfredo Balena 110
Bairro Santa Efigênia
Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP:30.130.100
Fone:3248-9300(Geral)
Fone:3248-93247
Fone:3248-9326
Fone:3248-9376(Diretoria)
Email:dirgeral@hc.ufmg.br

MINISTÉRIO DASAÚDE / COORDENAÇÃO
DO SANGUE E HEMODERIVADOS
Endereço:Esplanada dos Ministérios
Edifício sede - Bloco G - sala 746
Brasília - Distrito Federal - Brasil
CEP:70.054-906
Fone:(61) 3315-3802

SECRETARIAESPECIALDE POLÍTICAS DE
PROMOÇÃO DAIGUALDADE RACIAL- SEPPIR
Endereço:Esplanada dos Ministérios
Bloco A - 9º andar
Brasília - Distrito Federal - Brasil
CEP:70.054-906
Fone:(31) 3411-4977
Email:seppir@planalto.gov.br

SECRETARIADE ESTADO DASAÚDE / MG
Endereço:Avenida Afonso Pena 2.300
Bairro Funcionários
Superintendência de Atenção a Saúde
Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP:30.130-007
Fone: Telefax:(31) 3273-7233 - (31) 3224-3952

CENTRO DE EDUCAÇÃO EAPOIO PARA
HEMOGLOBINOPATIAS - CEHMOB
Endereço:Avenida Francisco Sales 1.715
Bairro Santa Efigênia
Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP:30.150-221
Fone: Telefax:(31) 3241-4671 - (31) 3241-2926

Fundação Hospitalar do Estado de Minas Gerais -
FHEMIG

Universidade F ederal de Minas Gerais - UFMG

(Coord. do Pronto
Atendimento)

INSTITUIÇÕES PARCEIRAS
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SECRETARIAMUNICIPALDE SAÚDE
DE BELO HORIZONTE
Endereço:

CEP:
Fone:
Email:

Avenida Afonso Pena 2.336
Bairro Funcionários
Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil

30.130007
(31) 3277-7722
smsa@pbh.gov.br

INSTITUIÇÕES PARCEIRAS
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Comentários e sugestões sobre o Protocolo, enviar para:
coord@hemominas.mg.gov.br

nupad@medicina.ufmg.br

ASSOCIAÇÃO DOS DREPANOCÍTICOS E
TALASSÊMICOS DE MINAS GERAIS - DREMINAS
Endereço:

CEP:

Avenida Francisco Sales 1.715
Bairro Santa Efigênia
Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil

30.150-221
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