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RESUMO

Objetivo: adquirir informagdes acerca da doenca Falciforme, em seus diversos
aspectos: deteccdo, tratamento e prevengdo ou mesmo no acompanhamento do
paciente e envolvimento com seus familiares. Metodologia: O estudo foi realizado
com avaliacdo de referencial bibliografico de revistas, artigos e dissertacfes
publicados entre o periodo de 2001 a 2018. Apds uma leitura seletiva e minuciosa
foram designados 39 estudos para compor a revisao bibliografica. Sendo que 10
destes foram selecionados para integrar a descricdo dos resultados e discussao.
Resultados: No decorrer do estudo foi demonstrada a necessidade de uma
conscientizacdo mostrando como essa patologia gera um problema de saude
publica, por meio da base de dados. A necessidade de um acolhimento genético
para casais que pretendem ter filhos € essencialmente para prepara-los
psicologicamente e para que eles tenham conhecimento das diversas intervengdes
medicamentosas. Conclusdo: Constatou-se que as pessoas com Anemia
Falciforme apresentaram varios elementos favoraveis, em busca de adaptacédo ao
adoecimento na fase adulta. Mesmo com tantas técnicas diagndsticas existentes,
ocorre a necessidade de melhores metodologias diagndsticas, e também mais
pesquisas, que por sua vez, viabilizariam novos tratamentos, proporcionando melhor
qualidade e expectativa de vida aos portadores da doenca Falciforme.

Palavras-chave: Anemia Falciforme. Diagndstico. Prevencdo e Controle.

Fisiopatologia.

ABSTRACT

Objective: to acquire information about sickle cell disease, in its various aspects:
detection, treatment and prevention or even in monitoring the patient and
involvement with his family. Methodology: The study was carried out with the
evaluation of bibliographic references of magazines, articles and dissertations
published between 2001 and 2018. After a selective and thorough reading, 39

studies were designated to compose the bibliographic review. 10 of these were
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selected to integrate the description of the results and discussion. Results:
Throughout the study, the need for awareness was shown, showing how this
pathology generates a public health problem, through the database. The need for
genetic reception for couples who intend to have children is essentially to prepare
them psychologically and so that they are aware of the various drug interventions.
Conclusion: It was found that people with sickle cell anemia had several favorable
elements, in search of adaptation to illness in adulthood. Even with so many existing
diagnostic techniques, there is a need for better diagnostic methodologies, and also
more research, which, in turn, would enable new treatments, providing better quality
and life expectancy for people with sickle cell disease.

Keywords: Sickle cell anemia. Diagnosis. Prevention and Control. Pathophysiology.

INTRODUCAO

De acordo com a Organizacdo Mundial de Saude (OMS), pode-se conceituar a
anemia “‘como a condi¢dao na qual o conteudo de hemoglobina no sangue esta
abaixo do normal, como resultado da caréncia de um ou mais nutrientes essenciais,
seja qual for a causa dessa deficiéncia”. As anemias podem ser causadas por
deficiéncia de varios nutrientes como Ferro, Zinco, Vitamina B12 e proteinas
(BRASIL, 2004). Dentre os tipos de anemia existe a anemia falciforme (AF), que de
acordo com Assuncédo, Barros e Santos (2017), é uma das doencas hereditarias
mais comuns no mundo, sendo caracterizada pela “mutagao génica que ocasiona a
substituicdo do aminoacido acido glutamico por valina na posi¢cao 6 da subunidade 3
da hemoglobina que leva a producdo da hemoglobina S (HbS), responséavel pela
hemacia adquirir essa forma de foice, dai o nome falciforme.” No entanto a pessoa
gue herda apenas um gene modificado (heterozigoto) ndo desenvolve a doenga e
sdo chamados de portadores do “trago falciforme” (ASSUNCAO; BARROS;
SANTOS, 2017).

Essa deformidade das hemacias ocorre, sobretudo sob condicbes de baixa
oxigenagdo, fazendo com que ocorra um agrupamento das mesmas no vaso
sanguineo, impedindo dessa forma o fluxo do sangue nesse local, sendo

exatamente essa alteracdo o fator determinante pelo sintoma principal na anemia
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falciforme: a crise de dor, que € muito intensa e requer hospitalizacdo na maior parte
dos casos. Em virtude dessa alteracdo estrutural, a heméacia tem meia-vida mais
curta (aproximadamente 10-20 dias), causando a anemia (ASSUNCAO; BARROS;
SANTOS, 2017).

No que se refere aos aspectos historicos, a AF foi reconhecida pela primeira vez
em 1910, sendo sua maior incidéncia em povos de diferentes regibes da Africa, e
em consequéncia, o Brasil, por apresentar uma populagcdo com diversas origens
étnicas e com varios graus de miscigenacédo, assinalando que a presenca da anemia
falciforme € resultante da imigracdo de individuos descendentes, sobretudo do
continente africano (BENFATO et al., 2007).

Tendo em vista os dados epidemiolégicos da AF, a OMS estima que
aproximadamente 1.900 criangas nas¢cam todos os anos no Brasil com Anemia
Falciforme. Em conformidade com o Ministério da Saude, “a doenca é incidente em
2% a 6% da populacdo residente nas regides do pais, nas quais a sua maioria
portadora sao individuos de origem afrodescendente, 6% a 10% dessa etnia tem a
alteracdo genética, no Nordeste temos 3% da populacdo e 3,5% dos
Pernambucanos com a patologia. Devido a alta taxa de mortalidade, tem grande
relevancia sobre a area clinica, hematologica, bioquimica, genética, antropoldgica e
epidemioldgica” (MELO et al.,2017), e portanto, mediante essas altas taxas de
prevaléncia da AF, no Brasil o diagnéstico passou a ser obrigatério em todos os
estados da Federacdo. Teve inicio em 2001, a partir do Programa Nacional de
Triagem Neonatal (PNTN) criado pela Portaria n° 822, do Ministério da Saude, de
06/06/2001 e constitui medida positiva na reducdo da morbimortalidade da doenca
(GRADELLA; SABINO, 2016).

