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Doenca Falciforme

Doenca genética mais comum no Brasil
Hemoglobina S: variante estrutural da cadeia 3
Termo genérico para um grupo de desordens: Hb
SS, SB-tal, SC, SD
Frequéncia: 3% a 8% do traco S na populacao
brasileira
Incidéncia em MG
Doenca falciforme: 1:1.400 recém-nascidos
Hb SS: 1: 2490
Hb SC: 1: 3.461
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Numero de pacientes com hemoglobinopatias
Fundacao Hemominas

UNIDADE NUMERO DE PACIENTE

Divinépolis 97
Governador Valadares 287
Belo Horizonte 2.881
Juiz de Fora 399
Manhuacu 60
Montes Claros 825
Patos de Minas 37
Passos 05
Pouso Alegre 03
Sao Joao Del Rei 03
Sete Lagoas 134
Uberaba 93
Uberlandia 114
TOTAL 4.938
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Distribuicao por tipo de hemoglobinopatia
Fundacao Hemominas

UNIDADE PACIENTE
Talassemia 93

Hb SC 1.561
Hb SS 2.584
Hb Sp-tal 261

Hb CC 232
Outras 207
TOTAL 4.938

Fonte: Fundacdo Hemominas
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Manifestacoes Clinicas
Doenca Falciforme

ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL

ANEMIA HEMOLITICA CRONICA
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Epidemiologia de internacoes por doenca falciforme no Brasil
Loureiro MM, Rozenfeld S

Estudo com base nos dados do Sistema de Internacoes Hospitalares (SIH) do SUS

de 9.349 pacientes internados com diagnostico de doenca falciforme entre 2000 e

2002
Estado | Internacoes | Emergéncia | Idade (anos) | Idade (anos) Tempo
(N9) (%) ao obito ainternacao | (dias) de
(mediana) (mediana) | internacao
(mediana)
Bahia 610 90,8 26,5 11 05
Rio de 2799 83,5 31,5 11 05
Janeiro
Sao 594 65,6 30,0 12 04
Paulo

A

Rev. Saude Publica 2005; 39 (6): 943-9
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Internacoes Hospitalares em 541 Criancas
do Ambulatorio do Hemocentro de
Belo Horizonte - HEMOMINAS - 1998/2003

350 (64,7%) internadas pelo menos uma vez

1110 episodios de internacao
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Motivos das Internacoes

(o)
Sepse 1% Seqiiestro 8%

rise algica 21%
Outros 44%

neumonia 26%

A Fonte: HBH- Fundacdo Hemominas
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Maior susceptibilidade as infeccoes

Perda precoce e gradual da funcao esplénica

Formacao insuficiente de anticorpos

Opsonizacao deficiente dos antigenos

Baixa atividade bactericida dos polimorfonucleares

Hb SS e SB% mais graves do que Hb SC e SB+
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Infeccoes pelo Pneumococo e Hemofilo Tipo B

= S. pneumoniae:
 incidéncia: 20 a 30 vezes maior em SS
- Idade mais acometida: menores de 3 anos
- sepse: agente em mais de 70% casos
* meningite
* pheumonia
- impacto favoravel da profilaxia

= H. influenzae tipo B:
- segunda causa de sepse em menores de 5 anos
- impacto favoravel da vacinacao



Abordagem ao paciente febril

]
( EXAME FisIcO ) ( ANAMNESE )

I |
- Anemia (acentuacido da palidez), ictericia - Idade, tipo de Hemoglobinopatia)
- Visceromegalia - Situacao vacinal, uso profilatico
- Revisao minuciosa dos sistemas (otoscopia) de penicilina
- Estado hemodinamico - Sintomas associados (dor, queda

T L do estado geral) y
( EXAMES LABORATORIAIS )

- Hemograma / PCR / Hemocultura

- Rx torax PA e perfil, Rx seios da face

- Urina rotina e urocultura

- Outros exames de acordo com a clinica: puncao lombar

| ]
Casos graves e/ou auséncia de localizacao de foco) ( Menores de 3 anos (Demais pacientes)
infeccioso e/ou pneumonias de idade; suspeita I
de meningite; sinais ( Tratamento )
de perigo (quadro 2) ambula:torial
|
4 ~ Reavaliacao
N\ INTERNAGAO ) em 48 horas
I
| | ( Sem melhora )

Tratamento Antibioticoterapia _Tratamento dos [
de suporte venosa Sintomas associados @valiar internagé@
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Sequestro Esplénico Agudo

= Segunda causa de morte nos menores de 5 anos
= Mais freqliente até 2 anos de idade na SS
= Aumento subito do baco

=  Anemia aguda com ou sem repercussao hemodinamica
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Sequestro Esplénico Agudo

Orientacoes aos Pais:

= sinais de alerta: acentuacao da palidez,
prostracao, aumento do volume
abdominal, percepcao de aumento do
baco

