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APRESENTACAO

Aposoitoanosde atividadedo programae triagemeonatgbaraa doenca
falciformegstapatenteseusignificadtvansformadopprognésticdinicalas
criancadiagnosticadpeecocemengenMinagserais.

Adespeitdoacometimensistémicdadoencagmgerakh abordagemiinica
dodoentéalciformedoexigeeondutasuprocedimentosmplexasonerosos.
Atéo quintanodevida- periodalemaioiocorréncide 6bitose complicacdes
gravesoscuidadogrofilaticagpresentaaesséncidotratamento.

Otipode manejalestecuidadossejanolar,naescolae principalmenteas
unidadesle saude yvai determinanm melhorou piorprognésticdianteda
ocorréncideumeventagudo.

Destananeirayprotocoloraelaboradprocurincorporastesuidadoauma
abordageniinicatualizadg@rincipalmerderantaadmissdemunidadede
urgéncia.

O objetiva a plenaimplantacado protocolmasunidadesle urgéncialos
municipioslo Estadode MinasGerais Estaambiciosaarefacontacoma

sustentagédnstituciondaSecretarideEstadalaSaudeleMinasseraise ja

vislumbramaéambéno apoialetodasas853Secretaridglunicipaide Saude
doEstado.

A elaboracgadestetrabalhaepresentam esfor¢cale quadrogécnicoglas
entidadeparceiraga nomeadasarticuladagm tornodo projetorecém-
implantad @ENTROEEDUCACABAPOIPARAMEMOGLOBINOPATIAS
(CEHMOBESteprojeta frutode umabemsucedidintegracamstitucional,
tendacomailare® MinistéridaSaudes a SecretarigspecialePoliticasle
PromocadalgualdadRacialSEPPIR).

José Nelio Januario
Coordenador CEHMOB / NUPAD
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INTRODUCAO

Doenca Falciforme:
Um Problema de Saude Publica

AdoencéalciforméumdoddistirbiogenéticamaidreqiientasoBrasié
nomundoMinasGerai® o estadgioneirmaimplantacamiversagm
1998deumprogramdediagnéstiateonatahomeiaotestedopezinho.
Osexamesaarealizadgseld\UclealePesquisamApoi®iagndstiata
Faculdadde Medicinala UFMGNUPADJlesde1998e mostranuma
incidéncidadoencale 72 casosemcadal00.00Mascidosivose um
portadodotracdalciformparacada30nascimento€ programatinge
todo®s853municipiasineiroson®6%decoberturdosnascidogivos.

Adoencaonstitui-seungrupadedisturbiogenéticosaracterizadpsla
predominanaiahemoglobir{gib)S nashemaciaginemifalciformgHb
SS)HbSC S-talassemiasutrasnaigaras.

Aproducadahemoglobirdecorrelatrocadeumaminodcidwacadeia
betadaglobinagesultandemprofundaalteracdasaspropriedadéisico-
guimicagla moléculada Hb quandodesoxigenad&ssasalteracdes
culminamamudancdaformalaheméciparaa defoice sendesteum
dosprincipaimecanismdisiopatoldgicdadoenca.

Agravidadelinicaé varidveiasumcontingentggnificativibepacientes
tem doencacrdnicae grave,exacerbadgelaschamadadcrises A
morbidadeamortalidadsgooresultaddeinfecgcesnemifemolitica
demicro-infartogcorrenteleumavaso-oclusamwicrovasculdifusa.

A hemolis@ cronicee manifesta-georpalidezictericiaglevacedos
niveidebilirrubinandiretaéricae urobilinogénisinari@ donimerale
reticulécitoResultdreqlientementeaformacadecalculobiliares.

A chamadavaso-oclusagalciformeé um processocomplexce de
muitospassosgenvolvendoélulassanguineaqroteinaplasmaticas
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componenteda paredevascularAs crisesdolorosasepresentam

manifestacamais freqiientadesseprocessce da doencaafetando,
particularmentas extremidades, colunavertebrak o abdémenO

mecanisnmaadorabdominalicestacompletamergsclarecidppdendo
ocorrefalcizacaeritrocitarimesentérica acometimenteertebratom

compressateraizeservosas.

Saotambénuecorrenteda vaso-oclusamicrovasculas episddiosle
priapisma@ sindroméorécica osacidentesasculareserebraigssim
comaas Ulceragronicasemespeciahquelawbservadasosmembros
inferiores.

Pacientecom doencafalciformesdo mais susceptiveias infeccoes
bacterianasausadagrincipalmenpeladisfuncdesplénicaecundaria
aosmultiplognfartosgoma ocorréncide aspleniduncionabude auto-
esplenectomia.

Adoenctevaadisfuncdesrganicamultiplagqueornapacientsujeito
a complicagbesardiacastenais,ocularespulmonaresjeuroldgicas,
endocrinologicamutricionaiftencaaeveser dadaas complicacdes
osteo-articularespmoas necrosesassépticasparticularmenigoxo-
femoraisguedevenrecebeacompanhamertibnicoou cirtrgicopelo
ortopedista.

