p e O O O O O O O O
LINHA DE CUIDADQOS eM

DOENCA

FALCIFORME

NA ATENCAO BASICA




© Secretaria Municipal da Saude de Sao Paulo

Coordenacdo de Atencdo a Saude|CS|SMS|PMSP

Linha de cuidados em Doenca Falciforme na Atencdo Basica | Marco
2021 | Versao eletronica.

E permitida a reproduc3o total ou parcial desta obra desde que citada a
fonte.

PREFEITO DO MUNICIPIO DE SAO PAULO
Bruno Covas

SECRETARIO MUNICIPAL DA SAUDE
Edson Aparecido dos Santos

SECRETARIO ADJUNTO
Luiz Carlos Zamarco

CHEFE DE GABINETE
Armando Luis Palmieri

SECRETARIA-EXECUTIVA DE ATENCAO BASICA, ESPECIALIDADES E
VIGILANCIA EM SAUDE
Sandra Sabino Fonseca

COORDENADORIA DE ATENGAO BASICA
Marcia Maria Cerqueira de Lima

Promocgao
Area Técnica da Saude da Populacdo Negra
Valdete Ferreira dos Santos

Elaboragao

Katharina N.T. Melnikoff

Sandra Regina Aluisi

Valdete Ferreira dos Santos - Area Ténica Satude da Populagdo Negra

Revisao
Katharina N.T. Melnikoff



Colaboragao

Carolina Couto Herculano de Castro - Area Técnica Assisténcia Farmacéutica
Caroline Borges da Cunha

Helio Lotério

Sergio Krawschenko

Capa e Editoragao

Bianca de Moraes Garcia
Danielle Meniche Cruz

Ricardo Antonio Liberato

Tamiris Cristine Teodoro de Souza



INDICE

APRESENTACAO
INTRODUCAO
Caracteristicas Gerais
EPIDEMIOLOGIA
Diagnéstico
Variabilidade Clinica

PRINCIPAIS MANIFESTAC()ES CLINICAS E
COMPLICACOES

Anemia

Ictericia

Crise Dolorosa ou Crise Algica/Necrose Asséptica
Infecgao - Febre

Sequestro esplénico (baco)

Sindrome toracica aguda

Acidente Vascular Cerebral (AVE/AVC)
Priapismo

Ulceras

Crise Aplastica

Insuficiéncia Renal

Litiase biliar

Alteragoes Oculares

Crianca

Adolescente

Esquema de Imunizacao

Nutricao

Saude da Mulher

10
12
13
14

15
16
17
18
20
21
22
23
24
25
25
26
27
27
29
31
34
35
36



Gestacao

Pré-Natal

Parto

Complicagées

Puerpério

Adulto

Tratamento

Uso de medicamentos
Transplante de medula 6ssea
Terapia Génica

Atencdo Basica

Cuidados na Atencgdo Basica de Saude

RESPONSABILIDADES DA ATENGCAO BASICA

NO CUIDADO A PESSOA COM DF
ANEXOS
REFERENCIAS

37
37
38
38
39
40

41
42
45
45
46
47

48
53
57



APRESENTACAO

O presente manual, elaborado pelo Grupo de Trabalho em Doenca
Falciforme, tem o objetivo de orientar profissionais da saude
da Atencdo Basica (AB), assim como gestores, no processo de
implantacdo da Linha de Cuidados (LC) para a Atencao Integral as
Pessoas com a Doenca Falciforme, nas Redes de Atencao a Saude
(RAS) que estruturam as seis Coordenadorias Regionais de Saude
(CRS) da Secretaria Municipal de Saude (SMS) do Municipio de
Sao Paulo. LC é definida como um conjunto de saberes, praticas,
tecnologias e recursos, colocados de forma articulada para que
se possa responder a determinadas necessidades em saude e
que tenham relevancia epidemioldgica de riscos e agravos. Ela é
desenvolvida de forma padronizada, podendo conter protocolos
clinicos cientificos, os quais dirdo qual a melhor conduta e itinerario
terapéutico para o usuario do servico, visando a promocgao,
prevencao, cura e reabilitacdo em saude.

O objetivo desta Linha de Cuidados é contribuir para a mudanca
da histéria natural da DF no municipio de S3do Paulo, de modo a
promover longevidade com qualidade de vida, preservando a
integridade da saude das pessoas acometidas por ela e assim,
colaborar para a redug¢ao de sua taxa de morbimortalidade.
Pretende —se também promover uma linha continua de cuidado da
pessoa com DF de modo que as unidades da AB estejam integradas
com os centros de referéncia,na Atencao Especializada,e esta
promova a inclusao dessas pessoas nas demais redes.

A proposta deste manual é fornecer ferramentas técnicas aos
trabalhadores da AB, além da desconstrucdo de estigmas em
relacdo as pessoas com a DF, de modo que estes profissionais
possam melhorar a qualidade de seus atendimentos, respeitando
a singularidade de cada pessoa.




INTRODUCAO

A DF é a doenca genética e hereditaria mais comum no Brasil
e no mundo. Foi descrita pela primeira vez em 1910 por James
Herrick em Chicago, é encontrada na Africa, paises Arabes e india,
espalhando-se pelos continentes a partir dos fluxos migratérios,
chegando ao Brasil por meio das pessoas trazidas da Africa para
serem escravizadas. Deste modo, ela se manifesta, sobretudo na
populacdo negra (preta e parda), e, em virtude da miscigenacao
generalizada em nosso pais pode ser encontrada na populacdao
branca com afrodescendéncia.

Durante muito tempo, esta doenca ficou invisibilizada por falta de
interesse devido ao racismo estrutural e institucional que permeia
o Brasil desde o seu descobrimento.

A DF é decorrente de uma mutacao que transforma o gene da
hemoglobina A (HbA), principal constituinte do glébulo vermelho,
em um gene alterado — hemoglobina S (HbS). Existem outros
genes mutantes da hemoglobina a S/Beta talassemia (S/B tal.),as
doencgas SC,SD,SE e outras mais raras. Apesar das particularidades
que as distinguem, todas essas combinac¢des tém manifestacdes
clinicas e hematoldgicas semelhantes, por isso, universalmente,
as condutas sao iguais para todas, levando-se em consideragao
apenas o curso mais ou menos severo de cada uma delas.

Apds anos de reivindicacdes do movimento negro, associacoes,
especialistas e outros atores, a pesquisa de Hemoglobinopatia
passou a compor os exames do Programa Nacional de Triagem
Neonatal (PNTN) instituido pela portarian2822/2001 do Ministério
da Saude (MS).




No Municipio de S3ao Paulo, o Teste do Pezinho é colhido na
maternidade e o material é encaminhado para o Instituto J6
Clemente que é responsavel pelo Servigo de Triagem Neonatal
(STNN). O resultado pode ser obtido na maternidade ou no site
do Instituto J6 Clemente por meio de senha disponibilizada pela
maternidade. Ao detectar resultados alterados, o Instituto J6
Clemente convoca, orienta os familiares e encaminha as criangas
aos Centros de Referéncia de Atendimento aos Portadores de
Hemoglobinopatias (CRAPH), onde serdo cadastrados, vinculados
e acompanhados por hematologistas. Periddicamente informa os
casos diagnosticados para a Area Técnica da Satude da Crianca e
do Adolescente, que, por sua vez, encaminha os relatérios para
as respectivas regides administrativas afim de que seja realizada
busca ativa das criangas para vinculagdao aos programas oferecidos
pela Atencao Basica.




Fluxograma de encaminhamento’
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Saude da crianga e do adolescente — Atencdo Basica

A coleta deve ser realizada apds 48 horas de vida e sempre na primeira
semana. O resultado é disponibilizado apds 30 dias no site do Instituto J6
Clemente com senha ou na maternidade. Recém nascidos Prematuros ou
recém nascidos que receberam Transfusdao sanguinea, deverdo realizar
outra coleta do Teste do Pezinho em papel filtro, apés 120 dias da data
do nascimento ou da ultima transfusao. Essa nova coleta é necessaria
para analise das hemoglobinas.




