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RESUMO

A anemia falciforme é uma doenca hematoldgica hereditaria causada pela
destruicd@o crbnica das células vermelhas do sangue, com episédios de intensa dor,
susceptibilidade as infec¢des, lesdes organicas e, em alguns casos, a morte
precoce. No Brasil, estima-se a existéncia de pelo menos dois milhdes de portadores
da HbS (heterozigotos). A maior incidéncia ocorre nos estados da Bahia,
Pernambuco, Minas Gerais, Rio de Janeiro, Rio Grande do Sul e sdo Paulo. Na
regido Sudeste, a prevaléncia estimada de heterozigotos € de 2% na populacdo
geral e, entre 0s negros, de 6% a 10%. Neste contexto o farmacéutico além de ser
um profissional que pode se envolver com as questdes sociais referentes as
doengas crdnicas e degenerativas na assisténcia bésica ocupa um lugar estratégico
na deteccéo, prevengao e tratamento de doengas. A presente pesquisa teve como
principal objetivo realizar um estudo sobre as -caracteristicas, diagnéstico e
tratamento da anemia falciforme, procurando analisar o relato histérico da anemia
falciforme, como também verificar a importancia e o papel do farmacéutico no
acompanhamento da doenca. Trata-se de uma pesquisa bibliografica em livros e
artigos cientificos consultados nos sites. Tendo como resultado a verificacao de que
trata-se de uma doenca incurivel, mas quando diagnosticada e tratada precoce,
permite reduzir os graves efeitos que causa ao corpo. Onde a interacdo do
profissional de farmacia, como também de toda uma equipe multidisciplinar garante
ao paciente receber a orientagdo adequada para o correto tratamento, da mesma
maneira, um aconselhamento médico e bioético aos casais portadores dos genes
HbS e HbSS, e aos préprios enfermos e a seus familiares podem contribuir, como se
tem demonstrado, para a melhoria de sua qualidade de vida. Concluindo que com a
andlise realizada sobre a hemoglobina na sua estrutura normal e mutante, como
também a sua producé@o e evolucdo, foi possivel adquirir 0 conhecimento mais
completo da fisiopatologia desta doenga e da sua complexidade clinica.

Palavras-chave: Hemoglobinopatias. Anemia falciforme. Papel do Farmacéutico.



ABSTRACT

Sickle cell disease is a hereditary blood disease caused by chronic destruction of red
blood cells with episodes of severe pain, susceptibility to infections, organ damage
and, in some cases, to early death. In Brazil, it is estimated that there are at least two
million carriers of HbS (heterozygotes). The highest incidence occurs in the states of
Bahia, Pernambuco, Minas Gerais, Rio de Janeiro, Rio Grande do Sul and are
Paulo4. In the Southeast, the estimated prevalence of heterozygotes is 2% in the
general population and among blacks, from 6% to 10%. In this context the
pharmacist as well as being a professional who can get involved with social issues
related to chronic and degenerative diseases in primary care plays a strategic role in
the detection, prevention and treatment of diseases. This study aimed to conduct a
study on the characteristics, diagnosis and treatment of sickle cell anemia, trying to
analyze the historical account of sickle cell anemia, as well as verify the importance
and the pharmacist's role in monitoring the disease. This is a bibliographic research
in books and scientific papers found on the websites. Resulting in the finding that it is
an incurable disease, but when diagnosed and treated early, can reduce the serious
damage it causes to the body. Where the interaction of professional pharmacy, as
well as an entire multidisciplinary team ensures the patient receives the proper
orientation for the correct treatment, in the same way, a physician and bioethicist
advice to couples carriers of HbS and HbSS genes, and to the very sick and your
family can contribute, as has been demonstrated, to improve their quality of life.
Concluding that with the analysis undertaken of hemoglobin in its normal and mutant
structure, but also its production and development, it was possible to acquire more
complete knowledge of the pathophysiology of this disease and its clinical
complexity.

Keywords: sickle cell anemia. Hemoglobinopathies. Pharmacist.
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1 INTRODUCAO

1.1 TEMA

A anemia falciforme é uma enfermidade genética que afeta principalmente a
populagdo negra; € caracterizada pela presenca de células vermelhas com formato
anormal (forma de foice), que s@o removidas da circulacdo e destruidas. A alteracdo
de base nas células vermelhas é a presenca de uma hemoglobina anormal (HbS),
que quando desoxigenada, se torna relativamente insolivel, formando agregados
que distorcem sua forma e impedem seu fluxo no interior dos vasos sangliineos. A
denominacao anemia falciforme é reservada para a forma que ocorre nos individuos
homozigotos para a hemoglobina S (SS), havendo ainda as formas heterozigotas, na
qual o gene da HbS combina-se com a hemoglobina normal (HbA) ou com outras
formas anormais da hemoglobina (HbC, HbD, betatalassemia, entre outras)
(BRASIL, 2002).