Sadrequentemsmanifestacdpsicologicaslversagropriadedoencas
cronicastais comobaixaauto-estimaggravadgela situagaosocio-
econbmicdesprivilegiadia maiorialospacientes quelhesacarreta
frequentedificuldadegrincipalmentetrabalhenoestudo.

O progndstictemmelhoradalevidaao diagndsticprecoce a melhor
compreensdo da doenca, desempenhando papel decisivo a
antibioticoterajpiaofilaticeonpenicilinaoscincgrimeiroanogievida,
a imunizagawootineiracontragermesencapsulados, excelénciana
gualidadedos centrosde hemoterapia a sistematiza¢amo uso de
hemocomponentguelantedoferroNoentantoa doencaontinua
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apresentaltosindiceslemortalidadepisasmedidateapéuticagnda
sdo insuficienteAlémdisso,0s investimentogublicogprecisanser
ampliados.

Odiagnésticaboratorigémsidorealizademtodososrecém-nascidos,
pormeiodo PETN-MGJesdemarcade 1998.0s pacienteséo,entéo,
submetidaspropedéuticgecessariacacompanhamemeguladeseu
guadrdematoldgiealesuasiemaifuncdesrganicas.

ABORDAGEM DAS URGENCIAS
DA DOENCA FALCIFORME

Crises de Dor

Os principaislesencadeantes dor séo: frio, traumasesforc¢disico,
desidratacamfeccdes hipoxiaA dordevesertratadainicialmentepm
analgésicasomungdipironauparacetamofmdosesabituais fixas,
porviaoral Aléndissogdeveseriniciadaidratacaoral comaguee outros
liquidoél.za2vezedvalodasnecessidadbagdricaparaaidade).

Senaochouvemelhordadoraposssaabordagemicialppacientdeve
serinternadgparaintensificacétessetratamentdipironaenosdixa
pode,entdo,ser introduzidaN&o se observandoespostaassocia-se
codein2%porviaoral ouumanti-inflamaténéo-esteréidepdendo-se
optarpor medicamentogue témem suaformulacda associacade
paracetamobncodeind&ssanalgesidevesemantidéixade6eméh,
ouatémesmale4 em4 h. Naochavendmelhoraguconstatando-sena
intolerancienediatdgporexemployémitos)leve-senanteo analgésico
comum e substituir a codeina por outro opidide, como morfina
(preferencialmem@mosa)umetadona.

Aanalgesifixadevesemrmantidpelamenogor 24a48hapdésaremissao
completdador,podendo-setornaparaa viaoral apésamenizacado
quadroO opidideusadopor até umasemangodeser descontinuado
deformabruptaOusopormaisde7 alOdiasexigaetiradgraduahara
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evitasinaise sintomageabstinénciaevendo-gerocedea reducaae
50%dadosenosprimeirodoisdias 25%nosdoisdiasseguintes assim
sucessivamentaté que a dosedo opibdideestejaem um valorequi-
analgésicaodamorfing0,6mg/kgpordiaparacriancasompesaabaixo
de50kg,ou30mg/digarapacienteacimale50kg).Comessecuidado,
nacseprecisaemepsefeitomadversodosopididedDeve-sevitaio uso
de meperidindevidaa baixapoténcianalgésica a altafreqiiéncide
efeitogolateraisdadependéncia.

Eimportant@manutencatehidratacieenosadequadaomsorcd: 1(4
partesie SGI5%e umapartede SF0,9%)mantendo-sesnecessidades
basicadNoentantcascondigbesardiopulmonarmspacientdevenser
respeitadafkecomenda-gdnicio precocéle fisioterapigespiratéria
motora.

Fatoreslesencadeantesnantenedoregdor principalmenitefeccoes,
devemser prontamentiatadasDor 6sseae edemaocalizados;om
restricadale movimentos febrerequeremvaliacdortopédicalémde
exameradiol6gicchemogramdemocultura dosagente proteinaC
reativa(PCRparanvestigacateosteomielitquedever&ertratadaom
antibioticoteragispecificsistémica.

AdorabdominglodesimulaabddémeagudairirgicouclinicoDeveser
tratadacomanalgesia hidrataca@omasoutroepisddiodolorosoA
observacacontinuaaevolucddoquadrocompropedéuticdequada
paraabdémemgudo permitenafastaioutrosdiagnoésticomclusives
cirdrgicos.

Embora usodeprotocologaraa abordagemadorsejaimportantpara
normatizagatecondutas fundamentglieelasejaindividualizadaom
avaliacOdsequentesvalorizacataqueixalospacientes.

Osprincipaisnalgésicos o fluxogramparaseuusoestadistadosio
guadral enafigural.