Frente a doenca Falciforme € indispensavel o envolvimento da familia, uma vez
qgue as pessoas acometidas com essa doenca devem ter um cuidado intenso, bem
como a prevengdo de possiveis complicagdes e assim manterem um quadro clinico
estavel (BITTENCOURT et al, 2013). Portanto, com base nos aspectos
supracitados sobre a AF, compreende-se que € elementar o aconselhamento
genético (para evitar que duas pessoas portadoras do traco falciforme tenham filhos
com a doencga), com implementacdo de testes de rastreamento dos portadores do

traco, posto que os mesmos sdo completamente assintomaticos, mas tém 25% de
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chances de conceber uma crianca com a doenca (ASSUNCAO; BARROS; SANTOS,
2017).

Desta maneira o tratamento da AF consiste em anti-inflamatérios e derivados de
opioides contra a dor. A transfusdo sanguinea e a Hidroxiuréia (HU) foram opcdes
encontradas para tentar evitar as crises dolorosas e as complicacdes, como acidente
vascular cerebral (AVC), priapismo, entre outros. A despeito dos possiveis efeitos
adversos como a sobrecarga de ferro (no caso da transfuséo) e mielosupresséo (no
caso da HU), a insercdo dessas terapias mostrou-se bastante eficaz e com boa
aceitacao pelos pacientes (BRASIL, 2009).

A importancia em pesquisar essa tematica justifica-se, em razdo de a AF ser uma
patologia de carater hereditario, sem cura. Deste modo, o diagndstico precoce é de
grande relevancia, através do programa de triagem Neonatal e a busca de
individuos heterozigotos na populacdo em geral. Logo é muito importante a atuacao
do farmacéutico em direcdo a assisténcia do paciente portador da HbS, e para isso
ele precisa adquirir informagdes acerca da doenga falciforme, em seus diversos
aspectos: deteccdo, prevencdo e tratamento ou mesmo no acompanhamento do
paciente e envolvimento com seus familiares. Deve também o farmacéutico estar
envolvido em programas e projetos direcionados aos portadores do gene da HbS.
Uma participacdo ativa desse profissional podera diminuir a morbidade e
mortalidade por causa da doenca (FREITAS; PEREIRA, 2008). A partir dessas
reflexdes, esse estudo teve como objetivo pesquisar, através de publicacdes
cientificas, e tracar um panorama da AF, bem como suas complicacfes, possiveis
diagnésticos e tratamento, em razao de ser uma patologia que acomete uma parcela

significativa da populacao.

METODOLOGIA

Trata-se de revisao integrativa da literatura, sendo do tipo exploratério — descritivo
método que viabiliza a analise de pesquisas cientificas de modo sistematico e
amplo, contribuindo para a caracterizacao e divulgacado do conhecimento produzido.

A pesquisa bibliogréfica é feita a partir do levantamento de referéncias tedricas ja
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analisadas, e publicadas por meios escritos e eletrbnicos, como livros, artigos
cientificos, paginas de web sites (FONSECA, 2002).

Para a escolha do tema proposto foi indagado a seguinte questao norteadora: Por
ser uma doenca hereditaria, ndo ter cura e apresentar-se como um grande problema
de saude publica mundial, surgiu-se o interesse por abordar quais 0s principais
diagnésticos e formas de tratamento da Anemia Falciforme?

O estudo foi realizado com avaliacdo de referencial bibliografico de revistas,
artigos e dissertacdes publicados entre o periodo de 2001 a 2018. ApGs uma leitura
seletiva e minuciosa foram designados 39 estudos para compor a revisao
bibliografica. Sendo que 10 destes foram selecionados para integrar a descricdo dos
resultados e discussdo. Foram utilizados para as buscas, os bancos de dados
PubMed, SCIELO — Scientific Electronic, Biblioteca Digital de Teses e Dissertacdes
e Google Académico.

Na selecdo dos artigos resultantes da pesquisa cientifica foram utilizados os
seguintes critérios: o interesse para o tema, 0s artigos cientificos e estudos escritos
em portugués, com data de publicagdo nos ultimos 16 anos ou de anos anteriores,
se o conteldo fosse relevante. No decorrer do estudo foram utilizados os seguintes

descritores: Anemia Falciforme, diagndstico, prevencéo e controle, fisiopatologia.

CONCEITO E EPIDEMIOLOGIA DA ANEMIA FALCIFORME

A Anemia Falciforme foi descoberta por Herrick, no ano de 1910, e foi encontrada
primeiramente na Asia Menor, estendendo-se pela Africa, e acomete atualmente
cerca de 40% de toda a populacédo (SILVA, 2015).

Entende-se que a AF é uma doenca de carater genético, que tem como
caracteristica a presenca da hemoglobina S, proteina mutante que sofre
polimerizacdo e deforma-se, assumindo forma de foice. A AF é incluida no grupo de
Doengas Falciformes (DF) sendo uma das mais prevalentes hemoglobinopatias. Sua
presenca reduz a velocidade da circulagdo sanguinea, ocasionando crises
dolorosas, vaso oclusdo e isquemia, além da hemdlise precoce cronica (FELIX;
SOUZA; RIBEIRO, 2010).




Revista Multidisciplinar do Nordeste Mineiro, v1. 2020/01
ISSN 2178-6925

Diante dessa exposicédo, AF € uma doenca genética comum no Brasil e no mundo,
sendo mais prevalente entre descendentes de negros. A mutacao génica provoca a
substituigdo do aminoacido acido glutdmico por valina na posi¢ao 6 da subunidade 3
da hemoglobina que leva a producdo da HbS, responsavel pela hemacia adquirir
essa forma de “foice”, dai o nome falciforme. Os individuos que herdam apenas um
gene modificado (heterozigotos) ndo desenvolvem a doenca e sdo chamados de
portadores do traco falciforme (ASSUNCAO; BARROS; SANTOS, 2017).

Quanto alinha falciforme ndo que se falar em alteracées hematoldgicas, as acdes
vaso-oclusivos sob condigbes fisioldgicas, inexistem, desencadeando na néo
mortalidade nem morbidade seletivas (BENFATO et al.,, 2007). Todas as formas
sintométicas do gene da HbS, em homozigose ou em combinacdo, sdo conhecidas
como doencas falciformes, mesmo que as particularidades se distinguem nos graus
variados de gravidade, toda doenca tem sua particularidade. O histérico vem dos
pais, que sdo portadores assintomaticos de um unico gene afetado (heterozigotos),
produzindo HbA e HbS (AS), transmitindo cada um deles, o gene alterado para a
crianca, que recebe o gene anormal em dose dupla (homozigoto SS). O gene da
HbS pode combinar-se com outras anormalidades hereditarias das hemoglobinas,
como hemoglobina C (HbC), hemoglobina D (HbD), beta-talassemia, entre outros,
gerando combinacbes que também sdo sintomaticas, denominadas,
respectivamente, hemoglobinopatia SC, hemoglobinopatia SD, S/beta- talassemia
(CORREA, 2016).

