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RESUMO

A anemia falciforme é uma doenca genética hereditaria monogéni-
ca que se manifesta com alteracdo da forma das heméacias para um
formato de foice. Essa patologia possui grande relevancia visto que
é a doenca genética e hereditaria com maior predominancia no ter-
ritorio brasileiro e no mundo. Dentre o quadro clinico destacam-se
o quadro de anemia hemolitica grave e fendbmenos vaso-oclusivos,
com periodos de crises e complicagcdes. O diagndstico da anemia fal-
ciforme é realizado com o teste de triagem neonatal ou com eletro-
forese de hemoglobina no diagndstico tardio. Este artigo apresenta
um relato de caso clinico de um paciente com Anemia Falciforme.
Neste trabalho, evidencia-se a necessidade de acompanhamento
dos sinais e sintomas clinicos com testes e exames, uma vez que nao
ha tratamento curativo. O paciente foi encaminhado ao ambulatério
de egressos e segue para acompanhamento com hematologista, ain-
da aguardando consulta agendada.

Palavras-chave: anemia falciforme. crises vaso-oclusivas. hemato-
logia

ABSTRACT

Sickle cell anemia is a monogenic hereditary genetic disease that mani-
fests itself with a change in the shape of red blood cells to a sickle sha-
pe. This pathology is of great relevance as it is the most prevalent genetic
and hereditary disease in Brazil and the world. Among the clinical features,
severe hemolytic anemia and vaso-occlusive phenomena stand out, with
periods of crisis and complications. The diagnosis of sickle cell anemia is
carried out with the neonatal screening test or with hemoglobin electro-
phoresis in late diagnosis. This article presents a clinical case report of a
patient with Sickle Cell Anemia. This work highlights the need to monitor
clinical signs and symptoms with tests and exams, since there is no curati-
ve treatment. The patient was referred to the outpatient clinic and is being
followed up with a hematologist, still awaiting a scheduled appointment.
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Doenca Falciforme no Hospital Municipal Dr. Munir Rafful (HMMR), em Volta Redonda (RJ).

1 CONTEXTO

A anemia falciforme é uma doenca crénica e de grande importancia devido a complexidade do diag-
néstico, tratamento e complicacdes (BRASIL, 2015). E necessario destacar a necessidade do “teste do
pezinho” logo nos primeiros meses de vida, a fim de diagnosticar e prevenir suas complicacdes de forma
precoce. A investigacao de acordo com a sintomatologia é inespecifica pois a clinica pode caracterizar ou-
tras doencas. Além de possuir grande relevancia internacional, é a doenca genética hereditaria de maior
prevaléncia no Brasil (BRASIL, 2002).

2  APRESENTACAO DO CASO

Este trabalho esta sob o escopo do “Projeto de Educacio no Trabalho para a Saude do Centro Uni-
versitario de Volta Redonda - PET - UniFOA, registrado no CAAE sob o nimero 30457714.1.0000.523.

Paciente masculino, 19 anos de idade, portador de anemia falciforme sem acompanhamento, bus-
cou atendimento em unidade de pronto atendimento (UPA) apés dois dias do inicio agudo de dor abdomi-
nal intensa em hipocéndrio esquerdo, associada de astenia, cefaleia, nduseas, tontura, seguida de sincope,
e episodio Unico de febre. O mesmo foi mantido em observacao recebendo hidratacdo venosa e posterior-
mente transferido para Hospital Municipal Munir Rafful (HMMR). Nega vomito, diarreia, relata quadro
de infeccao viral recente sem uso de medicacdes. Ao exame fisico, apresenta regular estado geral, lGcido,
orientado, desidratado +/4+, hipocorado 2+/4+, anictérico, acianético, afebril, eupneico em ar ambien-
te. Aparelho cardiovascular: ritmo cardiaco regular em 2 tempos, bulhas normofonéticas, sem sopro ou
extras sistoles. Aparelho respiratério: murmurios vesiculares audiveis difusamente sem ruidos aéreos.
Abdome: normotenso, ruidos hidroaéreos presentes, doloroso a palpacdo profunda em hipocondrio es-
qguerdo, sem sinais de irritacdo peritoneal. Membros inferiores: panturrilhas livres sem edemas. Em escala
de dor paciente referia nota nove.