Quadro 1 - Analgésicos mais utilizados

Medicamento Dose Via | Intervald Observacdes
Dipirona  [Adulto:500 mg/dose Oral,{ 4-6hs Pode ser
IM associada
Lactente10 mg/kg/dose '
ou 40 mg/kg/dia v com opidides
Pré-escolarl5-20 mg/kg/dase
ou 60 mg/kg/dia (max 1g)
Escolar25 mg/kg/dose
ou 100 mg/kg/dia (max. 2d)
Paracetamo] Adulto:500-1.000 mg/dose Oral 4 hs| Pode ser
Crian¢al0-15 mg/kg/dose assoc[a}(_:ia
com opiéides
Acido Adulto:500-1000 mg/dose| Oral | 4-6hs Pode ser
acetilsalicilig %rianga10-15mg /kgldose assom_a}(_ja
com opidides
Ibuprofeno |Adulto:400 mg/dose Oral | 4 -6 hs
Crianca10 mg/kg/dose 6 - 8 hs
ou 30-60 mg/kg/dia
Naproxeno | Adulto:500 mg/dose (inicidl)Oral | 6 - 8 hs
a seguir 250 mg/dose 12 hs
Crianca10-20 mg/kg/dose
Piroxicam | 20 mg/dia Oral, 24 hs N&o
IM recomendado
para criancas
Codeina Adulto:10-20 mg/dose Oral,| 4 -6 hs
Criancal,0 -1,5 mg/kg/dogeRetal
Morfina Adulto:10-30 mg/dose Oral,| 3-4hg
Crian¢a0,05-0,1 mg/kg/dose ISVC
(méximo 10mg)
Tramadol |100-400 mg/dose Oral | 3 -4 hs N&o
recomendado

para criancas
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Figura 1 - Crises de Dor

( Crise de dor )

I
p

S Tratamento domiciliar)

|
[

Melhora ) ( Nao melhora )

(' INTERNAGAO )

- Hidratacao venosa
- Analgésicos comuns
(intervalos fixos)

N&ao melhora )

Assocnar codeina
ou antiinflamatérios
nao- ester0|des

N&ao melhora

O ) O

(Medidas de suporte: calor local, massaggns

- Substltwr codeina po
morfina

- Manter analgésicos
comuns

k apoio psicolégico e outras.




Infeccdes

As infeccBesiessespacientesao frequiente®, geralmentegraves.
Constituecausamportantéemortalidadgrincipalmengencriancase
porissanereceratencaespecial.

Os patdgenomaisfreqlientesdoas bactériagncapsuladasendoo
pneumococesponsavpbmaide70%dasinfeccbeOutropatogenos
sdo:Haemophilusfluenzaeestafilococosgisseri@ mycoplasma#s
salmonelapodenser causade infeccagrave alcancanda corrente
sanguineadevidoaos fendbmenosle vaso-oclusana microcirculacdo
intestinal.

Criangascom doencafalciformee idade inferiora trés anos sao
particularmereopensasdesenvolveepticemiganortalidadamtorno
de20%k meningiteReve-seolhehistdrialinica realizaexamdisico
detalhadogom atencacespeciaparaa verificacado estadogeraldo
pacientea pioradapalidez a presencae possiveifocosde infec¢ao
(ouvidosgargantaseiosda face).Devemser solicitadofiemograma,
hemoculturexameadiol6gio@x)dotoraxe exameleurinaEimportante
estaratent@araa quedanosniveigleHbe o desvigaraa esquerdao
leucogram&enecessariogalizaRxdosseiosdaface.Outroexames
serdaolicitadodgeacordaomaclinicalopaciente.

A internacaestaindicadaprincipalmentescasossemlocalizacddo
focanfeccios@araantibioticoterapi@anosalParaascriancagebriscom
idadeigualou inferioa 3 anos,inicia-seampicilinaenosa100a 200
mg/kg/di@m 4 doses)A identificacade algumfoco (urinariopsteo-
articularmeningeoflemandacoberturaantimicrobianaspecificaO
isolament@mhemoculturde germesaocobertopeloantimicrobiano
emusoindicaamudancaoesquemedetratamentépuncadombadeve
serfeitaemcasosuspeitodemeningit@articularmergencriancasom
menosleumanadeidade.

Pacientede qualqueidade comquedado estadayerale febre devem
recebea mesmaabordageni.odoe qualquetipode pneumoniaxige
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hospitalizac@araantibioticoterap@nosasuporteliniceventilatorio.
Afigur&abord@pacienteonsuspeitdeinfecgéo.

Figura 2 - Infec¢bes
Abordagem do Paciente Febril

EXAME FiSICQ ANAMNESE

- Anemia (acentuacéa palidez)
ictericia

- Visceromegalia

- Revisdo minuciosa dos sistenjas
(otoscopia)

- Estado hemodinamico

(_ EXAMES LABORATORIAI

- Idade, tipo ddemoglobinopati

- Situagéo vacinal, uso
profilatico de penicilina

- Sintomas associados (dor,
gueda do estado geral)

1
(- Hemograma / PCR / Hemocultura
- Rx térax PA e perfil, Rx seios
da face
- Urina rotina e urocultura
- Outros exames de acordo comp a
\cll'nica: puncao lombar )

("Menores de 3 ands [ )
de idade; suspeit Demais
de meningite; sinais pacientes
\de perigo (quadro P)

