Doenca Falciforme na Emergéncia

INTRODUCAO

A doenca falciforme é uma das altera-
¢Oes genéticas mais frequentes no Brasil
e constitui-se em um grupo de doencas
genéticas caracterizadas pela predomi-
nancia da hemoglobina (Hb) S nas he-
macias, sendo a anemia falciforme (Hb
SS) o gendtipo mais frequente.

A gravidade clinica € varidvel, mas as
principais causas de morbimortalidade
sao resultado de infec¢oes, anemia he-
molitica e de vaso-oclusao aguda. Por-
tanto, a correta abordagem propedéu-
tica e terapéutica dos eventos agudos
deve ser uma estratégia de redugao da
mortalidade na doenca falciforme.

EVENTOS AGUDOS

Febre

As infeccoes constituem a principal cau-
sa de 6bito na doenca falciforme na in-
fancia. Elas se relacionam com a asplenia
e podem se manifestar de modo leve ou
como complicagOes graves, por exemplo,
sepse e meningite. Os patégenos mais
frequentes sao S. pneumoniae (70% das
infeccoes), H. influenzae, E. coli, S. aureus,
Salmonella e o mycoplasma pneumoniae.

Pacientes de risco:

e Menor de 5 anos com febre maior de
38,5 °C.

e Esplenectomizados com qualquer
idade.

e Toxémicos.

Protocolo propedéutico e terapéutico

para pacientes de risco

¢ Realizar anamnese e exame fisico
cuidadoso. Identificar sinais de gravi-
dade, como desconforto respiratério,
esplenomegalia, ictericia, dor déssea,
altera¢oes hemodinamicas etc.

¢ Realizar hemograma com reticuldci-
tos, culturas, raio X de térax, oxime-
tria de pulso, pungao lombar, quando
indicada, e avaliagoes especializadas
conforme o quadro clinico (ultrasso-
nografia, ortopedia, cirurgia etc).

e Todos os pacientes com menos de 3
anos de idade e com temperatura su-
perior a 38,3 °C devem ser admitidos
no hospital e seguidos diariamente.

e Se nao houver suspeita de menin-
gite ou se sua possibilidade estiver
descartada, devera ser realizada te-
rapéutica com cefuroxima, na dose
de 60 mg/kg/dia. Iniciar o antibidti-
€0 ja na sala de emergéncia. Se for
confirmada a meningite, iniciar ce-
triaxone. Nas osteomielites aumen-
tar a dose da cefuroxima para 150
mg/kg/dia.

e Ospacientes poderao receber alta ap6s
72 horas com antibi6tico oral se afe-
bris, sem toxemia e com nivel de Hb
segura. Durante a hospitalizagao, re-
alizar hemograma com contagem de
reticuldcitos no minimo a cada 2 dias.

Crise algica

As crises algicas sao a principal causa
de atendimento médico nos servigos de
emergéncia. Cerca de 2/3 dos pacientes
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tém mais de 3 episddios dolorosos ao
ano, com durac¢dao média de 5 a 7 dias.

A localizacao da dor pode variar con-
forme a idade. Nos lactentes, ocorre
mais em pequenas articulagoes das
maos e dos pés, nos pré-escolares, na
regidao abdominal e nas pequenas arti-
culagoes, e nos escolares e adolescentes,
nos 0ssos longos, como os de pernas,
joelhos e bragos. A dor podem ser mul-
tifocal, bilateral, simétrica e recorrente.

¢ Fatores predisponentes
Infecgdes.
Desidratacao.
Exercicios fisicos extenuantes.
Estresse fisico ou psicoldgico.
Mudancas bruscas de temperaturas.

e Avaliacdao propedéutica
Anamnese e avaliacao clinica: carac-
teristicas da dor (utilizar a escala vi-
sual analdgica), sinais vitais, estado
de hidratacao e equilibrio hemodi-
namico, status respiratério, evidén-
cias de infeccao, esplenomegalia etc.
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ESCALA VISUAL ANALOGICA - EVA

Laboratério e imagem: sempre rea-
lizar hemograma completo com con-
tagem de reticulécitos, culturas na
presenca de febre, raio X de térax, oxi-
metria de pulso ou gases sanguineos
independentemente de quadro respi-
ratério. Se a dor for abdominal, realizar
ultrassonografia abdominal e testes de
funcao hepatica.

¢ Conduta terapéutica

Analgésicos comuns (AC): paraceta-
mol ou dipirona em doses habituais
e fixas por via oral + hidratacao oral
(1 a1l,5 vezes as necessidades hidri-
cas da idade).

Anti-inflamatoérios ndao hormonais
(AI): diclofenaco, ibuprofeno etc.