O nivel s6cio-econémico deve ser levado em consideracao, ja que a doenca evolui
de forma branda em pacientes com melhor alimentacdo e melhores oportunidades
de tratamento. Os portadores da Anemia Falciforme estdo carentes de um
fortalecimento no aspecto social, com intuito de viabilizar recursos para aumentar a
renda da familia, como a ministracdo de cursos profissionalizantes gratuitos, pois
ainda ndo existem iniciativas especificas para essa populacdo, seja na rede publica
ou na privada (CASTELO et al., 2012).

MANIFESTACAO CLINICA E SINTOMAS DA ANEMIA FALCIFORME
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O fendmeno de afoicamento das hemacias € responsavel por todo o quadro
fisiopatolégico. As hemacias, quando assumem essa forma, apresentam maior
rigidez e vivem na circulacdo sanguinea em média 10 dias, muito menos que o
tempo médio usual de 120 dias, estando mais sujeitas a destrui¢cao. Isso resulta em
anemia cronica intensa (BRASIL, 2006).

Os principais sinais clinicos observados sédo decorrentes da forma afoicada das
hemécias. Esse formato influencia intensamente no fluxo do sangue da
microcirculacdo, pois a irregularidade da superficie de contato das hemacias
alteradas permite reacfes quimicas interativas entre estas e as células endoteliais,
fazendo-as aderir a parede do vaso sanguineo. As consequéncias da aderéncia sdo
caracterizadas pela vaso-oclusdo, com reducdo do fluxo do sangue nos capilares,
causando estases venosa e hipdxia, que acarretam crises agudas intensamente
dolorosas e lesédo tecidual organica cronica e progressiva (BRASIL, 2016).

O quadro de anemia ocorre quando h&a diminuicdo no numero de hemacias
circulantes no sangue. As hemécias falciformes do individuo que tem AF sé&o
hemolisadas constantemente, diminuindo a concentragdo sanguinea de
hemoglobina. A AF pode ocasionar varios tipos de sintomas em individuos
portadores dessa enfermidade, como crises vaso- oclusivas, precipitadas por
infeccdo, acidose, desidratacdo e desoxigenacao; crises de sequestro visceral,
ocasionadas por deformacéo falciforme dos eritrécitos e retencdo do sangue em
orgdos; crises aplasticas, causada principalmente por deficiéncia de folato; e, a mais
famosa, crise hemolitica, caracterizada por aumento do ritmo de hemdlise com
queda de hemoglobina e aumento de reticulose (MELO et al., 2017).

Um estudo realizado por Araujo, Bellato, Silva (2013), relata que os portadores
revelaram que as dores sdo sintomas marcantes em suas vidas, intensas, muitas
vezes persistentes e que restringem bastante seu cotidiano.

A Crise vaso-oclusiva é definida como a admissdo hospitalar por episodio
doloroso na auséncia de outra causa, que nédo a doenca de base, requerendo uso de
medicacdo narcética (ARAUJO, et al., 2004). A maior incidéncia de internagéo dos
pacientes com AF acontece devido as crises vaso-oclusivas, ndo possuindo uma
prevencdo especifica, salvo os casos nos quais o medicamento hidroxiuréia pode

diminuir a frequéncia de crises, que caracterizam-sepela evolucdo de complicacbes
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agudas, em criancas e adolescentes e nos adultos. As formas de prevencao
secundaria podem diminuir o numero de internacbes, mas ndo chegam a ser
capazes de torna-las “eletivas” (LOUREIRO; ROZENFELD, 2005).

A instalacdo da hidratacdo venosa é um aspecto importante na assisténcia ao
paciente com crises de dor. Sua recomendacdo é para controle da crise vaso-
oclusiva e o equilibrio hidrico quanto a infusdo de medicacdo analgésica e
caracteriza-se como principal cuidado. A hidratacédo deve ser cautelosa pelo risco de
sobrecarga cardiaca e estudos revelam que além da perda de agua, a hipostenuria
(Sinal de insuficiéncia renal caracterizado por urina de baixa densidade e pouco
concentrada.) é a anormalidade mais comum em individuos com a Anemia
Falciforme (BRITO; MIRANDA, 2016).

Um dos principais sinais da Anemia Falciforme € a Crise Algica, pois ocorrem
inesperadamente, em alguns casos apds uma crise infecciosa, um resfriamento
subito ou estresse fisico e/ou emocional afetando diretamente a qualidade de vida
do paciente. Essas crises podem ser agudas, subagudas ou cronicas, geralmente
acompanhadas de febre com edema e calor na area. Em alguns casos as crises
podem durar de 4 a 6 dias ou até mesmo semanas, considerando o fator de risco
como febre alta, desidratacdo, palidez, vomitos, dores e priapismo. Tais crises
tendem a atingir 37% das mulheres no seu periodo menstrual. (JUNIOR, 2017).

A transfusdo sanguinea durante a crise algica para reduzir a necessidade do uso
de opioides, € um estudo promissor recente, o qualdeterminou que a transfusao de
glébulos vermelhos empacientes diminuia o tempo de internacdo e os requisitos de
opidides, se comparado ao tratamento padréo. O resultado foi favoravel na reducéo
do tempo de internacéo e utilizagcao de opidides (BRITO MIRANDA, 2016).

A pessoa com doenga falciforme tem a dor como parte constante da evolugéo da
doenga, sendo causa de internagbes ao longo da vida dessas pessoas. A crise
aguda de dor ou crise algica manifesta-se comumente a partir dos 24 meses de vida
e € responsavel pela maioria dos casos de atendimento de emergéncia e
hospitalizacéo, assim como pela ma qualidade de vida dos pacientes acometidos, e
internagdes frequentes, que resultam em elevada mortalidade (SANTOS ,2014).