1

Casos graves e/ou auséncia
de localizacéo de foco
infecciosoe/ou pneumonias

- J

Ve

2 " lens)
INTERNACAOJ .
L \_ambulatorial

|
[ I ] |
Tratamento fAntibioticoterapi (" Tratamento dos f Reavaliaca
de suporte ) {  venosa (Sintomas associadgps | em 48 hora

Sem melhorg

Avaliar
internacao



Crise de Sequestr o
Esplénico Agudo (SEA)

Easegundaausanaissomundemorteemcriangcamenorede5anosle
idadeAetiologi@ desconhecidagréninfecgbegiraiparecerpreceder
a maioriadosepisédiodNa anemidalciformey SEApodeocorrenos
primeirosnesede idadesendamenodreqientapdsos 6 anos.Pode
ocorregcimalessdaixeetariaempacientesosquaisesplenomegafia
persistenigibS@S-talassemias).

Ossinaiglinicoprincipaisdo:aumentsubitalobacce reducantensa
daHb podendevoluiparachoqudipovolémico.

Ahospitalizac@feveserimediataCorrecadahipovolemizomsolucdes
cristaldéidgmdeserfeitagnquantseaguardatransfusadehemacias.

A esplenectomideveréser programadaposduascrisesde seqiestro
esplénicouapésumprimeirepisodigrave.

Afigur8resumetratamentdoSEA.

Figura 3 - T ratamento do SEA
Sequestr o Esplénico

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

(_ INTERNACAO )
[

- Hemograma: queda Hb
- Reticulécitos: aumento (se disponiyel)

|
- Correcao da volemia com cristalolde
(até CHM disponivel)
- Transfuséo imediata de CHM




Sindrome Toracica Aguda

Pacientegomdor toracicajosse,dispnéiahipoxemiaprostracdo e
alteracaoradiolégiceecentalotéraxprovavelmengstacapresentando
sindromeoracicagudg STA)Devenmecebetratamentbospitalapor
tratar-seleumacomplicag&mmplexanultifatoriadpmaltopotenciade
gravidade complicac6eA.STAconstitua principatausade morteem
gualquefaixaetariaSuafisiopatologizompreendgneumonianfartos,
atelectasiae falcizacaantra-pulmonaf propedéuticeafecciosasta
indicadacom realizacdae hemogramajemocultura dosagende
protein&reativa.

O tratamentomediatmbjetiva correcaala hipoxemiag elevacaalos
niveislahemoglobiremreducadaHbsS.

Asaturimetriapmoximetridepulsodevesermantid@ a oxigenioterapia
estaindicadgparamanter saturacade O, > 90% A gasometriarterial
deve ser redlizada, para confirmacdo da hipoxemia. Inicia-se a
antibioticoterapi@nos@mdosehabituaiglevid@altaprobabilidadiz
infeccadbacterianaampiciling100a 200 mg/kg/diam 4 doses)ou
ceftriaxon€5mg/kg/diam2 doses)Sehouvessuspeitale Mycoplasma
pneumoniaeu Chlamydipneumoniaacrescentaritromicingg0a 50
mg/kg/diamddoseporviaoral).

Emcasalequedalohematdécrifditc)estadevesercorrigidparaosniveis
basaislopacientesomtransfusddeconcentradtehemécia€CHM)10

ml/kgatéo limitede 300mportransfusad&mcasogyravestealiza-sa

exsanguineotransfugdrciatambénndicadaasmsniveigsieHbe Htc
estejarelevado®vitando-sEhiperviscosidasiengiinea.

O uso de broncodilatdordmta2 adrenérgicomalatorigsem doses
habituaigpomicronebulizagd@i@6 em6 horasestandicad@ssintomo

0 acompanhamento fisioterapico, com espirometria e exercicios
respiratorios.

Esta contra-indicada hiperidratacagriscode congestagulmonar).
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Analgésicospidideslevenserusadosomcautelgriscode depresséo
respiratéria).
Nafiguralesté&escritaabordagedopacienteonmSTA.

Figura 4 - Sindrome Torécica Aguda

- Dor toracica

- Taquipnéia

- Dificuldade para respirar
- Febre

|
INTERNAQAO )

|
4 OX|metr|a /-Analgesia: usar )
de pulso opidides com cautela

C

- Hemograma / P - Hidratagdo (evitar
hiperidratacao); beta
- Hemocultura

adrenérgico
- Antibioticoterapia:
ampiciliana ou
Em caso de diminuicdio ceftriaxone
de Hbou hipdxia } - Oxigenoterapia e

\_~ Rx térax

_

fisioterapia respiratoria
( Concentrado dej - )
S hemamas
(
Em caso dperS|stenc
q dossintomas

[
( Reduzir Hb S )
|

( o < 25 % ) ( Hm>$u=25%)

Concentrado de Exsanguineotransfusdo
Heméacias parcial

11



Acidente V ascular Cer ebral

Oacidentgasculacerebrg]AVCEumadasmaiggravesomplicacoesn

doencdalciform&uandisquémicaesultaleinfartemareasrrigadas
pelasartériagerebraislo poligonale Willis O AVChemorragicoais
comunemadultospcorremconsequéndigrupturalepequenogssos,
apartideneoformacdgascularesudeaneurismas.

