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Segundo estimativas do Programa Nacional de Triagem Neonatal, a
cada ano nascem no Brasil cerca de 3.500 criangas portadoras de doenca
falciforme. Vinte por cento delas ndo vao atingir 5 anos de idade, por
complicagdes diretamente relacionadas a doenca falciforme.

O diagnéstico precoce por meio do teste do pezinho e o tratamen-
to adequado representam papel fundamental na reducdao da morbida-
de (adoecimento) e mortalidade destas criancas.

Este manual tem por finalidade:

- apresentar a doenca falciforme aos Agentes de Saude e integra-
los no trabalho de orientacdo as familias sobre a importancia do
teste do pezinho nos recém nascidos;

- estabelecer normas de condutas ao suspeitar da doenca;

« orientar como proceder diante de um paciente com a doenca ou
traco.

A anemia falciforme é a doenca genética (hereditaria) mais comum
na nossa populagdo, com alto indice de adoecimento e morte (morbi-
mortalidade).

Os glébulos vermelhos (hemacias) sao células arrendondadas e
deformaveis que passam facilmente por todo o sistema sanglineo. A



hemoglobina, pigmento que da cor vermelha ao sangue, transporta o
oxigénio dos pulmdes para os diversos tecidos do organismo.

A maioria das pessoas recebe de seus pais os genes para hemoglo-
bina (A). Como recebe um gene do pai e outro da mae, as pessoas sao
AA. As pessoas com anemia falciforme recebem de cada genitor uma
hemoglobina S e, portanto, elas sdo SS.

PESSOAS SEM ANEMIA FALCIFORME

genes genes

Pai X Mae

genes
recebeu do pai ———— <+——— recebeu da mae
filhos

PESSOAS COM ANEMIA FALCIFORME

genes genes

Pai X Méae

genes

recebeu do pai ——» <+—— recebeu da mée
filhos

As hemdcias da maioria das pessoas sao arrendondadas, as das falcémi-
cas tomam a forma de foice ou meia-lua (dai o nome falciforme). As hema-
cias falciformes sdo mais rigidas e tém dificuldades para passar pelos vasos
sanglineos mais finos, causando assim a obstrucao desses vasos e dificuldade
na circulacdo do sangue (microinfartos). Estes microinfartos locais provocam
crises de dor e comprometimento progressivo de diversos 6rgaos.



E a juncao da hemoglobina S com outras hemoglobinas também
alteradas como a C, D e a Beta talassemia. Essas combinacdes se dife-
renciam da anemia falciforme (SS) pela maior ou menor intensidade dos
sintomas. As hemoglobinas S, C, D, Beta talassemia e outras sao resulta-
dos de mutacbes genéticas, ou seja, alteracdo na informacdo genética
para hemoglobina.

O traco falciforme nao é uma doenca. Significa que a pessoa her-
dou de um dos pais o gene para hemoglobina A e do outro o gene da
hemoglobina S, ou seja, ela é AS. As pessoas com traco falciforme sdo
saudaveis e nunca desenvolvem a doenca.

PESSOAS SEM ANEMIA FALCIFORME x PESSOA COM ANEMIA FALCIFORME

genes genes
[an ] X [ss ]
genes

filhos com trago

1. Dactilite falcémica — sindrome mao-pé;
2. Crises dolorosas;

3. Infeccao e febre;



4. |ctericia — olhos amarelados;

5. Crise de sequiestro esplénico - retencdo de sangue no baco

6. Ulceras de pernas - feridas

7. Priapismo - erecao dolorosa e prolongada do pénis;

8. Acidente Vascular Cerebral (AVC) ou Acidente Vascular Encefalico

(AVE) - derrame.

Geralmente este é o primeiro sinal da doenca. E uma inflamacio
aguda nas articulagdes dos tornozelos, punhos, maos e pés. A regiao
pode ficar avermelhada e quente. A dor é muito intensa e a crianca fica
extremamente irritada, inquieta, chorosa e com dificuldade de movi-
mentar estas partes do corpo. Ocorre no primeiro ano de vida, principal-
mente apds o quarto més. Pode estar associado a febre alta.