O sequestro esplénico instala-se subitamente, havendo queda progressiva nos

valores sanguineos de hemoglobina, sendo uma complicacdo aguda da maior
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gravidade, causadora de grande morbidade e mortalidade em pacientes com doenca
falciforme. E a partir dos 5 meses de vida, até os 2 anos que ela se desenvolve mais
comumente. Sua manifestacdo clinica caracteriza-se por subito mal estar, e seu
estado piora progressivamente, entre a palidez e dor abdominal, acompanhados de
sudorese, taquicardia e taquipnéia. Estabelece-se muitas vezes por estar associado
a infeccdes virais ou bacterianas. Em aproximadamente 20% dos casos a sindrome
toracica aguda acompanha o quadro (BRUNIERA,2007).

A segunda causa de internacdo e mortalidade em pacientes com Deficiéncia
Falciforme é a Sindrome Toracica, e sua ocorréncia tem mais intensidade em
criancas pequenas (ARAUJO, 2011). A sindrome Toracica aguda se manifesta de
acordo com a idade, e criangcas sdo mais propicias a apresentar tosse e febre. Ja os
adultos apresentam maior dificuldade na respiracdo e dor no térax. As radiografias
mostram que em criancas nao ha preferéncia quanto ao lobo dos pulmdes, enquanto
nos adultos ambos séo afetados. Nos adultos, em torno de 9% dos casos resultam
em morte, e em criancas, menos de 1%. No entanto, ha necessidade de um exame
clinico mais detalhado, uma vez que 40% dos casos se mostram sem alteracdo
(JUNIOR, 2017).

Na Doenca Falciforme o priapismo € definido pela erecdo peniana prolongada e
dolorosa ndo acompanhada de desejo ou estimulo sexual, usualmente persistente
por mais de quatro horas. Esta condi¢do é considerada uma emergéncia uroldgica e,
infelizmente, a disfuncéo erétil é sequela comum no tratamento inadequado.

Ha que se falar em dois tipos de priapismo: baixo fluxo (isquémico) e alto fluxo
(ndo isquémico). A forma tipica de priapismo em pacientes portadores de doenca
falciforme é a de baixo fluxo, podendo ocorrer de modo agudo ou recorrente, sendo
0 priapismo recorrente caracterizado por episédios durante o sono, onde ndo ocorre
detumescéncia ao acordar. Em geral, dura menos de trés horas (FIGUEIREDO,
2007).

DIAGNOSTICO DA ANEMIA FALCIFORME

Ressalta-se que o principal diagnéstico da DF é pela triagem neonatal (teste do

pezinho), antes do aparecimento dos sintomas clinicos, que encoraja a
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implementacdo de praticas de cuidados preventivos e orientacdo aos pais em
relacdo ao recém-nascido. Permite também uma acao pedagodgica sobre a condi¢ao
genética da familia e risco de recorréncia em futuras gestacdes, através de
orientacao familiar ou aconselhamento genético (BRASIL, 2016).

Através da portaria n°® 822/01, o Ministério da Saude instituiu o Programa Nacional
de Triagem Neonatal (PNTN), e a triagem para a HbS foi incluida neste programa,
além da fenilcetonuria e do hipotireoidismo, devido: as doencas falciformes (SS, SC
e ST) serem doengas que ndo apresentam caracteristicas clinicas precoces; serem
de facil deteccao laboratorial e economicamente viaveis; permitirem testes de alta
sensibilidade e especificidade; apresentarem sinais e sintomas que podem ser
reduzidos ou eliminados com a instituicdo do tratamento eterem a necessidade de
um programa de acompanhamento ap6s o diagndstico.O diagnéstico precoce da
anemia falciforme, através do Teste do pezinho, permite o acompanhamento dos
pacientes antes das manifestacdes e da sintomatologia e, com isto, a prevencao das
complicacBes e sequelas (ALMEIDA et al., 2009).

O Teste de Falcizacdo consiste em colocar o eritrocito a ser pesquisado, sob
baixa tensdo de oxigénio; o eritrocito contendo Hb S toma a forma de foice ou meia-
lua, ometabissulfito de sédio reduz a tensédo de oxigénio, quando uma solucao de
metabissulfitode so6dio € acrescentada ao sangue total, e essa mistura e lacrada
entre lamina e laminula, por meio de esmalte, os eritrécitos contendo Hb S se
deformam. O teste de falcizacaoéinespecifico para o recém-nascido, por levar a
resultados falso-negativos aos altos niveis de hemoglobina fetal e aos baixos niveis
da hemoglobina S presentes nesta ocasido (DUPSKI, 2017).

O teste de solubilidade baseia-se no fato de que, sob baixas concentracdes de
oxigénio, a Hb S torna-se 100 vezes menos soluvel que sua forma oxigenada. No
entanto, o teste de solubilidade ndo apresenta boa sensibilidade para deteccao da
presenca de Hb S no periodo neonatal, especialmente nos RN prematuros, uma vez
gue neste periodo ainda ndo houve a transicdo de Hb F para hemoglobina do adulto.
Nessa faixa etaria, até mais ou menos 0s seis meses de idade, um teste de
solubilidade negativo deve ser interpretado com cautela, principalmente se feito por

ocasiao de uma emergéncia (BANDEIRA et al., 2003).
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A eletroforese, € uma técnica simples para a deteccdo rapida de
hemoglobinopatias, em acetato de celulose, pH alcalino, amplamente difundida, é
uma metodologia que deve ser utilizada como teste de rastreamento inicial para a
deteccdo de hemoglobinas variantes (ZAMARO et al., 2001). A inclusdo da
eletroforese de hemoglobina, nos testes de triagem neonatal, representou um passo
importante no reconhecimento da relevancia das hemoglobinopatias, como problema
de Saude Publica no Brasil, e o inicio da mudanca da histéria natural da doenga em
nosso pais. A repeticdo da eletroforese confirma o perfil hemoglobinico num melhor
momento, ocasido em que se aproxima do perfil do adulto (FIGUEIREDO et al.,
2014).

TRATAMENTO DA ANEMIA FALCIFORME

Ainda ndo existe tratamento especifico para a doenca, porém alguns
procedimentos preventivos ou paliativos sao adotados para diminuir seus efeitos,
tais como: farmacos como a 5-azicitidina, que utilizam-se de moléculas covalentes
(isocianatos e clofibrato), suplementacdo com arginina, fito medicamentos,
transfusdes sanguineas regulares, medicamentos quelantes de ferro, introducdo da
hidroxiuréia. Os pacientes acometidos pela anemia falciforme apresentam
susceptibilidade as infec¢des, sendo assim importante a vacinacdo desses contra as
principais patologias (ALMEIDA; BERETTA, 2017).