Alteragbes de consciéncia, déficits neurologicos focais, convulsdes,
paresiasafasiasconfusdanentake cefaléiale grandentensidadeu
duracaeacsinai®sintomasugestivadeacidenteasculazerebral.

O AVCocorre principalmentem pacientegomHb SS, sendoraro
naquelesomHbSCe Sbeta-talassemidscriangasdomaisafetadas,
comincidéncide5%a10%atéosl7anosleidade.

OtratamentdoepisodiagudaleveserrealizademregimdospitalaOs
pacientesomsintomasugestivoprecisansersubmetidoa avaliagao
neurologidanediateDever&erfeitaumatomografieomputadorizada
craniosencontrast&Seamesmaadoapresentalteracdeseraepetida
noperiodaedoisaquatraliascomcontrastgpogpreparbematolégico.
A ressonancianagnéticasta indicadase disponivelSe a segunda
tomografisambémmao apresentasinaisde AVC,estaindicadauma
arteriografia ser realizadaomos prévioscuidadosiecessarioaos
procedimentosncontrasteagssepacientes.

A exsangiineotransfugiocialdeveser iniciadamediatamentpds
estabilizac@tmpacientgaraeducadonivetleHbSparamenosle30%.
Ospacientedevensemonitorizadatgvid@gravidadéoquadro.

Ofluxogranm@afigurdabordatratamentioarao AVC.
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Figura 5 - Acidente V ascular Cer ebral (AVC)

- Déficit neuroldgico foca
- Convulsdes
- Alteracbes de consciéngia

I
( INTERNAGAO )

Tratamento de Avaliacdo ( Eliminagéo )
suporte de vidg neurologica de outros

diagnosticos

. neuroldgicos

-TC de_ cranio sem contrgdste meningites,

para dlagno'stlco - intoxicacso,
- Ressonancia magnética .

(se disponivel) cerebral, etg

I
( Nolrmal ) ( A{/C )

Reducao da Hb S pa
< 30 %: exsanglineo ( Isquémico ) (Hemorrégi%;
transfusao parcial

Repetir em Reducéo da Hb Avaliacio

2 - 4 dias para < 30 %: tratamgnt
exsanguineo-

da causa

(" Normal ) (transfuséo parc

Arteriografia
(reducéo de Hb[S
para 30%)
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Crise Aplasica

A principatausade aplasianedulaeritrociticaadoencdalciformé a
infeccapeloParvovirud19 queacometerincipalmenteancasafaixa
etariade4 al0anosdevid@aotropismdovirupelasélulaprecursoras
eritropoiéticas.

O quadrancluifebrevariavelpalidez fraquezapodend@voluipara
falénciaardiacamconsequénadimacentuacataanemiadbservam-se

reducdoacentuadados niveis de hemoglobin® da contagemde
reticuldcitos.

Trata-seleumeventdransitorie o tratamentoonsist@aestabilizacao
hemodinamiatravédetransfusadehemacias.

Afigur&indicaabordagedecriseaplésica.

Figura 6 - Crise Aplasica

- Aumento da palidez
- Fraqueza, mal estar
- Febre (variavel)
[
( INTERNAGAO )
[
- Hemograma: reduca
de 2 - 3 g/dl Hb
- Reticulécitos: diminuiglo
(se disponivel)

Suporte Transfusdo de Tratamento
hemodinamico: concentrado d de condicdes
oxigénio, hidratacg hemécias associadas
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Priapismo

O priapismé a erecaqersistente dolorosao pénisPodeocorrena
doencdalciformemtodasasfaixasetariassendonaidreqientapdsos
10anogieidade.

Existertrédormaslinicas:

* Repetitiverecaaloloroseeversivetondetumescén@aorrendem
poucaboras.

= Erecaalolorosgrolongad@uendodetumescpormaisde algumas
horasTipicamentpodegermaneceprdiasousemanagseguidaor
impoténcigarcialpucompleta.

* Persistentefreqlientementgem dor, com aumentodo pénis ou
enduracaguepersistporsemanaganosEstgpadramormalmense
desenvolvapdsataqueprolongade estafreqlientemenéssociado
comimpoténciaarciabucompleta.

Otratamentasareverteaserecdesrdesejaveialiviandore preserva
funcsexual.

Priapiasmoepetitivoo tratament@, frequentementdpmiciliarSao
recomendadobanhosmornos,hidratacaooral (1,5 a 2 vezesas
necessidadekidricas),esvaziamentda bexigae analgésicosao
recomendadd3asmaochajamelhorampoucasorasppacientdevera
sethospitalizadgarahidrataca@analgesigenosas.

Priapismo agudo prolongado: as possiveis etiologias séo  infecgao,
particularmentta prostatatraumamedicacdesomefeitono sistema
nervosaentralabusalealcoolysodemaconhauapdsatividadsexual.
O quadrcexigeimediatantervencaaroldgicaaspiragdcavernosae
sangue com injecdo de fenilefrina, e, em dltima insténcia, o
tratamentgairtrgicovisanda drenagensangline@or shuntsou por
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operagOeabertaskFreqientemergeecessarimmasondagemnesical.