O que fazer:

Se nao tiver o diagndstico:

encaminhar para a Unidade de Saude.

Se tiver o diagnostico:

beber bastante liquido;
compressa morna no local acometido;
nos dias frios, agasalhar com luvas e meias;

conferir a medicagao que geralmente o médico deixa prescrita
ou orientada nesses casos;



caso nao melhore com os cuidados acima, encaminhar para
atendimento médico.

Geralmente a dor acomete principalmente os musculos, 0s 0ss0s
e as articulagdes (juntas) atingindo mais as maos, os pés, os bracos e as
pernas. Podem ter também dor toracica e abdominal intensa.

Normalmente estao associadas a fatores desencadeantes como:

Exposicdo ao frio;

Mudancas bruscas de temperatura;
Infeccoes;

Febre;

Diarréia;

Periodo menstrual;

Gravidez;

Problemas, nervosismo e preocupacoes.

As dores podem ser de leves a intensas podendo levar as criancas
airritabilidade, agitacao e choro intenso e o tempo de duracao varia de
pessoa a pessoa.

O que fazer:

Se néo tiver o diagnostico:

encaminhar para a Unidade de Saude.

Se tiver o diagnostico:

beber bastante liquido;

compressa morna no local acometido;



« nos dias frios, agasalhar usando luvas, meias e casacos;

« conferir a medicacédo para dor que o médico deixa indicada nes-
ses casos;

« caso hao melhore com os cuidados acima, encaminhar para aten-
dimento médico a fim de identificar os possiveis fatores desenca-
deantes como, por exemplo, infeccdes a serem tratadas.

Os doentes falciformes sdo mais propensos a infeccao principal-
mente 0s menores de 5 anos. Isto obriga as criancas, nos primeiros 5
anos, a fazer uso didrio de penicilina oral ou penicilina injetavel de 21 em
21 dias, as vacinas usuais e as especiais (antipneumocdccica, antivarice-
la e antimeningocdcica). Estas ultimas disponiveis nos Centros de Refe-
réncia. A FEBRE NO DOENTE FALCIFORME REQUER ATENCAO IMEDIATA,
pois pode desenvolver infeccao grave em menos de 24 horas. A infeccdo
deve sempre ser investigada e acompanhada com muito zelo pela equi-
pe de saude, pois ela é responsdvel pela primeira causa de mortalidade
nesta doenca. Sdo sinais de alerta:

- diarréia;
«  vOmitos;
« tosse com secrecao;

. faltadear.

O que fazer:

« Febre maior que 38,5°C em menores de 5 anos ou pacientes sem
0 baco (esplenectomizado), deve ser encarada como situagao
de emergéncia e os pacientes encaminhados aos servicos de
saude para o pronto tratamento da infeccao;
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« Fazer uma dose de antitérmico como Paracetamol ou dipirona
conforme orientacao e indicacao médica usual nesses casos;

+ (Caso de diarréia e vémitos, observar o grau de hidratagao (saliva, pre-
senca de sede intensa, moleira nos bebés, brilho dos olhos, etc.);

« Avaliar primeiro a possibilidade de hidratacdo oral. Se nao for
possivel, encaminhar para atendimento médico;

- Falta de ar e respiracao acelerada, mesmo sem febre, devem
também ser encaminhadas para atendimento médico;

« Checar as vacinas do calendario oficial e as especiais;

+ Checar o uso de penicilina profilatica em menores de 5 anos.

Os doentes falciformes geralmente tém ictericia devido a destrui-
cao rapida das células vermelhas do sangue. Quando essas células sao
destruidas é produzido um pigmento chamado bilirrubina que se o
figado ndo conseguir eliminar por completo, se deposita na pele e na
esclera (branco dos olhos). Além disso, o seu excesso sai pela urina trans-
formando-a em cor de chd preto (coluria). Tais sinais podem ser de alerta
para o diagndéstico de doenca falciforme para aqueles que ndo possuem
diagnéstico.

Lembrar que outras doengas, como a hepatite viral, também po-
dem apresentar olhos amarelos.