Diante de tal constatacdo Marques et al. (2015) aborda que, o ideal é que o
tratamento seja iniciado antes dos quatro meses de vida, para que a prevencao
das infeccbes e outras complicacdes que podem levar a morte da crianca, seja
efetiva. A familia da crianca identificada devera receber orientacdo basica da equipe
multidisciplinar no ponto de atengéo especializado, para a confirmacao diagndstica e
0 inicio do tratamento especifico. A prevencgéo das complicagbes é muito eficiente na
reducdo da morbimortalidade. As principais medidas preconizadas para alcancar
esse objetivo sdo: antibidticoterapia profilatica (esquema especial de vacinacéao).
Os medicamentos que compdem a rotina de tratamento e integram a farmacia

basica sado: acido félico (uso continuo), penicilina injetavel (obrigatoriamente até os
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cinco anos de idade), antibioticos, analgésicos e anti-inflamatérios (usados nas
intercorréncias).

Evidencia-se com maior clareza, que além das manifestacfes clinicas, como em
outras doencas, 0s sinais e sintomas da DF causam repercussdao em varios
aspectos da vida das pessoas, como a interacdo social, as relacdes conjugais e
familiares, a educacéo e o emprego. Embora essas manifestacoes sejam intensas,
podem ser prevenidas e tratadas, garantindo as pessoas longevidade com
qualidade. O transplante de medula 6ssea tem sido praticado em centros de
pesquisa, e definido por protocolos para esse fim, o que faz com que haja pessoas
indicadas e outras, ndo, para tal procedimento (MARQUES et al., 2015).

As fortes crises de dor que decorrem da vaso-oclusdo sdo comuns, segundo a
OMS, e o0 esquema de tratamento segue por degraus. O 1° degrau sdo analgésicos
nao opibdide (dipirona, acetominofen, AAS, paracetamol), antiinflamatérios néo
esteroidais (AINEs: AAS, diclofenaco, indometacina, ibuprofeno) e adjuvantes
(anticonvulsivantes,  antidepressivos,  neurolépticos, = benzodiazepinicos e
anticolinérgicos). O 2° degrau € composto de opioides fracos (codeina, tramadol),
AINEs, adjuvantes. O 3° degrau - Opioide potente (morfina, fentanila, metadona,
oxicodona), AINEs, adjuvantes (JUNIOR, 2017).

A Hidroxiuréia € um quimioterapico que atua como antifalcizacdo, aumentando a
hemoglobina fetal nas células e reduzindo as chances de aparecimento de
tromboses e das crises dolorosas intensas, atuando na modificacdo da membrana
dos eritrocitos, diminuindo os neutrdéfilos e a expressao de moléculas de adesédo em
linfécitos e mondcitos. Tem situacdes em que a utilizacdo de hidroxiuréia pode
provocar mielodepressdo e pancitopenia, sendo necessaria uma atencdo especial
em relacdo ao numero de granulécitos, plaquetas e reticul6citos durante a sua
utilizacao (SANTOS,2014).

Sabe-se que a transfusdo de hemacias possui apenas algumas contraindicagdes
bem especificas, ou seja, em transfusdes de substituicdo total em recém-nascidos
(sobretudo em prematuros), em pacientes com anemia falciforme em crise de
falcizacdo e em individuos sob hipdxia intensa. Portanto,0 mais conveniente seria
investigar a presenca da hemoglobina S diretamente no produto hemoterapico a ser

usado (sangue total ou concentrado de hemacias), através de testes pre-
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transfusionais, ja que existem testes capazes de demonstrar a presenca da
hemoglobina S em poucos segundos, sem exigir qualquer aparelhagem
especializada (COELHO; GUIMARAES, 2010).

O Transplante de Medula Ossea, vem se constituindo como uma alternativa de
tratamento para diversos tipos de neoplasias, doencas hematologicas ou nao,
doencas metabdlicas e deficiéncias imunolégicas, compondo o quadro de
diagnosticos que recebem indicacdes para o TMO tem-se, dentre outros a anemia
falciforme (MASTROPIETRO;SANTOS;OLIVEIRA. 2006).

Com relacdo aos tratamentos, ndo podemos deixar de falar do transplante de
medula 6ssea, € considerada a cura, pois ha a substituicdo da série vermelha,nédo
pode deixar de falar que ha muitos riscos com grandes porcentagens de mortalidade
e complicagcbes. As melhores pessoas para realizarem o transplante sdo menores de
18 anos, e que ndo tenha nenhum problema grave como lesédo hepatica, pulmonar

ou cardiaca, aloimunizacéo e depdsitos de ferro excessivos (SANTOS, 2014).

ATENCAO FARMACEUTICA A PACIENTES COM ANEMIA FALCIFORME

De acordo com Pereira e Freitas (2008), a atencdo farmacéutica € o componente
da pratica profissional onde o farmacéutico interage diretamente com o paciente
para atender suas necessidades relacionadas ao medicamento e diagndstico,
proporcionando impacto positivo no controle de patologias crbnicas, associado a
reducdo de custos para o sistema de saude, os quais podem nortear a implantacéo
e implementacao desse servico em todo pais.

Reafirmando a relevancia, trata-se de uma atividade multiprofissional e idealizada
no contexto de atencao integral a saide, num modelo que privilegia a promoc¢éo da
saude, tendo como principal objetivo garantir a integralidade das a¢fes de saude,
incluindo-se o acesso com qualidade aos medicamentos e seu uso racional
(CONSENSO BRASILEIRO DE ATENQAO FARMACEUTICA, 2002).

Entre esses atores encontra-se o farmacéutico, por ter acesso a informacdes
completas a respeito da seguranca dos farmacos, como também identificar e
prevenir corretamente combinac¢des entre as substancias farmacoldgicas constantes

nos medicamentos. A primeira escolha do doente, que ndo encontra no sistema de
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salude o servico necessario, € buscar no farmacéutico a orientagcdo amiga, franca,
desinteressada e segura. Isso sO eleva a responsabilidade ética e profissional do
farmacéutico, que é o ultimo elemento, e as vezes, o Unico, da equipe de saude, que
possui contato com o doente antes que ele tome um medicamento. Diante desta
realidade, torna-se necessaria a preparacdo adequada do profissional farmacéutico
para o atendimento correto, devendo ter o conhecimento de analiseslaboratoriais e
diagndsticas das doencas falciformes (FREITAS; PEREIRA 2008).