= procura imediata de atencao meédica:
hospitais de referéncia Fonte: A Guide to Sickle Cell Disease - Sickle Cell Trust
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Sequestro Esplénico
Marco/1998 a Junho/2003

Tipo Hb N2 Esplenectomia
Hb SS 54 15
Hb SC 10 0
Hb S-B* 03 01
Hb S-B° 01 01
Hb SD 01 0
Total 69 17

i._ A mediana de idade: 1,4 anos (0,4 - 4,2 anos)
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Cartao de identificacao

W“»‘%@f CARTAO DE IDENTIFICAGAO
R'R" HEMOMINAS (DOENGA FALCIFORME)
HEMOCENTRO: | TEL.:

Hb BASAL: g/di | N2 LEUCOCITO BASAL: /mm?
ESPLENOMEGALIA: [] sim [] NAo em RCE
ESPLENECTOMIZADO: [] sim [] NAo DATA: / /

NOME:

ANTIBIOTICO PROFILATICO: [] sim [] NAO | QuAL?

N2 PRONTUARIO:

compLICACAO: Avc[] PRIAPISMO[] LITIASE BILIAR ] ULCERA []

DATA NASCIMENTO: / / | SEXO:

DOENGCAS ASSOCIADAS:

CPF: | Cl:

DATA: __/__/__ ASSINATURA MEDICO RESP./CARIMBO CRM

FILIACAO: PAI:

MAE

DIAGNOSTICO:

GS: Rh:

A PESSOA COM DOENCA FALCIFORME PODE APRESENTAR SITUAQ6E$ DE
ALTO RISCO QUE EXIGEM ATENDIMENTO MEDICO RAPIDO E PRIORITARIO.

ORIENTACOES NAS SITUACOES EMERGENCIAIS:

CRIANCA FEBRIL: AVALIACAO MEDICA PARA DETECGAO FOCO INFECCIOSO. SE <3 ANOS > RISCO SEPSE

- INTERNACAO PARA RASTREAMENTO (PUNGAO LOMBAR, HEMOCULTURA, RX,ETC) E USO DE ANTIBIOTICO
VENOSO. GERMES MAIS COMUNS (PNEUMOCOCO,HEMOFILO,MENINGOCOCO).

VERIFICAR DIAGNOSTICO: Hb SS E SB0 TALASSEMIA MAIS GRAVE Hb SC E SB+ TALASSEMIA

VERIFICAR ESTADO VACINAL E USO DE ANTIBIOTICO PROFILATICO.

VERIFICAR NIVEIS BASAIS DE Hb E N2 BASAL DE LEUCOCITOS.
SUSPEITAR DE SEQUESTRO ESPLENICO SE T BAGO, T PALIDEZ, SINAIS DE HIPOVOLEMIA.
TRANSFUSAO: INFECCAO GRAVE COM | TROCAS GASOSAS, | 2g Hb NOS NIVEIS BASAIS,
SINDROME TORACICA AGUDA, SEQUESTRO ESPLENICO, CRISE APLASTICA.
NA SUSPEITA DE AVC:AVALIAGAO NEUROLOGICA,TC: REDUZIR Hb S < 30% POR EXSANGUINEO TRANSFUSAO,
POIS Tx CONC. HEMACIAS T VISCOSIDADE — PIORA CLINICA.
HIDRATAGAO: 1,5 VEZES AS NECESSIDADES DIARIAS. CUIDADOS NA SUSPEITA DE SINDROME TORACICA
AGUDA — RISCO DE EDEMA AGUDO.

OD. HM-T.DAS-25
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Relatorio meédico

o
FUNDACAO HEMOMINAS

Relatério Médico

o iente é
portador de Sindrome Falciforme ( ), diagnosticada no Programa de
Diagnéstico Neonatal de Hemoglobinopatias (Nupad / Fundagio Hemominas /
SES - MG).

Os pais receberam orientagdes a respeito da doenca, bem como dos
cuidados higieno/dietéticos para com a crianca. Enfretanto, convém salientar a
importancia de algumas medidas que devem ser seguidas:
manter uma hidratag o adequada:

= uso continuo de acido fdlico, na dose de 1 mag/dia;

« vacinacdo especial: anti - pneumoo(}cica conjugada e polissacaridica,
anti-miningococica C, varicela, & outros virus, definigdes nos Centros
de Referéncia de Imunobioclogicos Especiais - CRIES, aléem da
imunizac&do basica;

= antibioticoterapia profilatica iniciada acs 2 meses de idade e mantida
até os 5 anos:

— penicilina oral: 125 mg BID ate 3 anos de idade e 250 mg BID dos
3 aos 5 anos;

ou

= penicilina benzatina: 600.000 a 1.200.000 Ul a cada 21 dias
ou

= eritromicina { alérgicos a penicilina ): 20 mg/kg/dia BID

As Intercorréncias mais comuns sdo as crises algicas, crise de
seqlestragdo esplénica e infecgdes.