Na histéria patologica pregressa, relata dois episédios similares ao atual, um aos 15 e outro aos
17 anos de idade necessitando de ficar em observacdo em Unidade de Pronto Atendimento (UPA), nega
demais comorbidades. Paciente em uso de 03 (trés) comprimidos diarios de sulfato ferroso 40 mg ha 02
anos. Paciente diagnosticado no ano de 2004 pela triagem neonatal com portador de doenca falciforme.
Na histéria familiar, possui 02 tios maternos e 02 irmas portadoras de anemia falciforme, demonstrando
assim sua afeccao genética, de heranca familiar.

3 DADOS COMPLEMENTARES

Hemograma apresentava algumas alteracées, com hemacias de 2,96 X 10B/uL, hemoglobina 8,2 g/
dL, hematdcrito 24,6 %, plaguetas 204 x 10%ulL, leucécitos 18,84 x 10%uL, tempo de atividade protrombi-
na 16,6 segundos, RNI 1,3, creatinina 0,5 mg/dL, ureia 17 mg/dL, bilirrubina total 2,62 mg/dL, bilirrubina
direta 0,59 mg/dL, bilirrubina indireta 2,03 mg/dL, desidrogenase lactica 668 U/L, proteina C reativa 5,7
mg/dL, ferro sérico 85,08 pg/dL, transferrina 126 mg/dL, ferritina 1163,11 ng/mL, coombs direto negativo,
reticuldcitos 10% e reticuldcitos absoluto 363.000/mm?, vitamina B12, acido félico, potassio, sédio dentro
dos valores de normalidade.

Tomografia computadorizada (TC) de abdome total sem contraste, apresentando baco de dimen-
soes aumentadas com aumento difuso da sua densidade, compativel com esplenomegalia inferindo depé-
sito de ferro. Realizado também tomografia computadorizada de pelve sem nenhuma alteracdo. Raio X de
térax sem alteracoes.
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4 RESULTADO E ACOMPANHAMENTO

Iniciado hidratacao venosa, antibioticoterapia iniciada empiricamente com ceftriaxona, apresen-
tando melhora progressiva do quadro. No quarto dia de internacio apresentava nota zero na escala de
dor. Apés uma semana de internacao teve alta com melhora clinica do quadro, sendo encaminhado ao am-
bulatério de egressos e ao hematologista para acompanhamento da doenca falciforme.

5 DISCUSSAO

A doenca falciforme é uma patologia genética hereditaria monogénica que se manifesta com alte-
racao da forma das hemacias, ocorrendo modificacdo do formato normal dos glébulos vermelhos para for-
mato de foice. A doenca ocorre devido a mutacdo no gene da globina beta da hemoglobina que gera uma
hemoglobina anormal denominada HbS. A anemia falciforme possui caracteristica autossémica recessiva
sendo necessario que HbS esteja no estado homozigoto (HbSS) para que haja manifestacdo da doenca
no paciente, ou seja recebendo de cada um dos genitores um gene para hemoglobina S (BRASIL, 2015;
STEINBERG MH, 2023).

A patologia tem grande relevancia visto que é a doenca genética e hereditaria com maior predomi-
nancia no territério brasileiro e no mundo, com grande importancia no continente africano devido a alta
prevaléncia na populacao preta e parda. No Brasil é estimado a existéncia de mais de 2 milhdes de porta-
dores do gene da HbS, denominado traco falciforme (BRASIL, 2002)