Os exames clinicos laboratoriais sdo solicitados pelo médico para um melhor
diagnéstico, e € importante que o profissional que realiza as analises laboratoriais
efetue uma correta interpretacéo e correlacione os resultados com o estado clinico,
repetindo testes duvidosos, até mesmo para um controle de qualidade mais efetivo.
Por isso é importante o conhecimento do farmacéutico sobre os sintomas da anemia
falciforme e a emissdo de exames precisos para deteccdo da doenca (SILVA;
SHIMAUTI, 2006).

Muitas vezes o diagnéstico tardio de uma doenca congénita torna-se um problema
que atualmente é uma realidade de saude publica, principalmente quando
reconhecido na adolescéncia ou no inicio da idade adulta. Mesmo havendo um
servico assistencial de aconselhamento genético, os programas de diagndstico
neonatal da anemia falciforme, visando o inicio do tratamento dos 6 meses de
idade, sdo excepcionais no Brasil. O diagndstico precoce, sobretudo ao nascimento,
e o tratamento adequado, melhoram a taxa de sobrevivéncia e a qualidade de vida
dos doentes com a anemia falciforme (FREITAS; PEREIRA, 2008).

O sucesso da terapéutica e do progndstico do paciente depende dos cuidados
realizados pela equipe multiprofissional. A integracdo e boa comunicacéo entre 0s
membros da equipe assistencial é fator primordial para a seguranca do paciente. Os
resultados reforgam a importancia do farmacéutico na equipe multidisciplinar, como
o profissional responsavel pelo uso seguro dos medicamentos (NOVAIS et al.,
2009).

Afinal € muito importante a acdo do farmacéutico em direcdo a assisténcia do
paciente portador da HbS, visto que de acordo com o Ministério da Saude (MS), a
doenca falciforme requer muitos cuidados, devidoa alta prevaléncia na populagéo

brasileira, inclusdo das hemoglobinopatias nos testes de triagem neonatal, alto grau
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de morbidade e de mortalidade passiveis de prevencado, importancia médico-social

do inicio precoce do tratamento, necessidade de tratamento multidisciplinar

realizado por profissionais treinados e a necessidade de formular politicas

especificas para os individuos por ela acometidos (MAXIMO, 2009).

RESULTADOS E DISCUSSAO

Os estudos encontrados condizentes aos aspectos da presente revisao foram 39 e

10 aproveitados para proceder a pesquisa. A tabela 1 apresenta informacdes sobre

o titulo, periodico, pais de publicacdo e ano dos artigos incluidos nesta revisao.

Tabela 1: Informacdes dos artigos incluidos na revisao bibliogréafica.

Titulo do Artigo Periddico Pais de| Idioma | Ano
Publicacéo
Anemia falciforme: uma revisdo [Revista Eletronica Acervo Saude, Brasil Portugués [2017
acerca da doenca, novos V. 9, p. 856 — 863,
métodos diagndsticos e 2017
tratamento.
Anemia falciforme e seus Revista Cuidarte-Programade Brasil Portugués {2013
aspectos Enfermaria UDSS. P.2, 2013.
psicossociais: O olhar do doente
e do cuidador familiar
Diagnostico da Hemoglobina S:Rev. Brasil Saude Matern. Infant, Brasil Portugués {2003
andlise comparativa do teste de[Recife, p.02, 2008.
solubilidade com aeletroforese
em
pH alcalino e acido no periodo
neonatal
Principais técnicas para o[Ciéncias Biologicas e de SaudeBrasil Portugués [2017
diagnostico da anemiaUnit — Facipe, v. 3, n. 2, p. 33-46,
falciforme: Uma revisdo denov, 2017.
literatura
Anemia falciforme: Rev. Ciénc. Saude Nova Brasil Portugués 2014
Abordagem Esperanca, p.04 , 2014.

diagnostica laboratorial
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A fisiopatologia da Rev. Infarma v.19, n. 1/2, p. 1-3- |Brasil Portugués [2007
Anemia falciforme 6, jan. 2007
Eficacia e toxicidade da Revista Brasileira Brasil Portugués 2006
Hidroxiuréia em criangas com  [Hematologia Hemoter, v. 28, n.2,
anemia falciforme S&o José do Rio Preto
abr./jun, 2006
Anemia Falciforme: Um Universidade de BrasiliaBrasil Portugués [2017
panorama atual da doenca. Faculdade de Ciéncias da Saude
Departamento de
Farmécia, 2017, pg. 21.
Anemia Falciforme: Diagndstico [Faculdade de Educacgéo e Meio |Brasil Portugués [2017
e tratamento Ambiente, 2015, pg. 20.
Perfil de pessoas com doencaUniversidade Federal
falciforme em uma unidade deFluminense Escola deBrasil Portugués 2014

emergéncia: implica¢des para o [Enfermagem Aurora de Afonso

cuidado de enfermagem Costa. p. 18, Niter6i-RJ.

Fonte: Autores (2019).

A tabela 2 apresenta a sintese dos artigos integrados com as seguintes

informacdes: objetivo, metodologia, resultados e importancia do diagnéstico e

tratamento para qualidade de vida dos pacientes com Anemia Falciforme.
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Tabela 2: Caracterizacéo da sintese dos artigos incluidos na revisao bibliografica.

Objetivos

Metodologia

Resultados

do

diagnostico e tratamento

Importancia

para qualidade de vida
dos pacientes com

Anemia Falciforme

Essa pesquisa teve
como objetivo fazer
de
literatura atual sobre

uma revisdo
a anemia falciforme,
novos

método
s diagnosticos

e

tratamento.

Por meio da base de
dados, foram
pesquisados
da

da lingua inglesa ¢

artigos
literatura medica

portuguesa, de
janeiro de 1996 4
outubro de 2016,

que se
concentraram em
oferecer um

panorama acerca da
anemia falciforme e
dos testes

diagnosticos.

Como resultado, foi possivel
de

diagnosticos ja existentes e 0s

comparar as formas

novos testes rapidos,
descartaveis, de baixo custo,
que vem sendo desenvolvido e
sua importancia em regides
carentes para um diagndstico

precoce e inicio de tratamento.