Atencao Basica

A Atencdo Basica (AB) é responsavel pela coordenac¢ao do cuidado
da pessoa na Rede de Atencao a Saude (RAS) e ordenadora das agdes
e servicos disponibilizados na rede, caracteriza-se por um conjunto
de praticas gerenciais e sanitarias democraticase participativas, sob
a forma de trabalho em equipe dirigidas a populacdes de territdrios
bem delimitados pelas quais assume a responsabilidade sanitaria,
considerando a dinamica existente no territdrio em que vive a
populacdo. Ela é a porta de entrada da (RAS) e deve estar preparada
para acompanhar as pessoas com DF no decorrer de sua vida.

E imprescindivel que as acdes sejam desenvolvidas de forma
intersetoriale multiprofissional, de modo que atenda as necessidades
especificas das pessoas com Doenca Falciforme (DF), focando
na promogao, prevencao, protecao, diagndstico, tratamento,
reabilitacdo, reducdao de danos, cuidados paliativos e vigilancia em
saude.
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Cuidados na Atencao Basica de Saude

Com o diagndstico precoce por meio da triagem neonatal, a
assisténcia inicia se nos primeiros meses de vida de todas as
criangas, pois devem receber cuidados e acompanhamento para o
aleitamento materno, crescimento e desenvolvimento, introducao
de alimentos, higiene, vacinas, saude bucal, além de outras
indicagdes especificas para a doenga. E altamente recomendavel
que a equipe multiprofissional utilize a consulta de puerpério e de
puericultura como oportunidades de cuidado em saude para a mae
e a criancga.

A medida que a crianga cresce, ela e sua familia devem ser
devidamente preparadas para o autocuidado que ¢é cuidar
de si mesmo,evitar habitos nocivos, adotar uma alimentacao
saudavel,conhecer e controlar os fatores de risco,adotar medidas
de prevencao de doencas,nesse sentido assisténcia precisa ser
multiprofissional e humanizada.

Ainclusdo das pessoas com DF nas Unidades Basicas de Saude (UBS)
promovera o acesso as acdes que possibilitardao cuidados especificos
inexistentes nos centros de especialidades. O autocuidado
familiarizard as pessoas e suas familias com essa forma de prevenc¢ao
de intercorréncias. A enfermagem tem um papel decisivo na ado¢ao
do autocuidado por parte das pessoas com DF e suas familias. A
saude bucal, a orientacao nutricional, o apoio da assisténcia social, o
programa de atencao a saude da mulher e do homem sao cuidados
a serem usufruidos nas UBS. Todas essas acdes visam a melhoria
da qualidade de vida. O individuo ao adquirir habitos positivos
em relacdo a sua doenca,pode desenvolver o desejo de se tornar
atuante no processo de transformacdo.Isto pode mudar a histéria
da doenca na populagado afetada.

E fundamental a inclus3o social, desmistificando a
incapacidade para o estudo e para o trabalho.

Respeitar os atestados médicos.




Responsabilidades da Atencao Basica no
cuidado a pessoa com DF

COORDENADORIAS REGIONAIS E SUPERVISOES
TECNICAS DE SAUDE

¢ Organizar a atenc¢ao primaria no territorio;

* Projeto Terapéutico Singular (PTS);
* Busca Ativa dos casos;

e Acompanhamento;

¢ Monitoramento;

e Acdes de vigilancia;

e Sensibilizar e qualificar os profissionais da Atencdo Basica para
o acolhimento a pessoa com doenca falciforme e seus familiares
fortalecendo o vinculo com o servico e com os profissionais de
saude;

e Estruturar a rede para oferecer atencao qualificada transversal e
longitudinal;

¢ Educagdao Permanente — promover a capacita¢ao de toda a equipe
de Saude da Atencdo Bdsica, envolvendo todos os trabalhadores:
Administrativos, Agentes Comunitarios de Saude, Enfermagem,
Médicas\os e as equipes Multiprofissional. Para tanto estdo
disponiveis cursos presenciais especificos, bem como cursos de
Ensino a Distancia (EAD).

e Fortalecer a rede intra e intersetorial nos territérios por meio
de parcerias com os servicos regionais: Secretaria Municipal da
Educacdo, Secretaria Municipal de Assisténcia e Desenvolvimento
Social, Secretaria Municipal do Trabalho e Empreendedorismo,
Associacgoes, e outros;

e Coordenar o cuidado das pessoas com doenca falciforme, mesmo
guando referenciadas para outros niveis da RAS;



UNIDADE BASICA DE SAUDE

e Solicitar no primeiro atendimento da crianca o resultado do Teste
do Pezinho .Caso ndo possua, o servico devera acessar o resultado
gue é disponibilizado via internet pelo Instituto J6 Clemente;

¢ Orientar a mae ou responsavel sobre o resultado;

* Anotar o resultado na Carteira da Crianga e no prontudrio por ser
um resultado genético que a crianca carregara pelo vida inteira, é
muito importante que se tenha esse registro;

e \erificar se a pessoa esta matriculada no CRAPH;

* Anotar no prontuario o nome do médico e o contato do CRAPH e
a data da proxima consultam especializada;

e Estabelecer relacdo direta com o CRAPH;

¢ Orientar sobre a importancia do comparecimento as consultas da
AB e da Atencao Especializada;

® Programar de acordo com o especialista a realizacdao de exames
disponiveis na AB;

e Disponibilizar os medicamentos da REMUMIE;

e Apresentar os casos nas reunides sistemadticas nas UBS com ESF,
mantendo um cadastro atualizado de todos os casos com DF e
outras hemoglobinopatias;

® Realizar a recoleta do exame em todos os recém-nascidos pré-
maturos ou transfundidos;

e Realizar Visita Domiciliar e busca ativa a todas as criancas
diagnosticadas com Hemoglobinopatias;

¢ Iniciar o Projeto Terapéutico Singular ao paciente e seus familiares;

e Acolher a pessoa com doenga falciforme e seus familiares
fortalecendo o vinculo com os profissionais e o servico;




e Todos os profissionais da unidade deverao estar preparados para
o acolhimento;

e Vincularnoprogramadesaudebucal. Aequipe desaudebucal, seja
ESF ou AB, devera ter conhecimento de todas as pessoas portadoras
de DF no seu territério e realizar monitoramento sistematico das
condi¢des bucais, a fim de evitar qualquer situacdao de urgéncia
odontoldgica. A equipe de saude bucal ndo deve negligenciar a
doenca falciforme apesar das manifestacdes bucais ndao serem
patognomonicas. E preciso que se tenha em mente uma conduta
capaz de atender as necessidades de cada paciente, assegurando
sua integridade fisica e que possa manter a saude bucal, diminuindo
os riscos de infeccdes odontogénicas que podem produzir crises
falcémicas;

e Acompanhar os casos mantendo integracdo com os demais
servicos envolvidos de modo a reduzir a taxa de morbimortalidade
da doenca e proporcionar uma boa qualidade de vida para essas
pessoas;

e Estimular o autocuidado favorecendo o empoderamento das
pessoas sobre aspectos clinicos, terapéutico, direito de cidadania,
autoimagem e autoestima.

e Encaminhar o RN para a puericultura na AB;

e Informar e orientar sobre aimportancia da profilaxia com penicilina
até os 5 anos de idade;

e Integrar as pessoas com DF em programas e agdes disponiveis na
AB pertinentes as suas faixas etarias, visando a promoc¢ao de saude;

e Prevenir, identificar e cuidar precocemente das possiveis
complicagdes decorrentes da DF;

¢ Orientar sobre o autocuidado, uso correto da medica¢dao e manter
vigilancia sobre um eventual abandono do tratamento;




¢ Envolver o Nucleo de Apoio a Saude da Familia (NASF) na linha de
cuidado para garantir a interdisciplinaridade;

e Manter articulacdo com as escolas do territério para divulgar as
questdes que envolvem os alunos com DF, como, anemia, sonoléncia,
ictericia, dores. As faltas sao frequentes devido as internacdes
recorrentes, exames e consultas;

e Fortalecer a rede intra e intersetorial no territorio através do
estabelecimento de parcerias, com 0s servicos regionais como
Secretaria Municipal de Educacdo, Secretaria Municipal de
Assisténcia e Desenvolvimento Social, Secretaria Municipal de
Trabalho e Empreendedorismo e outros.