MNas crises dolorosas, os locais mais comuns sdo 0s 0ss0s longos, nas
areas proximas as articulacdes, o abdome e a pelve. As infecgdes, temperatura
ambiente baixa e esforgo fisico exagerado s&o alguns dos fatores desencadeantes
dessas crises. O tratamento consiste em:

= afastar fatores desencadeantes;

« hidratacdo oral (1,5 a 2 vezes a necessidade diara) ou venosa (1a 1,5

vezes a necessidade diaria);

« analgesia: as dores leves & moderadas podem ser tratadas com

analgésicos mais leves  {ex.: dipirona, acetaminofen) e com anti-

lunho/

flamatérios ndo esterdides (ex.. AAS e naproxeno) nas doses
habituais.
As dores intensas devem ser fratadas com anti- inflamatorios ndo
esterdides e opiaceos (ex.: codeina, tramadol e morfina) nas doses habituais.

As crises de sequestracdo esplénica sd30 mais comuns até a idade de cinco
anos, quando o baco ainda pode estar aumentado. Existem algumas formas de
sindrome falciforme (SC e SB talassemia ) em que a esplenomegalia & persistente.
podendo, entZo, o paciente apresentar sequestro esplénico apds essa idade. Essa
crise € caracterizada por anemia aguda, aumento subito e doloroso do baco. Devido a
rapidez da evolugdo, deve ser diagnosticada e tratada prontamente:

+ hidratacdo wvigorosa, pois a crianca podera desenvolver choque
hipovolémico;

« ftransfusdes de concentrados de hemacias;

+ esplenectomia quando essas crises se fornam frequentes (decisdo do
hematologista que acompanha a crianga).

As intercorréncias infecciosas sdo as mais comuns, pois estes pacientes
sdo mais susceptiveis as infeccfes, devido a asplenia funcional e & diminuicdo da
capacidade fagocitica dos neutrdfilos. Os germes mais comuns sdo: Streptoccocus
pneumoniae (menores de 5 anos), Haemophilus influenzae (menores de 5 anos),
Neisseria meningitides, Salmonella sp (osteomielite e septicemia), Escherichia coli
(infecgdo do trato urinario) e, na crise aplastica, o parvovirus.

A crianga drepanocitica menor de 3 anos de idade com febre dewvera ser
avaliada cuidadosamente, na tentativa de detectar o foco de infeccdo. Caso ndo seja
localizado, devem ser realizadas urocultura, hemocultura, hemograma com
reticulécitos, Rx de tdérax e, se houver suspeita de meningite, exame de liquor. A
antibioticoterapia € iniciada antes dos resultados das culturas, lembrando que a
cobertura devera ser feita contra germes encapsulados. Se a cultura for positiva, o
antibidtico prescrito podera ser substituido de acordo com o resultado do antibiograma.
Em caso de melhoria clinica, com cultura negativa, a antibioticoterapia podera ser
suspensa.

A Fundacdc Hemominas esta a disposigdo para discussdo do caso e
quaisquer esclarecimentos que se facam necessarios. Entretanto, como nosso
atendimento €& eminentemente ambulatorial, ndo temos condicGes de prestar
atendimento clinico de urgéncia aos pacientes, visto que ndo dispomos de unidade de
internacdo nem estrutura para propedéutica clinica. Nessas eventualidades, a crianca
devera ser encaminhada para os locais de pronto - atendimento.

de de

Hematologista do Hemocentro X
Telefone:

7
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Mortalidade

- Scott et al, 1970
50% mortalidade aos 20 anos (forma SS)

Gaston et al, 1986
Profilaxia com penicilina
Vacina anti-pneumocadcica e outras medidas

* Leikin et al, 1989
15% mortalidade aos 20 anos (forma SS)

- Platt et al, 1994

SS: M: 42a F: 48a
SC: M: 60a F:68a

ﬁ'- - Wierenga et al, 2001
! Sobrevida estimada: M: 53 a F:58,5a
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Estudo da mortalidade por anemia falciforme
Alves AL
Periodo: 1979 — 1995 (atestado de 6bito)

Idade média: 18,6 anos
25% até 4 anos

50% até 16 anos

75% até 27,8 anos

90% até 39 anos

88% dos obitos sem registro correto de sua causa

A‘ Inf. Epidemiol. SUS; 5(4):45-53, out.-dez. 1996
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Doenca Falciforme - Minas Gerais
(8 anos de Triagem- 1998 a 2005)

78 obitos em 1.383 Casos

Local Tipo de Hb
Hospital 58 FS 63
Domicilio 20 FSC 12

FSA (B*tal) 03
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Idade ao Obito
(8 anos de Triagem- 1998 a 2005)
35 - 78 Casos
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Causa principal do obito
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Fonte: NUPAD/Atestados de Obitos
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