Os autores evidenciaram
gque ha a necessidade de
de
rastreamento de neonatal

implantagéo um
precoce. O surgimento de
novos testes mais rapidos,

de menor custo.

Objetivo: analisar a

interferéncia dos
aspectos

psicossociais no
nivel de qualidade
de vida dos
portadores de

anemia falciforme
e de seus familiares|

cuidadores.

Pesquisa exploratorial

descritiva com
abordagem
qualitativa, realizada

num
municipio a 197km de
Salvador, Babhia,
Brasil.

Da andlise emergiram quatro

categorias, a saber:

sentimentos relacionados

familiares sobre

falciforme.

Necessidade de (re)

construcdo de medidas

aefetivas para o controle de

condicdo crbénica da doenca;desordens psicossociais
relacdes sociais; vivendo com aque interferem
anemia falciforme e suashegativamente na
limitacbes; conhecimento dosjqualidade de vida dos

anemiaportadores de AF.
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Avaliar a eficacia do
teste de solubilidade
como método de
triagem na deteccao
de Hb S no periodo
neonatal,

comparando-o com
de

eletroforese em PH

as técnicas

alcalino e acido.

umbilical de

a
de
hemoglobina em PH

submetido

eletroforese

alcalino e ao teste de
A
de

hemoglobina em pH

solubilidade.

eletroforese

confirmatorio em
todos 0s casos em

que a eletroforese em

O sangue de cordéo
1988
recém-nascidos (RN)

na maternidade do

Instituto Materno-
Infantil de
Pernambuco  (IMIP),
durante o periodo

outubro de 1996 a4
marco de 1997, foi

acido foi realizada
como

test
e

A eletroforese de Hb em PH
alcalino detectou a presenca de
Hb S em 105 (5,3%) amostras.
A andlise destas 105 amostras
através da eletroforese em PH
acido mostrou que 98 (93,3%)
mantiveram o mesmo padrao
o] de
solubilidade detectou apenas
um RN portador de Hb S.

eletroforético. teste

A eletroforese de Hb em PH
alcalino mostrou-se eficaz
da

hemoglobina S no periodo

mo diagnéstico

neonatal, podendo  ser
utilizado nos locais onde
técnicas mais sofisticadas
ndo estdo implantadas. O
teste de solubilidade né&o
serve como abordagem
diagndstica para a presenca
de Hb S

neonatal.

no periodo

literatura cientifica e

Realizar umal
revisdo de literatural
de carater descritivo
explicativo das
técnicas utilizadas
no diagnéstico

dessa enfermidade.

explicativa com
abordagem indireta,
na qual foram
coletados artigos nas
plataformas  virtuais
Googl

e

académico, Scielo,

carater descritivo dal

por meio da literatura serao
utilizados a partir
codificacdo e tabulac&o para
de
para
da

construcéo graficos e

tabelas melhor
compreensao tematica

abordada.

pH alcalino foi

positiva

pata Hb S ou Hb C.

A pesquisa foi delOs dados estatisticos obtidos(Os testes apresentados no

texto sdo muito eficientes

de umalpara ajudar na descoberta

da doenca, e fazem a
anamnese minuciosa do
aspecto clinico da patologia
€ co-agir com o médico,
para prognéstico de grande

eficiéncia.
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pottal Capes, Bieme,

Biblioteca da
Faculdade Integradal
de

Pernambuco e sites

relacionados a saude,

no periodo de
janeiro a
julho de 2017.
Estabelecer os |Pesquisa exploratériaPara definir tal quadro, existemlO exame padrao-ouro para

principais do tipo revisdo dejinimeros exames que auxiliamdefinicho diagndstica da
meio [iteratura, com umapo clinico, desde exames maisjanemia falciforme continua

s abordagem simples, como hemogramasendo a eletroforese de
usados parajqualitativa. com a contagem da sériehemoglobina.
diagndstico vermelha, até mais
laboratorial da sofisticados, como resisténcia
anemia falciforme osmotica em solugéo de cloreto

e dos de
portadores sédio a 0,36%.

destes
tracos.
E relatar a A polimerizacdo da Hb S éA anemia falciforme é uma
fisiopatologia da dependente da tensdo dedoenca que esti presente
anemia falciforme, oxigénio, concentracdono mundo todo, sendo
doenca monogénica intracelular da Hb S,considerado um problema

mais comum, no
Brasil, que
apresenta sérias

manifestacbes
clinicas e constitui
um

problema de saude

publica, no Pais.

temperatura e associacdo com

outras hemoglobinas e

talassemias.

de salde publica inclusive

no Brasil. Desordens
hereditarias da
hemoglobina, se nao
tratadas, resultam em

morte nos primeiros anos

de vida.

Avaliar por meio da
revisdo literaria, os
riscos, beneficios e
efeitos adversos da

Hidroxiuréia em

Revisdo de literatura.

As opcles terapéuticas mais
eficazes atualmente
disponiveis para
tratamento

desta

Estima-se ainda que haja

700.000 novos casos
anuais de doencas
falciformes, sendo,
portanto, consideradas
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criancas.

hemoglobinopatia séo
transplante de medula dssea e

a Hidroxiuréia.

como importante problema
de saude

publica.

Revisar a literatura a|

fim de apresentar
uma

atualizacao sobre a
AF.

Revisao de literatura.

Apesar das dificuldades quanto
a achar um doador compativel
para realizacdo do transplante
de células tronco.

Os profissionais de saude

ttm um grande papel na

disseminacédo da
informacao
desde a importancia da

triagem neonatal.

Revisdo de literatura |A  necessidade de umE
Retratar sobre o acolhimento  genético para necessariau
diagndstico e casais que pretendem ter filhosma conscientizacéo
tratamento dal € essencialmente para prepara-mostrando  como  essa
anemia falciforme. los psicologicamente e paralpatologia gera um problema
gue eles tenham conhecimentolde saude publica.
das diversas
intervencgd
es
medicamentosas.
Trazer a luz de Abordagem A anemia falciforme é umaE fundamental estabelecer
dados, indicadores |quantitativa. doenca genética que terjestratégias de participagéo
e grande predominadncia, e otiva da mesma no
tendéncias portador da doenca sofre variasiautocuidado mediante
observacionais ou complica¢cbes durante a Cida |ac8es educativas.
produzir
modelos
tedricos de alta
abstracao com

aplicabilidade

pratica.