https://www.prefeitura.sp.gov.br/cidade/secretarias/saude/
saude_populacao_negra/index.php?p=234224



https://www.prefeitura.sp.gov.br/cidade/secretarias/saude/saude_populacao_negra/index.php?p=234224
https://www.prefeitura.sp.gov.br/cidade/secretarias/saude/saude_populacao_negra/index.php?p=234224

ACf)ES DE VIGILANCIA DURANTE A VISITA DOMICILIAR
e Monitorar o calendario vacinal;
¢ |ncentivar o aleitamento materno;

e Monitorar o armazenamento e uso da medicacdo profilatica
(acido fdlico e penicilina);

e \erificar as condi¢des de higiene, alimentagdo, hidratacao,
exposi¢ao ao frio ou calor excessivo;

e Monitorar as condi¢Oes de saude bucal;

Saiba mais sobre o manejo clinico de saude bucal para pessoas
portadoras de DF no link: https://bvsms.saude.gov.br/bvs/
publicacoes/doenca_falciforme_saude_bucal_prevencao.pdf

e Monitorar a frequéncia escolar;

¢ Verificar o conhecimento da familia quanto a presenca de sinais
de alerta e palpac¢ao do baco;

e Observar a ocorréncia de palidez ou ictericia;

e Monitorar o comparecimento as consultas e realizacdao de exames;
e Realizar a busca ativa (vacinas, consultas, exames);

e Encaminhar e orientar adolescentes, mulheres e homens para
grupos de planejamento familiar.

Em situa¢do de Urgéncia/Emergéncia, o portador devera

ser referenciado ao Centro de Referéncia em Atengao aos
Portadores de Hemoglobinopatias (CRAPH) no qual realiza seu
acompanhamento, na impossibilidade deste deslocamento e
na hipotese em

gue nao esteja em acompanhamento regular, devera ser
referenciado ao CRAPH mais proximo. (Portaria 2861/2010/
SMS-G-Regulagao do Atendimento ao Portador de
Hemoglobinopatia)




Caracteristicas Gerais

Aanemiafalciforme é determinada pela presenca da hemoglobinas.
Esta hemoglobina mutante recebe a denominag¢dao de hemoglobina
S (HbS) - recessiva. A presenca de 2 genes S alterados recebidos do
pai e da mdae em homozigose resulta na Anemia Falciforme (HbSS),
que é uma anemia hemolitica crénica de heranga autossdmica
recessiva em homozigose (SS).

Na anemia falciforme HbSS os glébulos vermelhos do sangue, em
determinadas situacdes (desoxigenacdo, desidratacdo, infeccao),
assumem a forma de foice, tornam-se rigidos, sofrem hemolise,
aumentam a viscosidade do sangue, afetando a sua passagem
pelos capilares resultando em fendmenos inflamatérios vasculares,
obstrugdes que provocam infartos (fendmenos tromboembdlicos),
episddios de intensa dor e lesdes de 6rgaos no decorrer da vida.

Doencas Falciformes ocorrem nas condicdes de dupla heterozigoze,
ou seja, com 2 genes alterados, por exemplo, HbSC, HbSD, HbS-
betatalassemia e outras. Estas combina¢des podem provocar
manifestagdes clinicas semelhantes e por isso as condutas sao
tomadas levando-se em consideragdo o curso mais ou menos severo
de cada uma delas.




O Traco Falciforme (TF) ocorre quando a heranca genética revela
a presenga de somente um gene alterado para hemoglobina S
(recessivo), combinado com outro gene para hemoglobina A
(dominante), possui um padrao genético AS (heterozigose), que
nao produz manifestagdes da DF, sendo o individuo identificado
como Portador de Traco Falciforme. E uma situa¢do clinicamente
benigna, ou seja, ndao acarreta sintomatologia clinica e nem no
desenvolvimento da anemia. Sua importancia é para orientagao
genética ao portador ou sua familia, de acordo com a publica¢ao
do Consenso brasileiro sobre atividades esportivas e militares e
heranca falciforme (BRASIL, 2009c).

AA - Normal

AS - Trago Falciforme

SS - Anemia Falciforme

SC, SD, SE - Doenga Falciforme
(S/B tal) - S/Beta Talassemia




EPIDEMIOLOGIA

Segundo estimativa da Organizacao Mundial da Saude (OMS), 5% da
populacdo mundial é portadora do gene para Hemoglobinopatias, e
a cada ano nascem 250.000 a 300.000 pessoas com DF em todo o
mundo. Estima-se que a DF afeta aproximadamente 30.000 a
50.000 brasileiros, e que anualmente, de 1.000 a 3.500 criancgas
nascem com a doencga. Reconhecer sua prevaléncia e considera-la
um problema de saude publica foi fundamental para a instituicdo
da Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doenca
Falciforme (PNAIPDF), que é a referéncia para garantir uma atencao
integral as pessoas com Hemoglobinopatias na RAS do SUS.

No Estado de S3o Paulo, a estimativa é de 01 caso de DF para 4.000
nascidos vivos e 01 caso de Trago Falciforme para cada 35 nascidos
vivos. No Municipio de S3ao Paulo, observa-se maior frequéncia
de casos na periferia da cidade, onde a predominancia entre os
residentes sao de pretos e pardos (negros) que sao grupos com
menor acesso as politicas publicas.

Dessa forma cabe ao poder publico elaborar politicas que atendam
as vulnerabilidades e necessidades dessas pessoas para que tenham
uma melhor qualidade de vida.

O desinteresse das questdes relativas a Doenca Falciforme (DF), ndo
s6 do poder publico, como também de pesquisadores cientificos,
tem sido assunto de debate. No Brasil, a auséncia de dados confiaveis
sobre a doenca, a deficiéncia sistematica do numero, distribuicao
espacial, sociodemografica, perfil de morbidade e mortalidade das
pessoas que vivem com a doenca, seria um dos indicadores dessa
negligéncia. (MOTA et al., 2017).




Diagnostico

O diagnéstico precoce das Hemoglobinopatias é obtido por meio
do Teste do Pezinho. A maternidade orienta a familia e disponibiliza
senha para acesso ao resultado do exame no site do Instituto J6
Clemente, ou, o resultado podera ser retirado na maternidade. O
resultado devera ser apresentado ao médico que esta atendendo
a crianca na Unidade Basica de Saude (UBS). O diagnéstico tardio
em criangas maiores e adultos (sem Teste do Pezinho ou imigrantes)
é realizado por meio do exame especifico de “Eletroforese de
Hemoglobina” disponivel nas UBS.

Para esclarecimento de quaisquer duvidas, entrar em contato
com a Busca Ativa do Teste do Pezinho do Instituto J6 Clemente
de Sdo Paulo pelo telefone: (11) 5080 7000




Variabilidade Clinica

A variabilidade clinica € uma das caracteristicas dessas doencas.
Enquanto alguns pacientes tém um quadro de grande gravidade e
estdo sujeitosainimeras complica¢des e frequentes hospitalizacoes,
outros apresentam uma evolugdo mais benigna e, em alguns casos,
quase assintomatica. Esta variabilidade depende tanto de fatores
hereditdrios (local de origem da mutacao) como da qualidade do
acompanhamento.




PRINCIPAIS MANIFESTACOES
CLINICAS E COMPLICACOES

As manifestacdes da doencga sdao decorrentes das crises de vaso-
oclusao, que acontecem em todos os 6rgaos do organismo
caracterizando-se por uma doenga sistémica, cronica e progressiva,
o que explica a insuficiéncia de multiplos 6rgaos ao longo do
tempo. O conhecimento da fisiopatologia da doenca por toda a
equipe de saude é fundamental para que seja possivel perceber os
sinais e sintomas das crises de falcizagao e entender a urgéncia em
tratar seus agravos em tempo real.