A maior prevaléncia da hemoglobina S (HbS) ocorre na Africa tropical e entre
0S negros nos paises que participaram do trafico de escravos. A presenca da
hemoglobina S em homozigose, num individuo caracteriza a anemia Falciforme, que
€ uma das doencas hereditarias mais comum no Brasil, devido a miscigenagéo. A
vinda de escravos para o Brasil possivelmente trouxe individuos do continente
africano com a mutagé@o genética produtora de HbS, onde houve a proliferagdo na
populacdo (SOUZA, 2009).

A modificagéo (mutacdo) no gene da hemoglobina faz com que haja produgéo
de hemoglobinas defeituosas, com estrutura molecular alterada, apresentando nas
sua duas globinas B, uma troca de aminoécidos (glutamato pela valina). Essa troca
diminui a afinidade da hemoglobina pelo oxigénio (BRASIL, 2002). Se um individuo
herda um gene paterno e outro materno que produz a hemoglobina S, possuird um
padrdo genético denominado SS (homozigoto) e apresentara uma hemoglobinopatia
S (anemia falciforme ou anemia drepanocitica). Se um individuo herdar um gene

para a hemoglobina S e outro para a hemoglobina A, ele sera AS, ou seja, traco
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falciforme, e ndo apresentara a doenca falciforme. Geralmente estes individuos sé&o
saudaveis, portanto, ndo precisam de tratamento (SOUZA, 2009).

Por ser uma anemia hereditdria comum no mundo, o reconhecimento tardio
pode levar & morte nos primeiros anos de vida, uma vez que as internacdes
concentram-se em faixas etarias jovens, observacdo condizente com a literatura,
que revela o grande impacto social da doenca e alerta quanto & importancia de se
aperfeicoar a atengcdo aos pacientes portadores do gene falciforme (LOUREIRO;
ROZENFELD, 2005).

E importante que o farmacéutico esteja sempre informado e atualizado sobre
as técnicas, procedimentos e tratamentos para o exercicio de suas atividades, sendo
também de fundamental importancia no acompanhamento de pacientes com HbS.
Pois, além de ser um profissional que pode se envolver com as questdes sociais
referentes as doengas cronicas e degenerativas na assisténcia basica ocupa um

lugar estratégico na deteccédo, prevencao e tratamento de doengas.

1.2 JUSTIFICATIVA

E preocupante a percentagem de mortalidade entre criangas menores de 5
anos com anemia falciforme, comprovando-se a necessidade de um diagnostico
precoce para uma consequente introducdo de profilaxia adequada e seguimento
ambulatorial regular. O diagnostico precoce, acompanhamento regular com equipe
de saude, além de suporte social podem reduzir muito e até evitar os agravos e
complicagOes da doenca

Este estudo se justifica e tem relevancia por se tratar de um assunto que em
decorréncia desse tipo de anemia, e seu grande numero de casos passou a

constituir um grave problema de saude publica.

1.3 OBJETIVOS

1.3.1 Objetivo Geral

Realizar um estudo sobre a importancia da atuacdo do farmacéutico no

diagnéstico e tratamento da anemia falciforme.
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1.3.2 Objetivos Especificos

v' Consultar estudos acerca da anemia falciforme.

v’ Identificar as caracteristicas, diagndstico e tratamento da anemia
falciforme;

v" Verificar a importancia e o papel do farmacéutico no seu tratamento.
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2 METODOLOGIA

O presente estudo baseou-se em uma pesquisa bibliografica no qual as
informac¢des foram coletadas do banco de dados de periddicos cientificos a partir de
fontes como, Scientific Eletronic Library Online (Scielo). Foram utilizadas como
palavras-chave: Hemoglobinopatias. Anemia falciforme. Papel do Farmacéutico.

Da pesquisa bibliografica constaram materiais publicados entre os anos de
2000 a 2015, sendo a selecdo dos artigos feita a partir da andlise dos resumos e
textos completos das publicagdes em portugués.

Apos a escolha dos artigos cientificos, procedeu-se a andlise e sintese dos
mesmos a partir de leitura seletiva para o reconhecimento dos artigos que
fundamentariam & pesquisa, e por ultimo uma leitura interpretativa dos resultados

obtidos para uma melhor elaboragé&o textual.
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3 ANEMIA FALCIFORME: CONSIDERACOES GERAIS

O sangue é constituido pelo plasma (parte liquida) e por trés tipos de células:
as hemacias (gldbulos vermelhos) (Figura 1), os glébulos brancos e as plaquetas. As
hemacias séo células arredondadas e flexiveis, que tém facilidade de circular em

todos os vasos sanguineos do corpo, mesmo o0s mais finos (BRASIL, 2007).

Figura 1 — Hemécias normais
Fonte:http://tudodeconcursosevestibulares.blogspot.com.br/2014/01/tecido-sanguineo-
funcoes-e.html

As hemacias sao constituidas de uma proteina chamada hemoglobina, que da
a cor vermelha ao sangue. A hemoglobina (Figura 2) também exerce a importante
funcdo de levar o oxigénio captado no pulmdo para todas as partes do corpo,
possibilitando o perfeito funcionamento do organismo (BRASIL, 2007).
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Figura 2 - Hemoglobina normal (HbA)
Fonte: http://www.todamateria.com.br/hemoglobina/

Cada pessoa tem dois tipos de hemoglobinas, uma é determinada através da
heranca genética recebida do pai e outra da mde. A hemoglobina mais comum é
chamada hemoglobina A, que juntamente com o ferro tém uma funcdo muito
importante, mas existem hemoglobinas anormais como, por exemplo, C, D, E
também a hemoglobina S, que é a grande responséavel pela alteracao no formato da
hemécia (falcizacdo) que caracteriza a doenca falciforme. A unido de uma destas
hemoglobinas seja C, D ou E com a hemoglobina S comp&e um grupo de doencgas
chamado de Doengas Falciformes (CANCADO; JESUS, 2007).