Dentre o quadro clinico destacam-se o quadro de anemia grave e fendbmenos vaso-oclusivos. A ane-
mia hemolitica da doenca falciforme é croénica e ocorre devido a destruicdo das hemoglobinas anormais,
oscilando entre compensacao e episddios de crise. Os principais sinais clinicos da anemia hemolitica sdo a
palidez facial e de mucosas, cansaco, sonoléncia e ictericia. Acerca dos quadros de crise podemos ter crise
aplasica em que ha queda no nivel de hemoglobina por aplasia transitéria, podendo ocorrer devido um
quadro de infeccdo pelo Parvovirus B19. Outra situacdo em que temos descompensacao da anemia é na
crise de sequestro esplénico onde o baco captura e agrupa hemacias podendo causar quadro de choque
hipovolémico. As crises de dor possuem grande prevaléncia entre os portadores de anemia falciforme,
tendo como causa a isquemia devido a obstrucdo do fluxo sanguineo, essa oclusdo do vaso é causada pela
morfologia das hemacias anormais. A dor tem caracteristica intensa e nao é restrita a uma localizagao es-
pecifica no corpo. Vale destacar que esta patologia também pode levar ao portador doencas psicolégicas
como depressao e baixa autoestima (VICHINSKY EP, 2023; BRASIL, 2021).

O diagndstico da anemia falciforme é realizado em todas as faixas etarias, com a eletroforese de
hemoglobina. Na triagem neonatal, conhecido como Teste do Pezinho, o exame é realizado entre 48 horas
ao quinto dia de vida da crianca é utilizado como uma triagem para os casos de doenca falciforme sendo
necessario investigacdo adicional para a diferenciacido de traco falciforme e anemia falciforme. Para de-
teccdo tardia da doenca é necessario a realizacdo de eletroforese de hemoglobina, no Brasil a Estratégia
Rede Cegonharealiza o rastreamento de gestantes com doenca falciforme. (BRASIL, 2021; BRASIL, 2015)

O paciente portador de anemia falciforme precisa de acompanhamento médico constante, visto
que nao ha cura para a doenca. Com o seguimento adequado é possivel manter a oxigenacao, prevenir in-
feccoes, prevencdo da dor e hidratacao, mantendo as condutas preventivas a qualidade de vida do pacien-
te serad otimizada. Outro fator importante é a mudanca do estilo de vida, uma vez que o paciente precisa se
deparar com limitacdes, perdas, frustracoes e, principalmente, adaptacao ao novo estilo de vida devido ao
uso de medicamentos e internacdes hospitalares. (BRAGA, 2007; MENEZES, 2013)
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Para manter a linha preventiva do tratamento da doenca, o paciente precisa realizar exames com
frequéncia, entre eles: Urinatipo 1; Protoparasitologico; Rx de térax; Eletrocardiograma; Eletrélitos; Cre-
atinina; Ultrassom abdominal; Provas de funcao hepatica; Exame oftalmoldgico anual. Hemograma
deve ser realizado a cada 6 meses, visando identificar reducio do nivel de hemoglobina (BRASIL, 2002).

Individuos com anemia falciforme devem ter atencdo redobrados com infeccbes como pneumonia,
osteomielite e meningite, a condicdo pode levar a uma septicemia em menos de 24 horas. O tratamento e
prevencao das infeccdes prevé o uso de penicilina do terceiro més até o quinto ano de vida. (KIKUCHI, 2007)

A suplementacio com acido félico é frequente em criancas com doenca falciforme, com dose de
400 microgramas a 1mg por dia. No entanto, em locais familiares com abundante oferta alimentar, espe-
cialmente em graos e cereais, a oferta de acido félico pode ser dispensada. A terapia transfusional deve
ser evitada e estd contraindicada em casos assintomaticos e crises dolorosas. Dentro dos efeitos adversos
encontramos a hiperviscosidade, reacoes hemoliticas, febre, sobrecarga de volume, alergia, hepatite Be C.
(RAPHAEL E ROGERS, 2023; BRASIL, 2002)