Hemadcias falcizadas causando vaso oclusao




Anemia

A anemia é a principal manifestacao clinica da doenca falciforme
e é diagnosticada no hemograma pela diminuicdo do nivel da
hemoglobina e aumento dos reticulécitos. Os sinais de anemia sdo
percebidos pela palidez da pele, das mucosas e ictericia. A pessoa
também apresenta cansago, sonoléncia, taquicardia e sopros
cardiacos.

A anemia na doenca falciforme é cronica, provocada pela destruicao
(hemolise) das hemdcias falcizadas. Geralmente, a hemoglobina
basal varia de 6 a 9mg/dl nas formas SS ou S/B 0 talassemias,
entretanto nas formas como SC ou S / B + talassemias este valor
pode ser mais alto.

Vdérias situacdes podem agravar a anemia, como crises de dor,
infeccBes, desidratacao, sequestro esplénico, desnutricao e outros.

ATENGCAO - A anemia falciforme n3o se transforma em leucemia
e nao é corrigida pelo uso de medicamentos que contém ferro.




Ictericia

A ictericia é decorrente da hemdlise (destruicdo de hemacias). Se
revela pela cor amarelada da pele, mucosas e principalmente na
esclerdtica (parte branca) dos olhos. Com a destruicdao das hemdcias,
a hemoglobina se transforma em bilirrubina, o que explica a ictericia.
O quadro de ictericia pode causar constrangimentos para a pessoa
e preconceito por parte dos profissionais da saude, da escola e nos
espacos frequentados socialmente, causadas pelo desconhecimento
da origem dessa manifestacdo muitas vezes confundida com
hepatite infecciosa. A ictericia pode levar a formacao de célculos na
vesicula biliar que sao detectados pela ultrassonografia abdominal
(US abdominal). As pedras na vesicula podem provocar dor
abdominal e, em caso de complicagcdes como inflamacgao das vias
biliares a conduta é antibioticoterapia e necessidade de cirurgia —
colecistectomia laparoscopica.

ATENCAO - A ictericia da DF n3o significa hepatite e ndo é
contagiosa. Quando ha agravamento da ictericia é necessario
investigar outras causas como desidratagao, infecgao,
hepatites virais, obstru¢ao das vias biliares e pancreaticas,
entre outras.




Crise Dolorosa ou Crise Algica/Necrose
Asséptica

Crises dolorosas sao as manifestacdes mais frequentes da DF.
S3o causadas pela isquemia secundaria a obstrucdo do fluxo
sanguineo pelas hemadcias falcizadas (vaso-oclusdao) resultando
em hipodxia regional e fend6meno inflamatério, que provoca intensa
dor em qualquer parte do corpo, nos 0ssos, nas articulagcdes, nas
extremidades, no térax, no abdomen e nas costas. A primeira
manifestacao de dor, na maioria das criancas, é a dactilite (ou sindrome
mao-pé). Outras manifestacdes musculoesqueléticas sao simétricas
ou ndo, ou mesmo migratorias, com eventual edema, febre, eritema
e calor local. As vezes, isso torna dificil o diagnéstico diferencial
com osteomielite, artrite séptica, sinovite e febre reumatica. A dor
abdominal pode simular abdémen agudo cirdrgico ou infeccioso, ou
processos ginecoldgicos. E importante lembrar que, em criancas, ndo
é incomum que as pneumonias, principalmente as de base, ocorram
com dor abdominal.

A avaliacdo da intensidade da dor auxilia na avaliagcdo da analgesia
para criancas e adultos.

Escala de dor




Geralmente, essas crises de dor duram de 4 a 6 dias, mas podem
persistir por semanas.

Fatores desencadeantes:
exposicao ao frio

mudanca brusca de temperatura
infeccao

febre

desidratacao

periodo menstrual

gravidez

fatores psicologicos

Anecrose assépticadacabecadofémuréumaformadenecrose
por interrupcdo da circulacdo da medula éssea(infarto) com
implicacdes particulares devido ao local critico da lesdo. As
alteracdes da cabeca do fémur podem ocorrer com ou sem
ruptura da superficie articular. E mais frequente no final da
adolescéncia em adultos jovens, embora possa ser observado
desde a infancia.

ATENCAO - Orientar os familiares e as pessoas com doenca
falciforme sobre a importancia de evitarem os fatores
desencadeantes e ingerirem bastante agua para diminuir a
viscosidade do sangue e evitar a desidratacao.




Infeccao - Febre

A febre na DF geralmente é ocasionada por infeccdo. E a principal
causa de mortalidade em criancas e muitas vezes é responsavel por
outras complicagdes agudas, envolvendo fendmenos vaso-oclusivos,
hipdxia, pneumonias, Sindrome Toracica Aguda (STA), infeccdo de
trato urinario, meningites, AVC / AVE, osteomielite, etc.

Comoapessoaéimunodeprimidapelaausénciadobagofuncionante,
uma infeccdo tem um potencial de evolugdo rdpida (poucas horas)
para um choque séptico e dbito. Essa maior suscetibilidade requer
rapidez no atendimento, e atencao para a possivel necessidade de
encaminhamento a Urgéncia — Emergéncia. Os principais sinais
e sintomas de infeccao sao febre, prostracao, toxemia, hipdxia,
vomitos, desidratacao, sintomas respiratoérios, dor.

ATENCAO — A presencga de febre nas pessoas com doenca
falciforme deve ser encarada como situacao de urgéncia. Nas
criancas abaixo de 1 ano de idade, a temperatura acima de
38.2°C, pode significar bacteriemia-sepse. Portanto a UBS
devera se mobilizar e providenciar transporte para o servico
de urgéncia e avisar ao CRAPH.

Verificar o uso de penicilina profilatica em criangas de 3 meses
até 5 anos de idade . Checar se o esquema de vacinagao esta
completo.




Sequestro esplénico (baco)

O bagco é um importante 6rgao de defesa do organismo,
principalmente quando se trata de germes encapsulados como
Meningococo (Neisseria meningitidis), Streptococcus pneumoniae,
Hemophilus influenzae, Staphylococcus aureus, e, também no caso
de Escherichia coli e Salmonela. Na crianga com anemia falciforme
(SS), o bago perde a sua funcdo antes dos 6 anos, em virtude das
inUmeras crises vaso- oclusivas e causando imunodeficiéncia.
Trata- se de uma auto-esplenectomia ou asplenia funcional.

Diferentemente da Anemia Falciforme, alguns casos de DF
(HbSC, HSPTal, etc..) cursam com o baco aumentado. Nas crises
mais severas, ocorre o sequestro do sangue no bago — sequestro
esplénico. Uma quantidade macica de sangue falcizado é
rapidamente represada no baco desencadeando sintomas de
palidez intensa, prostracdo, rapido aumento do tamanho do baco,
dor abdominal, desidratacdo, hipovolemia e choque. Estas crises
de sequestro esplénico requerem tratamento de emergéncia,
devido a velocidade de sua evolugdao, com imediata transferéncia
para o hospital — UTI e comunica¢ao ao CRAPH.

ATENCAO - E fundamental ensinar os pais a palpar o baco da
crianga para que possam perceber seu aumento. Medir o bago
é de facil aprendizado e € um método precioso que pode salvar
a vida de uma crianga.




Sindrome toracica aguda

A sindrome toracica aguda é definida pela presenca de infiltrado
pulmonar recente (ndo atelectésico) no RX de térax. E um quadro
respiratério, que pode simular uma gripe, porém com dor toracica
intensa, baixa saturacdo de 02, tosse, desconforto respiratdrio,
prostracdo, febre, quadro que evolui para pneumonia requerendo
internacdo de urgéncia e UTI (contato com CRAPH). Quando a
medida de saturacao de 02 esta abaixo de 93%, é um sinal de alerta
para a necessidade de encaminhamento para o hospital, ja que esta
condicdo é grave, podendo levar a dbito em pouco tempo.