Fonte: Autores (2019).

O estudo 1 e 9, através de uma revisdo de literatura, retratou que, quanto ao

7

diagnostico e tratamento da anemia falciforme, é necesséria uma conscientizacao

mostrando como essa patologia gera um problema de sadde publica, por meio da

base de dados.

Foram pesquisados artigos da literatura médica da lingua
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portuguesa, que se concentraram em oferecer um panorama acerca da anemia
falciforme e dos testes diagndsticos.

A necessidade de um acolhimento genético para casais que pretendem ter filhos é
essencial para prepara-los psicologicamente e para que eles tenham conhecimento
das diversas intervencdes medicamentosas.

No artigo 2 foi feita uma pesquisa exploratéria descritiva com abordagem
qualitativa, realizada num municipio a 197 km de Salvador, Bahia, Brasil, onde da
andlise emergiram quatro categorias, a saber: sentimentos relacionados a condi¢éo
cronica da doenca; relacbes sociais; vivendo com a anemia falciforme e suas
limitagBes; conhecimento dos familiares sobre anemia falciforme.

Na pesquisa 3, durante o periodo de outubro de 1996 a marco de 1988, recém-
nascidos (RN) na maternidade do Instituto Materno-Infantil de Pernambuco (IMIP),
foram submetidos a eletroforese de hemoglobina em pH alcalino e ao teste de
solubilidade. Bandeira et al (2003) salienta que a eletroforese de Hb em PH alcalino
detectou a presenca de Hb S em 105 (5,3%) amostras. A analise destas 105
amostras através da eletroforese em P.H acido mostrou que 98 amostras (93,3%)
mantiveram o mesmo padrédo eletroforético. O teste de solubilidade detectou apenas
um RN portador de Hb S.

Os testes apresentados no texto sdo muito eficientes para ajudar na descoberta
da doenca, fazem a anamnese minuciosa do aspecto clinico da patologia é coagir
com o médico, para prognostico de grande eficiéncia. No estudo 4, os dados
estatisticos obtidos por meio da literatura serdo utilizados a partir de uma codificacéo
e tabulacdo para a construcao de graficos e tabelas, para melhor compreenséo da
tematica abordada.

O estudo 5 buscou estabelecer os principais meios usados para diagnostico
laboratorial da anemia falciforme e dos portadores destes tracos. Para definir tal
guadro, existem iniUmeros exames que auxiliam o clinico, desde exames mais
simples, como hemograma com a contagem da série vermelha, até mais
sofisticados, como resisténcia osmotica em solucéo de cloreto de sodio a 0,36%.

Este estudo 6 visou relatar a fisiopatologia da anemia falciforme, doenca
monogénica mais comum no Brasil, e que apresenta sérias manifestacdes clinicas e

constitui um problema de saude publica no pais, abordando que a polimerizacao da
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Hb S é dependente da tensdo de oxigénio, concentracdo intracelular da Hb S,
temperatura e associacdo com outras hemoglobinas e talassemias.

O estudo 7 e o 10 demonstram que as opg¢Oes terapéuticas mais eficazes
atualmente disponiveis para tratamento desta hemoglobinopatia séo transplante de
medula Ossea e a Hidroxiuréia. A doenca em questdo € considerada como
importante problema de salude publica e € fundamental estabelecer estratégias de
participacéo ativa da mesma no autocuidado, mediante a¢gdes educativas.

Apesar das dificuldades quanto a achar um doador compativel para realizacdo do
transplante de células tronco, o estudo 8 aponta que os profissionais de saude tém
um grande papel na disseminacédo da informacédo, desde a importancia da triagem
neonatal.

Felix, Souza e Ribeiro (2010) explica que a anemia falciforme é uma doenca
genética e sua principal caracteristica € a presenca da hemoglobina S, e um dos
principais efeitos clinicos da DF é a reducdo da velocidade das hemécias na
circulagdo sanguinea, ocorrendo crises dolorosas. Quanto as manifestacbes
clinicas, os estudos revelam que tais sinais sdo decorrentes da forma afoicada das
hemécias. Esse formato influencia intensamente no fluxo do sangue da
microcirculacdo, pois a irregularidade da superficie de contato das hemacias
alteradas permite rea¢Ges quimicas interativas entre estas e as células endoteliais,
fazendo-as aderir a parede do vaso sanguineo (BRASIL, 2016).

CONCLUSOES

Dentre as diversas hemoglobinopatias existentes, nacional e mundialmente, a
mais comum € a anemia falciforme, sendo esta considerada um problema de salde
publica. E uma doenca hereditaria transmitida dos pais para os filhos, com maior
frequéncia em pessoas da raca negra.

Existem inumeros testes laboratoriais, tanto qualitativos, como quantitativos,
utilizados no diagnoéstico da mesma, alguns empregados como forma de triagem da
doenca, como, hemograma, teste de falcizacdo, teste de solubilidade, focalizagéao
isoelétrica e eletroforese de hemoglobina.

O maior conhecimento da base biolégica dessas doencas, ainda associadas a

elevada morbimortalidade, tem propiciado importantes avan¢cos nas abordagens
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terapéuticas e na prevencao de novos casos e pode, em um futuro proximo, oferecer
possibilidades mais concretas de cura. Talvez as medidas utilizadas para que a
doenca se torne conhecida ndo sejam tdo efetivas. E necessaria a conscientizacio
da sociedade para um problema que afeta boa parte da populagéo, principalmente
aqui no Brasil.

Os profissionais de saude também tém um grande papel na disseminacdo da
informacéo, desde a importancia da triagem neonatal, sobre o que é a doenca e em
casos de possiveis filhos com a doenca, levar ao alcance o aconselhamento
genético como forma de prevencéo de novos casos.

Dentre os profissionais de saude esta o farmacéutico que, por ter acesso a
informacdes completas a respeito da seguranca dos farmacos, tem como identificar
e prevenir corretamente combinacfes entre as substancias farmacolédgicas
constantes nos medicamentos, e o doente, quando se encontra com alguma
dificuldade sua primeira escolha é buscar no farmacéutico a orientagdo amiga,
franca, desinteressada e segura, a responsabilidade ética e profissional do
farmacéutico se eleva, pois este €, as vezes, o Ultimo ou o Unico elemento da equipe

de salde que possui contato com o doente, antes que ele tome um medicamento.
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