Concentradage hemaciagstaoindicadose ndohouvemelhoranas
primeiraboraspodendgernecessariaexsangilineotransfupaccial,
visandareduc¢adaHbS paraniveisguaiuinferiorea 30% Afigurar

indicaabordagenoPriapismo.

Figura 7 - P riapismo

- Analgesia

- Hidratacao oral
\_- Banhos quentes )

(Tratamento domicilidr:

q sintomas

. ~ . N\
Persisténcia dos

J

INTERNACAQ

- Intensificaca
da analgesia
- Hiperidratacd

venosa

N
Avaliacéo
urologica

de urgéncia

J

+
Injecao local de
\ fenlllefrlna )
Auséncia de
melhora
I N\
Tratamento

Cirargico

Reducao
de Hb S

(Esvaziamentoao | |
seio cavernosd @tc < 25)/0 (‘ltc >ou= 2@%

~. [ Exsanguined-
UEhELE transfuséo
de CHM :
parcial
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Colecistite

Ospacientesomdoencdalciformesomooutrogportadorede hemolise
cronicasao propensoso desenvolvimentie calculodiliaresEsses
podemser assintomaticasu levara episddiosle dorabdominad ao
aumentdaictericiaascustaglebilirrubindiretasehouvepbstrucade
ductosextra-hepaticodNo entanto,dores abdominaisnuitasvezes
imputadasa calculosepodemser devidasas crisesvaso-oclusivas
abdominais.

Deve-sdicaratentoparaa possibilidadee ocorrénciae colecistite
colangiteqguedemandarantibioticoterapianosaasdosesabituaish
ultrassonografiafinediagndsticé.colecistitétratadaomampicilina
gentamicing a colangitecom cefotaximaColecistectomideve ser
programadapdsafaseaguda.

Ofluxogranmostraabordagedacolecistite.

Figura 8 - Colecistite

- Dor aguda no quadranie
superior D do abdome

- Nauseas / vémitos

- Piora da ictericia

- Febre

INTERNACAQ

- Hemograma
- Bilirrubinas
- Transaminasgs

Cniciar antibic’)ticﬁs (Investigar outraﬁ
venosos causas 17




Oguadr@ destacalgunsinaigiealertgparaaabordagenhospacientes
conmdoencéalciforme.

Quadro 2 - Sinais de Perigo na Crianca
com Doenca Falciforme

= Aumento subito da palidez
= Piora da ictericia
* Distenséo abdominal
= Aumento do baco ou do figado
* Hematuria
* Priapismo
* Dor sem resposta ao tratamento
= Tosse ou dificuldade para respirar
* Febre
* Alteracdes neurologicas (convulsdes, letargia,
fragueza muscular, mudanca de comportamento)
* Impossibilidade de ingerir liquidos
= VOmitos
= Sinais de desidratacao
(& J

Transfusdes

Pacientesomdoencé#alciformapresentaamemiaronicajuenaoe,por
sisg,indicacadetransfusad&staandicadasobcircunstanciaspeciais
e emtodasas situac6egmquea anemiaausarepercussdadinicas
(quadro 3). Alguns desses pacientes, particularmente os adultos,
apresentamomprometimergardiace necessitametransfusdemais
frequentes.
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Ovoluma&ehemaciaa sertransfundid®l0ml/kgatéo limitendximale
300mportransfusadeve-selarpreferénciahemaciadeleucotizadas
(usadefiltroparaemocadeleucocitosypntriagemegativparaHbSe
fenotipaddparavitanaloimunizac&eitrocitaria).

Existensituacdesasquaisa exsanguineotransfupacciaé preferivel,
por possibilitas reducédala Hb S e da hiperviscosidadeessaforma,
acidentesvascularegerebraissindromegoracicasdor e priapismo
intrataveisaoindicactesdle exsanguineotransfusi@wcial No adulto,
retiram-s800mldesangudotal comreposicaooncomitante SF0,9%
associadatransfusade300mldeconcentradiehemaciadNa crianca,
deve-sebservan limitederetiradale 10%davolemigyorprocedimento.
Realiza-sadosagenmdeHbS (eletroforesguantitativg)s-transfusional
paraavaliar-seeficacidoprocedimento.

Quadro 3 - Indicacdes de Hemotransfusao
na Doenca Falciforme

* Queda da Hb de, pelo menos, 2,0 g/dl do valon basal
* Crise aplasica

* Sequestro esplénico

* Sindrome toréacica aguda
* Hipoxia crbnica

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

Preparacdo Para Cirur gias

Durant@rocedimentegurgicosleve-selirecionaa atenca@aosuporte
clinicré pere pos-operatoriparaevitahipoxiagesidratacaacidose,
hipotermighipertermia.
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Emprocedimentosurgicosobanestesigeralconprevisddemenosle
duashoragleduracadhdapenasecessidadieseelevaa Hbparaem
tornode 10,0g/dl,atravégle transfusdde hemaciasEmcirurgiagsom
duracaprevistparamaisdeduashoraspuguandaintervencaenvolve
regidegprovidasle pequendluxosanguineou areascriticagcirurgias
vascularescardiacasprtopédicasneurolégicag oftalmologicasy
necesséria reducaala Hb S para 30%a 40%,alémda correcdala
hemoglobin®eve-seentdo procedea transfusade concentradde
hemaciassemultrapassao limitede 10,0a 11,0g/dlde hemoglobina,
devidoaoriscode hiperviscosidadanguinegodendgernecesséria
realizacaale exsanguineotransfugicial Os mesmoguidadosao
necessari@nprocedimentgseutilizensontrastesndovenosos.