Acidente Vascular Cerebral (AVC/AVE)

O AVC/AVE é uma obstrucdo parcial ou total do sistema circulatorio
do Sistema Nervoso Central. Pode ser transitério, isquémico (mais
comum em criangas), ou hemorragico (mais comum em adultos).
Os AVC transitorios muitas vezes sao indetectdveis clinicamente,
porém explicam a deficiéncia cognitiva em menor ou maior grau
que se observam nas pessoas com DF. E recomendada a realizacio
anual do ultrassom doppler transcraniano (DTC) desde os 2 anos
até 17 anos de idade (Portaria SAS/AS 473). Quando esse exame
evidencia o aumento da velocidade da circulagdo nas artérias
cerebrais, sinaliza a previsdo do aumento do risco de AVC/AVE e
indica o tratamento com regime transfusional créonico para reduzir a
proporc¢do da hemoglobina “S” no sangue. A medida que o nimero
de transfusdes aumenta, ocorre o acumulo de ferro no organismo,
prejudicando varios drgaos como o figado, baco, miocardio, e
glandulas enddcrinas, provocando lesdes hepaticas, diabetes,
insuficiéncia pulmonar, insuficiéncia cardiaca, e outras disfuncdes.

ATENCAO: O tratamento da sobrecarga de ferro é feito com
quelantes de ferro prescritos pelo médico do CRAPH. A
aderéncia ao tratamento deve ser estimulada e vigiada pela
UBS de referéncia.




Priapismo

Priapismo na DF é uma erecdo involuntdria, prolongada e dolorosa
do pénis, provocada pela vaso-oclusdo nos corpos cavernosos
e sem relacdao com atividade sexual. A indicacdo nas primeiras
2 horas é de hidratacdo, banhos, caminhada, esvaziamento da
bexiga, compressas mornas e analgesia. Quando nao ha melhora,
é indicada a hospitalizacdo e avaliacao do urologista. A sequela do
priapismo pode provocar a disfungdo erétil em aproximadamente
30% dos homens adultos com DF.

E uma condicdo constrangedora. A familia e a equipe de saude
precisam conhecer a importancia dessa manifestacao para
manter um acolhimento com respeito.

As medidas profilaticas consistem no aumento da ingestao de
liquidos e esvaziamento frequente da bexiga. O uso de banhos
mornos tem sido adotado com sucesso em episodios leves. Em
casosde persisténciado quadrorecomenda-se encaminhamento
ao Servico de Emergéncia, para esvaziamento da bexiga com uso
de cateter, hidratacdo endovenosa, alivio da cor com analgesia,
avaliacao do urologista e contato com o CRAPH.




Ulceras

Ulceras de membros inferiores sdo feridas muito dolorosas
e frequentes em adolescentes e adultos. Podem aparecer nos
tornozelos e nas canelas da pessoa, principalmente apds traumatismos,
picadas de insetos, ou depois de cogar. Estas Ulceras sao muito resistentes
ao tratamento e podem permanecer por meses ou anos.

Em caso de evolugdo lenta a Bota de Unna pode ser aconselhavel. A
presenca dessas Ulceras é responsavel por limitacdo de muitas atividades
nos adolescentes e adultos, pois restringem o uso de bermudas e saias
por ocasides de lazer, escola e trabalho.

Seguir protocolos da enfermagem para o tratamento e
orientacao quanto ao autocuidado

Crise Aplastica

Acrise aplastica geralmente é decorrente de infec¢cao pelo Parvovirus
B19 e provoca o bloqueio da producao de todas as séries da medula
dssea, durando aproximadamente 2 a 3 semanas. Esta condicao
provoca uma pancitopenia que é a diminuicao da série vermelha,
dos leucdcitos e das plaquetas, frequentemente requerendo
hospitalizagao e transfusdes.




Insuficiéncia Renal

Crises vaso-oclusivas sao frequentes na microcirculagao da medula
renal e, junto com a anemia cronica desde a infancia, com piora
progressiva para a idade adulta, sao fatores determinantes das
alteragcdes renais observadas na doenca falciforme. As alteragdes
renais sao justificadas pela presenca de capilares com reduzido
pH e pO2, condi¢des ideais para a falcizagdo. Como consequéncia
provocam hipostenuria por impossibilidade de concentrar a urina,
levando a pessoa a necessidade de mic¢des frequentes, mesmo sem
ingerir agua, o que pode levar a desidratacao e desencadear crises
vaso-oclusivas, proteinuria e alteracdao da sintese de hormonios
renais (eritropoietina, renina e prostaglandina). A faléncia renal leva
a hemodidlise e eventual transplante renal, e é causa frequente de
Obito em pacientes com idade acima de 40 anos.

Familiares, Profissionais da satuide, Professores devem estar cientes
de que a crianga e o adulto urinam com maior frequéncia, em
virtude da insuficiéncia renal. O desejo do escolar de ir ao banheiro
deve ser sempre respeitado.

A ingestao de liquidos deve permitir fluxo urinario superior a
2 a 3 ml/kg/hora, reduzindo o risco de formacao de coagulos.

Observar se a pessoa tem insuficiéncia cardiaca, cuja
hidratagdao deve ser cuidadosa. Recomenda- se o controle
anual de investigacao de funcao renal, de exame de urina,
urocultura, e albuminuria de 24 horas.




Litiase biliar

E frequente nos pacientes adultos. A vigilancia deve ser feita
através do US abdominal realizado anualmente. Em caso de
diagndstico de colelitiase a pessoa é encaminhada para a realizagao
da colecistectomia laparoscépica, com o devido cuidado pré-
operatodrio (vacina, antibiético profilatico, hidratacdo, manutencao
cuidadosa da saturacao de O 2, acima de 93%) A avaliacao da fungao
hepatica e sorologias para a hepatite A, B e C é anual, justificado
pela frequéncia de transfusGes sanguineas e a possibilidade de
contaminacgdes bacterianas e virais.

Alteracoes Oculares

As alteragOes oculares sdao consequentes aos fendmenos vaso-
oclusivos na microcirculagdao da retina do olho. As alteracdes
retinianas sdao as mais importantes para a morbidade ocular na DF. A
prevencgao e o acompanhamento oftalmoldgico anual devem iniciar-
se na infancia, porém a faixa etaria mais acometida pela doenca é
entre 20 e 39 anos.




Outras Informagoes Importantes!

Escola — A ocorréncia de faltas e dificuldades de aprendizagem
nao significa falta de interesse da crianca ou desleixo dos pais, e
sim, caracteristicas inerentes desta patologia. Dentre as situacdes
mais frequentes podemos observar a ictericia, a necessidade de
ingerir liquidos com frequéncia, as idas frequentes ao banheiro,
o crescimento e desenvolvimento mais lento. Estas sao situacoes
que os\as professores\as devem estar aptos\as a conhecer,
administrar e estarem atentos\as a possiveis situa¢des de bullying
que a crianga pode sofrer. Recomenda-se consultar o material
contido no manual do professor no link:

http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/anvisa/professor.pdf

Convém aceitar os atestados médicos referentes as consultas,
aos exames e internagoes, que, por vezes sao prolongadas.




Crianca

No Municipio de S3o Paulo o teste do pezinho é coletado nas
maternidades e encaminhado para o Servico de Referéncia de
Triagem Neonatal (SRTN) - Instituto J6 Clemente, onde sao realizados
0S exames.

A Triagem Neonatal permite a identificacdo precoce de diversas
doencas hereditarias, genéticas que, ao nascimento, ndo apresentam
sintomas. O teste do pezinho possibilita intervencdes antecipadas
no curso natural da doenca, amenizando as repercussdes clinicas.

A coleta deve ser realizada ap6s 48 horas de vida e sempre na
primeira semana. O resultado é obtido pelos familiares 30 dias
depois, com senha através do site do Instituto J6 Clemente, ou na
propria maternidade.