Analgésicos potentes (AP): codeina,

morfina, tramadol.

e Dor graduada de 1 a 3: iniciar AC
de 4/4h e suspender apds 24 h sem
dor.

e Dor graduada de 3 a 6: iniciar AC
de 4/4h + AI de 8/8h; apods 24 h
sem dor, suspender o Al e manter
0 AC de 4/4h por mais 24 h.

e Dor graduada de 6 a 10: iniciar AC
de 4/4h + AP de 4/4h + Al de 8/8h,
intercalados. Apos 24 h sem dor,
suspender um farmaco a cada 24 h.

Caso nao haja melhora com tera-

péutica domiciliar, promover inter-

nacao, hidratagao e analgesia veno-
sa potente, utilizando morfina ou
metadona. Deve-se evitar o uso de
meperidina, por sua baixa potencia
analgésica, pela frequéncia de efei-
tos colaterais e pela importancia da
dependéncia quimica. A monitoriza-
¢ao da oximetria de pulso podera de-
tectar precocemente o desenvolvi-
mento da sindrome toracica aguda.

Sequestro esplénico

E a segunda causa de 6bito em criancas
menores de 5 anos de idade. Consiste
em queda intensa e abrupta da hemo-
globina com sinais de descompensagao
hemodinamica, aumento subito do
baco e reticulocitose. Mais comum em
menores de 2 anos.

e Avaliacdo propedéutica
Palidez e aumento stbito do baco,
com sinais de descompensacao he-
modinamica grave e risco de morte
subita. Deve ser feito imediatamente
hemograma com reticuldcitos, cuja
taxa aumentada significa medula
Ossea higida e reacional.

¢ Conduta terapéutica
Internacao imediata com suporte
hemodindmico e transfusao de con-
centrado de hemadcias urgente.

Sindrome toracica aguda

A sindrome toracica aguda é caracteri-
zada pela triade: sintoma ou sinal respi-
ratério (taquipneia, tosse, tiragem, disp-
neia, dor tordcica etc.), infiltrado novo
em radiografia de térax e hipoxemia.
Trata-se da principal causa de morte em
adolescentes e adultos jovens.

¢ Avaliacdo propedéutica
O quadro clinico apresenta sintomas
e sinais respiratorios como dor tora-
cica, tosse, dispneia, taquipneia, as-
sociados ou nao a febre e hipoxemia.
Devem ser realizados hemograma
completo com reticuldcitos, cultu-
ras, oximetria de pulso e raio X de
térax com infiltrado novo pulmonar.
¢ Conduta terapéutica

Todos os pacientes devem ser inter-
nados para antibioticoterapia endo-
venosa de amplo espectro, incluindo
macrolideos, suporte ventilatério e
de medicina transfusional (reduzir
a quantidade de hemoglobina S).
Pode ser necessaria terapia intensiva
com suporte ventilatorio. Analgesia
potente com uso de opioides pode
ser necessario. Deve-se ter cuidado
na administracdo de suporte liquido
restringindo a 1,5 vezes NHD para
evitar a congestao pulmonar. A fisio-
terapia é fundamental para prevenir
atelectasias.

Acidente vascular cerebral

O acidente vascular cerebral (AVC) é
uma das causas de crise vaso-oclusiva
com altos indices de morbimortalidade
na doenca falciforme. Pode ser isqué-
mico e hemorragico.

¢ Avaliacao propedéutica
O quadro clinico apresenta, entre
outros sintomas, hemiparesia, afa-
sia ou disfasia, alteracoes da consci-
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éncia, déficits neuroldgicos focais e
convulsoes. Devem ser feitos ava-
liacdo neuroldgica especializada,
hemograma completo com reticu-
l6citos, puncao lombar, para afastar
ou confirmar a infeccao do SNC, e
estudo de imagem, para avaliar a
extensao da isquemia.
¢ Conduta terapéutica

Todos os pacientes devem ser inter-
nados para suporte hemodinamico
e ventilatorio quando necessario.
Realizar exsanguineotransfusao
parcial imediata, com o objetivo de
diminuir o percentual de HbS para
menos de 30% e diminuir a possibi-
lidade de sequelas definitivas.

Crise aplastica

Consiste em queda intensa e abrupta da
hemoglobina com sinais de descompen-
sagdo hemodinamica, choque hipovolé-
mico e reticulocitopenia. E mais comum
nas criancas de 2 a 5 anos. Esta relacio-
nada com a aplasia medular eritrocitaria
secundaria a infeccao pelo parvovirus
B 19.
e Avaliacdo propedéutica

Palidez, febre e sinais de descompen-
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sacao hemodinamica grave com ris-
co de morte subita. Deve ser realiza-
do imediatamente hemograma com
reticuldcitos, cuja taxa se encontra
diminuida em virtude da parada da
eritropoiese.
¢ Conduta terapéutica

Internagao imediata com suporte
hemodinamico e suporte de medi-
cinal transfusional com concentrado
de hemdcias até a elevagao dos reti-
culdcitos.

