DEFICIENCIA DE G6PD

A deficiéncia de G6PD tem alta prevaléncia na populacdo. No Brasil, 3 a 6,9% da populacdo é
acometida e estd no screening de doencas triadas pelo Teste do Pezinho Ampliado. E a

eritroenzimopatia mais comum. Heranca recessiva ligada ao X.

E possivel evitar a sintomatologia com medidas profildticas simples que incluem: evitar
administracdo de drogas indutoras da hemdlise e a ingestdo de feijao de fava. O diagndstico
precoce realizado pela Triagem Neonatal e o acompanhamento adequado dos pacientes evitam

o aparecimento de sequelas e o risco de ébito.

O objetivo principal deste protocolo é oferecer orientacbes aos profissionais que atuam no

ambito da Atencgdo Primdria a Saude (APS) no seguimento das criangcas com deficiéncia de G6PD.

1. Manifestagoes clinicas:
Ictericia neonatal

Inicio no 292 a 32 dia de vida. Recém-nascidos com deficiéncia de G6PD possuem 2 x mais chance
de cursarem com ictericia neonatal que a populacdo em geral (sendo mais intensa nos

prematuros).

Individuos deficientes de G6PD estdo sob risco de desenvolver anemia hemolitica em resposta a
trés fatores desencadeantes: (i) ingestao de feijao fava, (ii) infeccées e (iii) drogas.

A hemolise aguda e anemia se manifestam com palidez, fraqueza, letargia, taquicardia,
hepatoesplenomegalia, dor abdominal ou lombar, e num intervalo de horas a 2-3 dias a crianca
pode desenvolver ictericia e urina escura devido a hemoglobinuria. A anemia é normalmente
normocitica e normocrémica, com contagem de reticulécitos aumentada, aumento de DHL
(desidrogenase latica) e de bilirrubina indireta. Urina I: hemoglobinuria. Enzimas hepaticas:

normais.

O inicio pode ser abrupto, especialmente com favismo em criancas. A hemdlise ocorre
tipicamente em 24 a 72 horas apds exposicao ao fator estressor com resolucdo dentro de 4 a 7

dias.



As drogas e substancias que podem desencadear crises de hemdlise em pessoas deficientes de

G6PD estdo listadas no quadro abaixo.

A seguir, a lista de substancias que devem ser evitadas:

Antimalaricos: Antibacterianos:

Anti-helminticos:
Sulfinamidas e

sulfonas:

Analgésicos”:
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2. Classificagdo Estatistica Internacional de Doengas e Problemas Relacionados a Saude
(CID-10)

D55.0 - Anemia devida a deficiéncia de glicose-6-fosfato-desidrogenase [G-6-PD]

3. Tratamento N3o Farmacoldgico

Orientagao nutricional e seguimento clinico.

4. Tratamento Farmacoldgico

Ndo existe tratamento especifico para a deficiéncia de G6PD.



5. Monitoramento
Os eventos agudos sao autolimitados e raramente a anemia pode ser importante e atingir niveis
transfusionais. Na auséncia de comorbidades, a completa recuperacdo dos niveis normais de
hemoglobina da crianga é o habitual.
A recuperacdo pode ser monitorada pela medida de hemoglobina, hematdcrito e contagem de
reticuldcitos.
A crianga deve seguir o calenddrio habitual de acompanhamento do crescimento e
desenvolvimento na APS e os exames indicados no fluxograma devem ser solicitados na primeira
consulta e em caso de suspeita de anemia/hemdlise.
Todo usudrio responsavel pela crianca para deficiéncia de G6PD receberd uma lista dos

medicamentos e alimentos que devem ser evitados

6. Profilaxia

e Evitar os gatilhos;

e Importancia do acolhimento e orientac¢do as familias;

e Evitar estigmas;

e Garantir informacdo da lista de medicamentos que devem ser evitadas;

e Informara a familia/cuidador dos sinais e sintomas de alerta;
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