O resultado do Teste do Pezinho deve ser lido atentamente, pois
I3 estdo o diagndstico preciso e as orientacdes. O teste do pezinho
pode mostrar as seguintes possibilidades mais frequentes:

* FA - teste normal

* FAS - traco falciforme

e FS - anemia falciforme

* FSC - hemoglobinopatia SC
® FSD - hemoglobinopatia SD
* FSA - S beta talassemia

e FA Bart’s - traco de alfa talassemia

Os “tragos” falciforme, de hemoglobinopatia C, D e outros devem
ser acompanhados exclusivamente na UBS, ndao necessitando de
especialista. Em todos os exames da Triagem Neonatal aparece



a hemoglobina Fetal (HbF) que predomina e é normal nos RN.
A orientacdao nestes casos deve ser feita na AB por profissional
capacitado.

O RN prematuro possui basicamente hemoglobina fetal (Hb F), e,
por este motivo, devera realizar uma recoleta aos 4 meses (120
dias) de vida para avaliar as hemoglobinas representadas. A mesma
orientagao é para os RNs que receberam transfusao de sangue.

Um bom progndstico esta diretamente relacionado com a detecgdo
e o tratamento precoce.

As criangas com DF deverao ser acompanhadas em todos os
programas pertinentes a Saude da Crianga, passando por consultas
de avaliagdo do crescimento e desenvolvimento, amamentacao,
orientagao nutricional, suplementa¢cao de vitaminas, calendario
vacinal ampliado, antibioticoprofilaxia e encaminhamento para
Saude Bucal.

ATENCAO - O resultado do Teste do Pezinho deve ser anotado
no local apropriado da Caderneta de Saude da Crianga e no
prontuario, informagoes estas de fundamental importancia
para toda a vida do individuo.

Para o esclarecimento de qualquer duvida, entrar em
contato com a Busca Ativa do Teste do Pezinho do Instituto
Jo Clemente pela central telefonica: (11) 5080-7000




Adolescente

A fase da adolescéncia requer uma atua¢ao especial na AB, na
Estratégia da Saude e Familia (ESF), por ser um periodo de grandes
transformac¢des que acabam afastando o adolescente da atencao
dos Servicos de Saude. Nesta fase os jovens, por varias razdes
escapam da vigilancia, provocando o abandono do tratamento, o
que explica a grande concentragao no registro das estatisticas da
mortalidade do adolescente e do jovem.

As principais alteracdes de conduta nesta fase podem ser observadas
pelo distanciamento dos pais, aparecimento de conflitos, a busca
da autonomia, a procura de apoio das familias externas (“tribos”),
o isolamento, a descoberta da sexualidade, o envolvimento em
baladas, drogas e a possibilidade da gravidez de risco.

Os médicos, enfermeiros e demais profissionais da saude, devem
estar conscientes de que o atendimento deve ser priorizado, pois
este jovem ja apresenta lesao de 6rgdos (doenga cronica), € um
paciente imunodeprimido e, portanto, as condutas n3ao podem
ser proteladas. Muitas vezes o adolescente desconhece ou omite
informacgdes por ndo aceitacao da doenca.

Vale ressaltar a importancia da equipe multiprofissional (ESF) na
vigilancia por ocasido das visitas domiciliares.

Nesta idade surgem as ulceras de pernas, tornozelos, canelas e
problemas circulatdrios. No sentido de evitar essas manifestacdes,
a enfermagem pode contribuir na orientacao da higiene dos pés,
uso de meias de algodao, cremes hidratantes, cuidados para evitar
traumatismos.




Especial atencao aos problemas dentarios - higiene, prevengao
com regularidade e tratamento. Evitar focos de infeccao dentaria
com profilaxia antibidtica. O tratamento deve ter prioridade no
acompanhamento odontoldgico.

No caso das infecgdes, lembrar que os doentes com DF s3ao pessoas
com resisténcia muito baixa. Os sinais precoces sao: dor, febre, mal-
estar, prostracao, tosse, evolugao rapida do quadro e, nesses casos,
é fundamental o auxilio da AB para a mobilizagao do jovem aos
servigos adequados para tratamento, sendo que muitas vezes pode
se tratar de URGENCIA — EMERGENCIA.

E importante notificar o CRAPH.

Estes problemas podem ser desencadeados pela DF e devem ser
acolhidos pelos profissionais da unidade a qual a pessoa esta
vinculada.

Também éimportante oferecer um espago para conversar, falar sobre
a doenga, as particularidades do crescimento e desenvolvimento,
sexualidade, além de daratengdo as questdes psicoldgicas, familiares
e escolares.

E fundamental que o cuidado seja construido em conjunto com
a pessoa e a equipe multiprofissional, para que se tenham varios
olhares e a promogao de um cuidado integral.




A UBS, ciente do jovem com DF no territdrio, e sabendo que ele tem
retardo do crescimento e desenvolvimento, retardo de maturagao
sexual, doenga cronica, disturbio de autoconceito, autoimagem,
autoestima, dificuldade de inser¢ao nos programas de educagao,
sujeitos a apelidos (bullying) e discriminagdo, reune condicGes de
apoio pelos profissionais de enfermagem, psicélogos, terapeutas,
psicoterapeutas, fonoaudidlogos, e todos os equipamentos que o
territorio dispOe, para que esta pessoa tenha adesao ao tratamento.
Assim, aparecem resultados de acompanhamento bem sucedido,
com menos chances de crises, melhor qualidade de vida, integragao
social, qualidade do didlogo e participagdao, acesso a servigos de
referéncia para tratamento, e consequentemente o aumento da
expectativa de vida.

ATENGCAO! — A UBS é o elemento chave no sucesso para a
conscientizagdo, apoio e vigilancia da aderéncia ao tratamento
do jovem visando seu melhor estado de saude para que se
beneficie das novas terapias promissoras que estiverem sendo
praticadas para uma evolugao favoravel da doencga.




Esquema de Imunizagao

O esquema de imunizagao devera ser realizado de acordo
com o calendario padronizado pelo Programa Nacional de
Imunizagao (PNI) do Ministério da Saude.

BCG-Hepatite B- Poliomielite-DPT-Hib-Rotavirus-
Pneumocdcica 10 valente-Menincocdcia C-Febre Amarela-
Sarampo,Caxumba e Rubéola-Varicela- Pneumocdcica 23
Valente- Hepatite A- Anti Influenza.




Nutricao

Em virtude da intensa destruicdo de hemacias (hemodlise),
juntamente com a producao acelerada dos glébulos vermelhos que
ocorre na presenca desta condicdao clinica, mesmo em periodos
sem crises e complicacdes, o metabolismo das pessoas que tem
anemia falciforme esta aumentado. Desta forma, as necessidades
de energia, liquidos, proteinas e minerais também se encontram
elevadas, principalmente embebés, criangas emfase de crescimento,
adolescéncia e na gestacdo. Uma alimentacdao adequada as
caracteristicas e requerimentos desta doenga constitui uma das
importantes vertentes de tratamento, amenizando os sintomas e
prevenindo o risco de desnutricao.

ATENCAO - N3o confundir a anemia falciforme com a anemia
ferropriva, que é ocasionada principalmente pela deficiéncia
de ferro, portanto, nao se devem prescrever medicagdes que
contenham ferro em sua formulagao, a nao ser que se faga a
dosagem de ferro, indice de saturagao da transferrina, que se
mostrem abaixo do normal.

Atencao!

Hidratagdao — Fatores como calor,
exercicios, infeccOes, febre, diarreia
e clima seco podem desencadear a
desidratacdo. Recomenda-se o uso
regular, frequente e abundante de
agua, agua de coco, sucos de frutas
naturais, chas. Ndo se recomenda
o uso de refrigerantes e sucos
artificiais. Evitar bebidas geladas e
bebidas alcodlicas.




Saude da Mulher

A menarca e algumas caracteristicas sexuais secundarias da mulher
com DF ocorrem um a dois anos mais tarde em compara¢do com as
demais mulheres da mesma faixa etaria. A ictericia, o aparecimento
das ulceras nos membros inferiores, alteram a imagem corporal e, em
consequéncia, a afirmacao da sexualidade da jovem com DF, sendo
importante nessa fase o apoio psicoldgico.