A hidratacdoenosadeve seguiros mesmosprincipioga descritos
anteriormente.

A figura9 mostraa abordagemecessariaaos pacientesdurante
intervencoesurgicasprocedimentosntontrastesndovenosos.

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

Procedimentos com anestekia
geral ou com contraste

|
[Duragao de>2 h S

[
Cuidados pré, pe
Oou uso de contras

e pOs operatorios
[

Rk - (
- Oxigenagdo adequada Elevar a Hb | | Elevar Hb para >10 gfd|I

- Hidratacdo venosa: 1 para>ou= || e reduzir Hb S para 30
1,5 vezes o aporte basgl 10 g/dl: a 40%; transfusao d
- Manutencao do equiliblie  yansfys50 CHM e exsangiiined-

acido basico de CHM

. : : transfuséo parcial
- Evitar hipotermia




Gravidez

Amulhegravida comdoencdalciformdeveseracompanhaganum
ambulatéraepré-natalealtarisco.

Criseslolorosadevensertratadademaneirasuat opididepodenser
usadosmdosegonvencionais.

As indicacbes transfusionais séo feitas de acordo com critérios
hematoldgiceobstétrico©shematologiceioHb< 6,0g/dl,quedale
30%daHbbasabusinaisiedescompensagéardiaca.

O partadeveserconduzidoomanasdemaigarturientegindicacade
cesareaobedeceritériosbstétricoRurante trabalhdepartodeve-se
tentadiminuia dorcomanalgésicascomanestesiperiduramantendo-
se hidratacde oxigenacaadequada® deambulacgwrecoceao pos-
partaleveserestimuladdevidaoriscalefendbmendsombo-embdlicos.

CONSIDERACOES FINAIS

Estamosonvencidagequea doencdalciformé umproblemdesaude
publicadevendaeceberatencacsignificativpor partedaquelesjue
pensanprogramarmvestenexecutaraavalianaspoliticapiblicago
noss@ais.

E fundamentglieo diagndsticorecoc@ortriagenmeonatalniversae
torneumarealidadaacionaDspacientesfamiliaresecessitameceber
informacdgwecisas serenacompanhadpsrequipesultidisciplinares
quecontempleacomplexidadiadoencaOsservicodeurgéncidevem
estarproximoslassuasresidéncias conseguiacolhercomresolucao
adequaddoseventosgudosO pacienteleveserabordadde maneira
globaparaalémdessasomplicacdesu seja, tendogarantidaa sua
integridadésicaemocional.

Devidao seupotenciatle gravidade doencdalciformexige parao
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adequadaacompanhamentios pacientesavaliacbesspecializadas
(cardioldgicaftalmoldgi@outras)alémdeinvestigacddaboratoriaes
deimagenparadeteccaprecocelecomplicacodhtiasemiocardiopatia,
nefropatigyopiciandomelhoacompanhameni@msmesmas.

Algungacientesonintercorrénciasomplicacdéasraginevitavelmente,
que ser referenciados aos grandes centros, para atendimentos
especializadddoentantoymgrandeontigentde pacientepodenser
atendidosem servigosde saude proximosde sua residénciacom
possibilidadkeresolucasatisfatoridoseventos.
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ABREVIATURAS

fAcidente Vascular Cerebral AVC\
Concentrado de Heméacias CHM
Exame radiolégico RX
Hematocrito Htc
Hemoglobina Hb
Programa Estadual de Triagem Neonatal PETN - MG
Proteina C reativa PCR

\ Tomografia computadorizada TCJ
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CENTROS DE REFERENCIA PARA
DOENCA FALCIFORME

Fundacdo Hemominas

HEMOCENTRO DE BELO HORIZONTE
EnderecoAlameda Ezequiel Dias, 321
Bairro S.Efigénia

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP30.130-110

Fone:(31) 3248-4506ax:(31) 3248-4600
Email:coord@hemominas.mg.gov.br

HEMOCENTRO DE MONTES CLAROS
Endere¢oRua Urbino Viana, 640
Montes Claros - Minas Gerais - Brasil
CEP:39.400-087

Fone:(38) 3212-677Fax:(38) 3221-6672
Email:hemomoc@uai.com.br

HEMOCENTRO DE JUIZ DE FORA
EnderecoRua Bardo de Cataguazes, s/n
Juiz de Fora- Minas Gerais Brasil
CEP:36.015-370