No que se refere as complicacbes na anemia falciforme, evidencia-se a crise vaso-oclusiva, que
apresenta-se como um episodio de dor frequente, sendo essa a principal causa de internacdo. O primeiro
episodio pode ocorrer logo aos 6 meses de idade e manter-se durante a vida inteira. A crise é resultante
da obstrucao do fluxo sanguineo causado pelas hemacias. A crise pode durar de 4 a 6 dias e pode ser de-
sencadeada por infeccao, febre, desidratacdo e apneia do sono. O diagnéstico é feito a partir da anamnese
em conjunto com exame fisico e exames complementares: hemograma completo, funcao renal, gasome-
tria arterial, raio X de térax e hemocultura. O tratamento tem como base a hidratacdo parenteral ou oral.
Outro fator importante no tratamento é a analgesia que deve ser baseada na escala da dor, podendo usar
desde paracetamol a morfina. A transfusdo nio esta indicada, mas com o risco de evolucao para sindrome
toracica aguda pode ser considerada (SANTOS FLS, et al., 2017).

Outra complicacio que necessita de maior atencao é a Sindrome Toracica Aguda (STA), caracteri-
zada por dispneia, tosse, dor toracica, leucocitose e febre. Em adultos o evento vaso oclusivo pode evoluir
parasindrome Toracica Agudaem 72 horas. Aradiografia do térax em geral apresenta velamento em lobos
inferiores. No entanto, vale ressaltar que uma imagem radiolégica normal ndo exclui o diagnéstico, visto
que a mesma pode demorar para alterar. O tratamento visa evitar ou reverter insuficiéncia respiratoria,
a fim de minimizar danos pulmonares. Nesse contexto os pilares do tratamento baseiam-se em: interna-
cdo com acompanhamento conjunto da hematologia, hidratacao, analgesia, suplementacdo de oxigénio
quando necessario, broncodilatador em pacientes apresentando broncoespasmos, antibioticoterapia com
cefalosporina de terceira geracao ou penicilina associada com macrolideo para cobertura de germes atipi-
cos, além de fisioterapia respiratoria e profilaxia antitrombética. (SANTOS FLS, et al., 2017).

Devido as manifestacdes gerais do quadro clinico apresentado na exacerbacao da anemia falcifor-
me, existe a necessidade de um olhar amplo para apresentacdes de dor severa nas extremidades, no ab-
doémen e nas costas. A dor abdominal pode simular abdémen agudo cirdrgico ou infeccioso, ou processos
ginecolégicos sendo fundamental considerar tais quadros como importantes diagnésticos diferenciais da
exacerbacdo da anemia falciforme (BRASIL, 2002).

Ainda ha dificuldade na equidade do diagndstico e tratamento da doenca falciforme no Brasil, em

medidas para reducao da desigualdade o ministério da saide em 2024 ampliou o acesso ao tratamento
especifico da doenca e inclusio da doenca na notificacdo compulséria (BRASIL, 2024).
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6 EXERCiCIOS DE APRENDIZADO

1) A anemia falciforme é uma doenca genética caracterizada:

a) pela presenca de glébulos brancos com formato alterado

b) pela reducéo na producao de glébulos brancos

c) pela producio de hemacias com formato alterado.

d) pela reducéo na producio das hemicias.

e) pelo aumento na producéo de hemacias.

GABARITO: C

COMENTARIO: Na anemia falciforme, temos a producio de glébulos vermelhos com formato de
foice e enrijecidos.

2) nalise as afirmativas e julgue-as, escolhendo a INCORRETA:

a) o tratamento da anemia falciforme é complexo e deve ser feito com cautela

b) MEV (mudancas no estilo de vida) ndo é importante durante para o tratamento

c) existe uma manifestacdo no formato de componentes da série vermelha do sangue

d) crises agudas causam dor, palidez facial e cansaco

GABARITO: B

COMENTARIO: O tratamento pode ser complementado pela MEV, uma vez que o paciente ird pas-
sar por uma mudanca de habitos e se adaptar a eles.

3- Cite 02 exames para o diagnostico de Anemia Falciforme:

Padrao de resposta: Teste de Triagem Neonatal e Eletroforese de Hemoglobina
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