Priapismo

O priapismo é a erecdo dolorosa do
pénis que pode ocorrer em episddios
breves e recorrentes ou em episodios
longos, podendo causar impoténcia se-
xual. Pode ser acompanhado de dor ab-
dominal e perineal, distria ou retencao
urindria. Por vezes, hd edema escrotal e
aumento de prostata.

e Avaliacdo propedéutica
Deve ser feita avaliacao especiali-
zada pelo urologista, preservando
a individualidade do paciente. Re-
alizar hemograma completo com
reticulocitos e monitorizacdo da

2.  Ministério da Satide. Manual de condutas
basicas na doenga falciforme. MS-SAS-DAE;
2006.

oximetria de pulso.

¢ Conduta terapéutica
Realizar exercicios leves, como ca-
minhada e ciclismo (no momento
do inicio da crise), indicar banhos
mornos, hidratacdo abundante e
analgesia potente.
Suporte de medicina transfusional
com exsanguineotransfusao parcial
ou transfusao simples de concentra-
do de hemadcias.
Tomar medidas anestésico-cirurgicas
como pung¢ao dos corpos caverno-
sos, esvaziamento cirdrgico e deri-
vagoes.

CONSIDERAGOES FINAIS

Todo paciente com doenga falciforme
submetido a evento agudo deve ter seu
atendimento normatizado e sistemati-
zado.

Inicialmente deve-se abordar, aco-
lher e confortar o paciente. Promover
a avaliacao inicial, identificando tec-
nicamente os problemas e a gravidade
clinica, efetuar a intervencao médica de
qualidade e nao se esquecer de forne-
cer o apoio devido aos familiares que
se encontram em situacao vulneravel
e de risco.

3. National institutes of health, national heart,
lung, and blood institute. Division of blood
diseases and resource. The management of
sickle cell disease 4™ Ed. 2002.
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AVALIACAO

54. Sao considerados pacientes de risco
para infeccdes graves e, portanto,
elegiveis para conduta terapéutica
agressiva, EXCETO:

a) Menores de 5 anos com febre maior de 38,5
°C.

b) Esplenectomizados com qualquer idade.
c) Toxémicos.

d) Maiores de 5 anos com imunizagao anti-pneu-
mococica incompleta.

55. Nas crises algicas:

a) Sao fatores desencadeantes o exercicio fisico
extenuante, as infec¢des e o estresse psicolo-
gico.

b

~

Em todos os episddios de dores devem ser
usados 2 analgésicos e um anti-inflamatério
nao hormonal.

c) Oraio X de térax e a monitorizagao da oxime-
tria de pulso s6 estao indicados na presenca de
sinais e/ou sintomas respiratorios.

d) A meperidina, associada a dipirona e corticos-
teroides, ¢ o farmaco de escolha para crises
graves.

56. A principal diferenca na avaliacao pro-
pedéutica entre a crise de sequestro e a
crise aplastica é:

a) Queda abrupta da hemoglobina somente na
crise de sequestro.

b) Taxa de reticuldcitos muito baixa na crise
aplastica.

¢) Sinais de choque hipovolémico nunca presen-
tes na crise de sequestro.

d) Aumento subito do baco preferencialmente
na crise aplastica.

57.Faz parte da definicdo de sindrome
toracica aguda, EXCETO:

a) Sibilos, taquipneia e roncos.

b) Infiltrado pulmonar novo.

c) Dor abdominal com taquidispneia.

d) Tosse, tiragem intercostal e hipoxemia.

58. No acidente vascular cerebral, a avalia-
cao propedéutica e a conduta terapéu-
tica corretas sao:

a) Pode se manifestar como deficit neurolégico
focal, e todos devem ser submetidos a exsan-
guineotransfusao parcial de urgéncia.

b) A manifestacao clinica mais frequente ¢ crise
convulsiva generalizada e todos devem ser
submetidos a puncao lombar.

c) Deve ser sempre feita avalicao neuroldgica, e
ainternagao so deve ser indicada em pacientes
com convulsoes e alteracao da consciéncia.

d

~

O estudo de imagem s6 deve ser realizado nos
AVC hemorragicos, assim como a internagao
com solicitagdo de hemograma com reticul6-
citos.

59. No priapismo, uma conduta terapéu-
tica que NAO deve ser tomada é:

a) Exsanguineotransfusao parcial.
b) Analgesia potente e hidratacdo abundante.
c) Antibioticoterapia de amplo espectro.

d) Manobras anestésico-cirdrgicas urologicas.
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