Fone:(32) 3216-300Fax:(32) 3216-3000
Emailjf.hemo@hemominas.mg.gov.br

HEMOCENTRO DE GOVERNABDRMWRES
EnderecoRua Rui Barbosa, 149

Bairro Centro

Governador Valadares - Minas Gerais - Brg
CEP:32.020-510

Fone:(33) 3271-660Fax:(33) 3271-3100
Email:hemogov@uai.com.br

HEMOCENTRO DE UBERABA
Endere¢oAv. Getulio Guarita, 250
Bairro Abadia

Uberaba - Minas Gerais - Brasil
CEP:38 025-440

Fone:(34) 3312-5718ax:(34) 3312-5077
Email:hemocentro@mednet.com.br

S

HEMOCENTRO DE UBERLANDIA
EnderegoAv. Levindo de Souza, 1845
Bairro Umuarama

Uberlandia - Minas Gerais - Brasil
CEP:38.405-322

Fone:(34): 3222-880Fax:(34) 3222-8887
Email:hemoudi@uai.com.br

HEMOCENTRO DE POWEBGRE
EnderecoRua Comendador José Garcia, 825
Pouso Alegre - Minas Gerais - Brasil
CEP37.550-000

Fone:(35) 3422-927Fax:(35) 3423-4947
Email:pal.adm@hemominas.mg.gov.br

NUCLEO REGIONBE DIVINOPOLIS
EnderecoRua José Gabriel Medef, 221
Bairro Padre Libério

Divindpolis - Minas Gerais - Brasil
CEP:35.500-139

Fone:(37) 3222-134#ax:(37) 3212-6726
Email:hemodiv@uai.com.br

NUCLEO REGIONBE RTOS DE MINAS
EnderecoRua Major Gote, 1255

Patos de Minas - Minas Gerais - Brasil
CEP:38.700-000

Fone:(34) 3822-964€ax:(34) 3822-9647
Email:hemominaspml@acinet.com.br

NUCLEO REGIONSETE LAGOAS
EnderecoAv. Renato Azeredo, 3.170
Bairro Dante Lanza

Sete Lagoas - Minas Gerais - Brasil
CEP35.700-312

Fone(31) 3774-507&ax:(31) 3774-5074
Email:sla.gtecnica@hemominas.mg.gov.br
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Universidade F ederal de Minas Gerais - UFMG

NUCLEO DE PESQUESAAPOIO
DIAGNOSTICO - MIP

HOSPIAL DAS CLINICAS DEMG
EnderecoAv. Prof. Alfredo Balena 110

EnderecoAvenida Alfredo Balena 190 - 7° andaBairro Santa Efigénia

Bairro Santa Efigénia

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP:30.130-100

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

CENTRO DE EDUCACAPBIO RRA
HEMOGLOBINASRAS - CEHMOB
EnderecoAvenida Francisco Sales 1.715
Bairro Santa Efigénia

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP:30.150-221

Fone:(31) 3241-467Telefax:(31) 3241-2926

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP:30.130.100
Fone:3248-930@Geral)
Fone:3248-93247Coord. do Pronto
Fone:3248-9326 Atendimento)
Fone:3248-937@iretoria)
Emaildirgeral@hc.ufmg.br

Fundacédo Hospitalar do Estado de Minas Gerais -

FHEMIG

CENTRO GERBE PEDIRRIA CGP
EnderecoAlameda Ezequiel Dias 345
Bairro Santa Efigénia

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP:30.130110

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

INSTITUICOES P ARCEIRAS

MINISTERIO RUDE / COORDENACAO
DO SANGUE E HEMODERBOS
EnderecoEsplanada dos Ministérios
Edificio sede - Bloco G - sala 746

Brasilia - Distrito Federal - Brasil
CEP:70.054-906

Fone:(61) 3315-3802

SECREARIAESPECIADE POLITICAS DE
PROMOGCAO DBUALDADE RACIASEPPIR
EnderecoEsplanada dos Ministérios

Bloco A - 9° andar

Brasilia - Distrito Federal - Brasil
CEP:70.054-906

Fone:(31) 3411-4977
Email:seppir@planalto.gov.br

SECREARIADE ESADO DASAUDE / MG
EnderecoAvenida Afonso Pena 2.300
Bairro Funcionarios

Superintendéncia de Atencdo a Saude
Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP:30.130-007

Fone:(31) 3273-7233elefax:(31) 3224-3952
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INSTITUICOES P ARCEIRAS

SECREARIAMUNICIRLDE SAUDE ASSOCIACAO DOS DREBCITICOS E

DE BELO HORIZONTE TALASSEMICOS DE MINAS GERAIS - DREMINAS
EnderecoAvenida Afonso Pena 2.336  Endereg¢oAvenida Francisco Sales 1.715

Bairro Funcionarios Bairro Santa Efigénia

Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil  Belo Horizonte - Minas Gerais - Brasil
CEP:30.130007 CEP:30.150-221

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

Comentarios e sugestdes sobre o Protocolo, enviar\para:
coord@hemominas.mg.dav
nupad@medicina.ufmg.br
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