As relagOes sexuais podem ser acompanhadas de crises dolorosas, o
que provoca apreensao e ansiedade. A gestacao gera medo, porém
ndo impede ou sequer atenua o desejo de engravidar. E recomendavel
a educacao sobre anticoncepgao e heranca genética da DF.

A DF nao impossibilita nem contraindica a gravidez. O
planejamento familiar é necessario e fundamental e deve
ser acompanhado pelo aconselhamento genético, feito por
geneticista e, na auséncia dele, por profissional treinado.




Gestacao

A doenca falciforme na mulher tem grande repercussao
principalmente no periodo reprodutivo, provocando grande risco
de morbimortalidade materna e fetal. A incidéncia de complicagdes
€ muito elevada, com abortos espontaneos e natimortos, partos
prematuros, e baixo peso ao nascimento.

Essas mulheres quando gravidas devem ser encaminhadas desde
o inicio ao servico de pré-natal de alto risco, sendo importante
observar a urgéncia na regulacdo, dando prioridade para o cadastro
e 0 comeco dos cuidados obstétricos sempre com o apoio do centro
de referéncia de hematologia (CRAPH), hemoterapia e equipe
multiprofissional. A hidroxiuréia devera ser suspensa antes da
gravidez, durante a gravidez e no periodo de lactagao, pois ha riscos
de malformagao no RN.

ATENCAO - Especial cuidado com gestantes com
hemoglobinopatia SC (HbSC) que podem apresentar
complicagdes mais graves e frequentes.

Pré-Natal

Na primeira consulta deve ser feita uma avaliacdo global da
mulher. Especial atenc¢ao ao histdrico de antecedentes obstétricos,
sorologias, comprometimento cardiaco, disfuncdo pulmonar,
infecgdes urinarias, insuficiéncia renal, hipertensao arterial (HAS), e
transfusdes prévias.

A UBS de referéncia da mulher gestante deve manter o
acompanhamento do pré natal junto ao hospital de referéncia.




Parto

O trabalho de parto das mulheres com DF necessita de
monitoramento especial com acompanhamento do hematologista
(CRAPH), bem como de rede conectada para interven¢des de
emergéncia, pelo alto grau de possibilidade de enfrentar situagdes
de risco durante o trabalho de parto.

Complicagoes

A gravidez pode agravar a doenga, com piora da anemia e
aumento da frequéncia e da gravidade das crises algicas e das
infeccdes (os locais mais acometidos sdo o trato urindrio e o
sistema respiratorio), crises dolorosas, internacées, maior indice
de aloimunizagao, Sindrome Tordacica Aguda, infec¢des pré e pds-
parto, pielonefrite, pneumonia, pré-eclampsia e eclampsia. A
idade gestacional média dos fetos nascidos de maes com
DF é menor do que os do grupo controle, devido a um grande
numero de nascimentos prematuros. A mortalidade perinatal
tem diminuido ao longo das ultimas décadas em virtude do
acompanhamento regular na Atenc¢ao Basica, nos servicos de
pré natal de risco, na conexao com as equipes especializadas
(CRAPH), educacdo para o autocuidado e avancgos tecnolégicos.




Puerpério

Os eventos maternos mais graves ocorrem principalmente no
terceiro trimestre da gestacao, durante o parto e no puerpério.
No pds-parto, o sangramento deve ser monitorizado, para evitara
anemia grave e necessidade de transfusdao. O tromboembolismo
pode ser evitado promovendo-se uma hidratacdo adequada e
deambulacdo precoce, bem como medica¢des anticoagulantes
guando orientadas pela equipe médica.

ATENCAO - Embora a gestante seja de alto risco, ela continuara
a ser atendida, em conjunto com a equipe da sua UBS para
as demais orientagdes de saude. As equipes de saide devem
realizar as visitas domiciliares, onde se tem um olhar global
sobre a condigao de vida e contexto familiar dessa gestante.




Adulto

No decorrer da vida de uma pessoa com DF, progressivamente vao
ocorrendo agravos que levam a insuficiéncia de 6rgaos em grau
variado, que precisam ter a vigilancia regular da AB e CRAPH.

Sob o ponto de vista fisico, a meta da assisténcia ambulatorial
centraliza-se na manutencdo de medidas preventivas, autocuidados,
estimulos aidentificacdo precoce deintercorréncias clinicas e adoc¢ao
de atitudes terapéuticas iniciais com a fundamental participacao de
intervengdes simples e cuidados basicos de saude proporcionados
pela AB e equipamentos de seu territério.

Outra questao latente para as pessoas adultas que possuem a DF
é o desemprego por conta das auséncias, faltas imprevisiveis e
internagbes decorrentes da doenga. No entanto, os sintomas e as
complicagdes ndo necessariamente acontecem em todas as pessoas
com DF, principalmente apds o advento do uso de hidroxiuréia e a
incorporacdo do autocuidado. E marcante a variacdo individual da
gravidade na doenca falciforme.

COMPLICAGOES DA DOENGA FALCIFORME

« AVC, infarto silencioso,
e disfuncdo do SNC

Anemia

Ictericia
Déficit de crescimento e Hipertensao pulmonar

maturagdo sexual —————

Faléncia Cardfaca//_.'
Dor /v
Problemas psicoldgicos

(depressdo, baixa auto
estima)

Sindrome toracica aguda
/

Problemas no bago

Faléncia renal
Necrose avascular do
Infecgdes quadril

Calculo de vesicula
Priapismo

Ulceras de pernas




Tratamento

Varios protocolos para prevencao de complicacdes e tratamento
tém proporcionado melhora na qualidade de vida para pessoas com
DF:

e Uso de medicamentos: profilaxia com penicilina, hidroxiureia,
quelantes de ferro, novas terapias;

e Doppler transcraniano (DTC);

¢ TransfusOes sanguineas fenotipadas.

O envolvimento da Atencao Basica tem um papel importante na
reducdodedanos e preserva¢daodaintegridade da saude das pessoas
com DF,0 que ird habilita-lo para interven¢des como transplante de
celulas tronco e a perspectiva de cura por meio da terapia génica.

Uso de medicamentos

Todos os medicamentos que compde a rotina do tratamento sao
disponibilizados pelo SUS. O tratamento é realizado pelo CRAPH e
os medicamentos podem ser retirados pelo paciente nas farmacias
publicas.

Medicamentos disponiveis nas farmacias das unidades da rede
basica e especialidades do municipio - constantes na Relagao
Municipal de Medicamentos Essenciais (REMUME-SP):

e Acido félico 5 mg comprimido;
* Benzilpenicilina benzatina pé para suspensao injetavel de
600.000 Ul e 1.200.000 UI;

* Antimicrobianos (consultar REMUME-SP):
https://www.prefeitura.sp.gov.br/cidade/secretarias/saude/assist_
farmaceutica/index.php?p=218750

* Analgésicos e anti-inflamatérios (consultar REMUME-SP):
https://www.prefeitura.sp.gov.br/cidade/secretarias/saude/assist_
farmaceutica/index.php?p=218750

I


https://www.prefeitura.sp.gov.br/cidade/secretarias/saude/assist_farmaceutica/index.php?p=218750
https://www.prefeitura.sp.gov.br/cidade/secretarias/saude/assist_farmaceutica/index.php?p=218750
https://www.prefeitura.sp.gov.br/cidade/secretarias/saude/assist_farmaceutica/index.php?p=218750
https://www.prefeitura.sp.gov.br/cidade/secretarias/saude/assist_farmaceutica/index.php?p=218750

Medicamentos disponiveis nas farmacias do Componente
Especializado da Assisténcia Farmacéutica do Estado de Sao
Paulo:

e Fenoximetilpenicilina 400.000U1/5mL e 80.000Ul/mL — pé
para suspensao oral;

e Hidroxiureia 500 mg capsula;

e Quelantes de ferro: desferroxamina 500 mg injetavel,
deferiprona 500 mg comprimido, deferasirox 125 mg, 250 mg
e 500 mg comprimido;

e Opiodes: codeina 3 mg/mL solucdo oral, codeina 30 mg/
ml injetavel, codeina 30 mg e 60 mg comprimido, metadona
5 mg e 10 mg comprimido, metadonal0 mg/mL injetavel,
morfina 10 mg/mL injetavel, morfina 10 mg/mL solugdo oral,
morfina 10 mg e 30 mg comprimido, morfina 30 mg, 60 mg e
100 mg capsula de liberacao controlada.