O que fazer:

Se néo tiver o diagnostico:

« encaminhar para a Unidade de Saude.

Se tiver o diagnostico:
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« oferecer bastante liquido;

+ setiver piora da doenca ou sinais de dores abdominais, vomitos,
nauseas e febre, encaminhar para atendimento médico.

E a retencdo de grande volume de sangue dentro do baco de forma
repentina e abrupta. Pode estar ou ndo associado com infeccao. O baco
esta localizado no lado esquerdo do abdémen, embaixo das costelas.
Isto ocorre normalmente nos primeiros 5 anos de vida e muito raramen-
te apds esta idade. E um quadro agudo e extremamente grave, o pa-
ciente deve ser levado imediatamente para emergéncia. Ocorre palidez
intensa com anemia aguda, prostacdo e aumento do abdémen. E im-
portante que os pais de criangas menores de 5 anos aprendam na Uni-
dade de Saude a medir o tamanho do baco de seus filhos com anemia
falciforme.

O que fazer:

Com diagnéstico ou nao:

« Encaminhar rapidamente para Unidade de Emergéncia.

Situacao de risco de vida.

Séo feridas que surgem ao redor do tornozelo e na parte lateral da
perna. Sdo muito dolorosas e normalmente cronificam levando meses
€, as vezes, anos para cicatrizar. Iniciam na adolescéncia e normalmente
surgem apods picadas de insetos e traumas mal cuidados. Sao limitantes,
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pois muitas vezes podem impedir atividades sociais como ir a praia, usar
bermudas, etc.

O que fazer:

« curativo de forma rotineira;

« manter local muito bem limpo e arejado;

. evitar outros traumas nestes locais;

« prevencao de picadas de insetos;

 repouso na fase aguda com membros elevados

E a erecdo dolorosa e prolongada do pénis sem relacdo com desejo
sexual. Ocorre por obstrucao dos vasos por células vermelhas afoicadas
que irrigam este 6rgao. Normalmente o pénis fica avermelhado e muito
inchado, extremamente doloroso, sendo mais freqiiente no adolescente
e adulto jovem. E uma emergéncia e, caso ndo seja conduzido de forma
correta e rapida, pode levar a impoténcia funcional. A abordagem deve
ser muito cuidadosa e ética, pois envolve a sexualidade de um paciente.
Nao deve ser tratado com ironia ou severidade, pois pode ser prejudicial
para o desenvolvimento psico-emocional.

O que fazer:

« Encaminhar a emergéncia.

« Tratamento com respeito e habilidade sem atitude constrange-
dora;

« Manter a privacidade do paciente;

- Dar seguranca emocional ao paciente.
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A crise é muito grave com alto indice de mortalidade e morbidade.
Ocorre devido a interrup¢do do fluxo sangliineo no cérebro por infarto
cerebral. Ocorre em 6% das criancas e, dependendo da érea afetada, os
sintomas podem ser desde problemas motores pequenos (alteracao na
marcha) até acometimentos graves com afasia (perda da fala) e parali-
sias completas bilaterais. A maioria das vezes o acidente leva a seqiielas
definitivas com déficit neuroldgico e dificuldade de aprendizado.

O que fazer:

« oObservar alteracées de mudanca de comportamento, fala e marcha;
« observar o desempenho escolar, disturbios visuais;

« na presenca de sinais agudos de derrame, encaminhar urgente
a emergéncia.

« Checar calendario vacinal;
« Checar alimentacao;
« Checar higiene oral;
« Checar uso de acido félico;

+ Checar uso de penicilina profildtica em menores de 5 anos e es-
plenectomizados (teve o bago retirado);

« Checar freqiiéncia escolar;

« Gestantes com suspeita de doenca falciforme devem ser en-
caminhadas a Unidade de Saude para confirmacao ou nao do
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diagnéstico e aquelas com doenca falciforme deverao fazer o
pré-natal na Unidade de Referéncia;

+ Checar com os pais das criancas menores de 5 anos se estdao
orientados com relacdo ao tamanho do baco de seus filhos.
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