Mais informagOes sobre o acesso a estes medicamentos
podem ser encontradas nos links:

http://www.saude.sp.gov.br/ses/perfil/gestor/assistencia-farmaceutica/
medicamentos-dos-componentes-da-assistencia-farmaceutica/links-
do-componente-especializado-da-assistencia-farmaceutica/relacao-
estadual-de-medicamentos-do-componente-especializado-da-assistencia-
farmaceutica/consulta-por-protocolo-clinico-e-diretriz-terapeutica

http://www.saude.sp.gov.br/ses/perfil/gestor/assistencia-farmaceutica/
medicamentos-dos-componentes-da-assistencia-farmaceutica/
medicamentos-do-componente-estrategico-da-assistencia-farmaceutica/
relacao-estadual-de-medicamentos-do-componente-estrategico-da-

assistencia-farmaceutica
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Os quelantes de ferro sdao medicamentos que removem 0 excesso
de ferro. Assim, previnem o dano tecidual resultante do aumento
do ferro livre, evitando o acumulo de ferro e a impregnagao do ferro
nos orgaos (figado, coracao, glandulas enddcrinas), provocado pelo
numero elevado de transfusdes.

ALERTA:

O uso de anti-inflamatdrios tem efeitos colaterais severos
para a fung¢ao renal e devem ser utilizados com cautela.
Analgésicos opioides podem ser utilizados durante

as internagoes e na alta. Nos casos de manifestag¢Ges
pulmonares, os opioides devem ser prescritos com cautela,
em virtude do risco de depressao respiratoria.

A adesao ao uso regular dos
medicamentos prescritos pelo CRAPH é
extremamente importante.

Vigiar a aderéncia ao uso da
Medicagao quelante de ferro




A hidroxiureia (HU) promove o aumento da concentracdo
de hemoglobina fetal (HbF), reduzindo as ligaces da HbS,
consequentemente aumentando a Hb total e apresentando,
entre muitos beneficios, a diminuicao da viscosidade sanguinea.
Contribui também para a diminuigcdo dos fendmenos inflamatoérios
e vaso oclusivo, observando-se a redu¢ao dos episédios de dor,
hospitalizagdes, quantidade de transfusGes de sangue, sindrome
toracica aguda, episddios neurologicos e melhora da fungao do
baco.

A hidroxiureia, conforme dados da literatura, representa
atualmente o avango mais importante no tratamento das
pessoas com DF, tendo sido prescrita tanto para adultos como
para criangas, a partir dos 2 anos de idade

TRATAMENTO PROFILATICO COM PENICILINA
(DE 3 MESES A 5 ANOS DE IDADE)

125 mg 2 x dia/até o peso de

Penicilina V-Oral: 15 kg
fenoximetilpenicilina potdssica

250 mg 2 x dia/peso entre 15 kg
e 25 kg

Dose 50.000 U/kg via

Penicilina Benzatina . .
intramuscular cada 21 dias

Eritromicina etilsuccinato 20

Em caso de Alergia a Penicilina me/kg via oral 2 X ao dia




Transplante de medula 6ssea

A Unica terapia curativa até o presente momento é o transplante
de células tronco. Desde fevereiro 2018 o transplante mieloablativo
alogénico aparentado para DF é passivel de ser realizada pelo SUS,
independentemente da faixa etdria. Porém, seguindo rigorosos
critérios de inclusdo, condicionado a compatibilidade do doador e
grau de integridade do receptor, bem como a conscientizagcdo dos
riscos nao despreziveis deste procedimento.

Terapia Génica

A Terapia Geénica consiste em introduzir um gene de Hb normal
no lugar do gene alterado. Esta terapia ainda estd em estudos,
prometendo avanc¢os na erradicacao da DF.

ATENCAO - Observar que a doenga é evolutiva e,
consequentemente, a pessoa apresenta lesoes de
varios orgios e sistemas. E fundamental verificar
e reforgar a sua vinculagao ao CRAPH e a AB.




ANEXOS

FLUXOGRAMA DO DIAGNOSTICO E ATENDIMENTO AS
PESSOAS COM DOENCAS E OUTRAS HEMOGLOBINOPATIAS

DIAGNOSTICO PRECOCE NA TRIAGEM NEONATAL-TESTE DO PEZINHO

(" MATERNIDADE )
« Informa a mae sobre exame

* Colhe material

 Envia material para o STNN (J6 Clemente)

\ Informa méae sobre acesso ao resultado: no site do J6 Clemente-informa senha

<z

4 )
Laboratério do STNN (J6 Clemente)
* Analisa Material

L Detecta hemoglobinopatia “ S8” ou outras hemoglobinopatias (C, D, Talassemias) )

S S

( DOENCA
» Convoca resultados alterados ( \
* Informa diagndstico TRAGO
* Orienta familiares UBS
\_* Encaminha para CRAPH 'l?‘/l(;(:lr?ceula
e > * Inclui nos servigos e programas
CRAPH o Puericultura
« Cadastra o Saude Bucal
* Acolhe o Imunizagdo
* Vincula o Orientagao Genética
\’ Encaminha para UBS \ J
3

oos N

* Realiza buscativa

* Acolhe

* Matricula

* Inclui nos servigos e programas
o Puericultura

o Saude Bucal

o Imunizagéo

o Assisténcia Psicossocial

o Orientagdo Genética
\o Demais programas /




FLUXOGRAMA PARA DIAGNOSTICOS TARDIOS PARA
INVESTIGAGAO PARA DE:

DOENCA FALCIFORME\ OUTRAS HEMOGLOBINOPATIAS \OU
ANEMIA A ESCLARECER

e Unidade Basica de Saude
e Servigode Hemoterapia
e Outros servigos de Saude

UBS

Solicita exame Eletroforese de
Hemoglobina

Orientausuario

Colhe material

~N

LABORATORIO
e Detecta hemoglobinopatia“ S”
ou outras hemoglobinopatias (C, D,
Talassemias)
e Encaminha resultado para UBS )

2

~
UBS
e Convocapessoas com resultados
alterados
L]
L Informaresultado )
Doenga falciforme (SS, SC, $Tal, Tragos falciformesS, C, D,
Talassemias) Talassemias.
Encaminha para o CRAPH
b
UBS
CRAPH e Informaresultado
e Acolhe > e Realiza orientagdo genética
e Cadastra > e Incluino grupo de planejamento
e Vincula Familiar, nos programas e servigos.

oferecidos pela UBS.




ATENCAO ESPECIALIZADA
CENTROS DE REFERENCIA EM ATENCAO AS PESSOAS
COM HEMOGLOBINOPATIAS-CRAPH

CENTRO DE REFERENCIA PARA O ACOMPANHAMENTO AOS PORTADORES
DE HEMOGLOBINOPATIAS (CRAPH) no Municipio de Sdo Paulo.

CRAPH CLINICAS

Hospital das Clinicas Adultos e Criancas
Hospital Sdo Paulo/UNIFESP Adultos e Criancas
Hospital Santa Marcelina Adultos e Criangas

Santa Casa de Misericordia de

S30 Paulo Adultos e Criangas

Hospital Dr Euryclides de Jesus

Zerbini (Brigadeiro) Adultos (apenas)

Hospital Infantil Menino Jesus Criancas (apenas)

Hospital Darcy Vargas Criancas (apenas)

Hospital Candido Fontoura Criancas (apenas)




Saiba mais sobre doenga falciforme, siga o link abaixo:

https://www.prefeitura.sp.gov.br/cidade/secretarias/saude/sau-
de_populacao_negra/index.php?p=234224

https://www.prefeitura.sp.gov.br/cidade/secretarias/upload/re-
gulacaodfalciformemunicipiosaopaulo.pdf
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