A anemia Falciforme € a doenca mais grave e mais comum deste grupo,
sendo caracterizada pela presenca duplicada da hemoglobina S, ou seja, um
individuo com anemia falciforme tem a heranca genética SS (forma homozigotica), a
juncédo de um S do pai e outro da mde (CANCADO; JESUS, 2007).

No Brasil a doenca falciforme tem uma alta prevaléncia e por apresentar
elevada morbidade e mortalidade, necessita de identificagdo e tratamentos
precoces, o seu diagnostico tornou-se obrigatdrio pelos testes de triagem neonatal,
em todo o pais, além do diagnéstico laboratorial onde é possivel ter além da
deteccdo da hemoglobina S, a identificagdo de individuos traco falciforme e de
outras hemoglobinas variantes (MINISTERIO DA SAUDE, BRASIL, 2007).

Glu 6

21969 GARLAND PUBLISHING INC.
A i s Group

Figura 3 - Heméacia falciforme Figura 4 — Hemoglobina falciforme
Fonte:http://www.imtsp.fm.usp.br/labhemat.htm Fonte: medicinageriatrica.com.br/
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Para Cancado e Jesus (2007) na doenga falciforme as principais
possibilidades fenotipicas ao nascimento sdo: Hb FS, Hb FSC, Hb FSA e Hb FSD-
Punjab. Qualquer que seja o fenétipo encontrado para a doenca a crianca devera
ser encaminhada a consulta médica e o exame repetido apds o sexto més de vida

para confirmacgéo do perfil hemoglobilico.

3.1 RELATO HISTORICO DA ANEMIA FALCIFORME

A chegada da anemia falciforme no Brasil foi impulsionada pelo tréfico
negreiro em meados do século XVIII, estes escravos eram provenientes de diversos
paises da Africa, isto provocou a miscigenac&o brasileira, bem como a chegada dos
diversos haplétipos (sitios polimérficos de endonucleases de restrigcdo localizados no
interior e ao redor do gene da cadeia [} mutante do gene da anemia falciforme):
Banto, Benin, Asiatico, Cameroon, sendo o Banto de maior predominancia no pais
(BRASIL, 2001).

Desde 1910 quando o médico James B. Herrick pela primeira vez identificou
um caso de anemia falciforme em um jovem negro de origem caribenha, a doenca
recebeu o status de uma patologia racial. Apds este primeiro diagndstico, os relatos
médicos, tanto na literatura norte-americana quanto na brasileira, evidenciaram as
estreitas relagdes entre raga e doenca (ANDREA, 2006).

A expressdo clinica da homozigose do gene da hemoglobina S é uma
anomalia genética que merece atencdo no Brasil, sobretudo nas regides que
receberam macigos contingentes de escravos africanos. Embora a anemia falciforme
tenha sido bastante estudada no Brasil em termos de frequéncia Populacional e de
manifesta¢des clinicas, os seus aspectos dentro da saude publica tém sido pouco
enfatizados (SOUZA, 2009).

De acordo com o Manual e diagnostico de doencas falciformes (BRASIL
2001, p. 10):
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No Brasil, a doenca é predominante entre negros e pardos, ocorrendo
também entre brancos. No sudeste do Brasil, a prevaléncia média de
heterozigotos (portadores) € de 2%, valor que sobe a cerca de 6-10% entre
negros. Esses estudos permitem estimar a existéncia de mais de 2 milhGes
de portadores do gene da HbS, no Brasil, mais de 8.000 afetados com a
forma homozigoética (HbSS). Considera-se também o nascimento de 700-
1.000 novos casos anuais de doencas falciformes no pais.

Essa maior incidéncia deu-se nos estados em que houve grande presenca de
escravos durante a colonizagdo, como o Rio de Janeiro e a Bahia. Por ser uma
doenga hereditéria, o indice tende sempre a aumentar, caso ndo haja um controle
dos portadores do gene (BRASIL, 2001).

Deve-se levar em conta também que existe um ndmero consideravel de
pessoas que ndo tém sintomas, mas carrega na sua estrutura genética o traco
falcémico, o que significa que podem vir a gerar filhos com a doenca. Apesar de ser
mais frequente em individuos de origem africana, a doenga atinge também pessoas
de pele clara, j& que ha no pais vérias pessoas descendem de duas ou mais ragas
humanas diferentes, possuindo caracteristicas de cada uma delas. Portanto, as
doengas falciformes s&o um problema de saude publica no Brasil (BRASIL, 2001).

Ainda de acordo com o Manual de Diagndéstico e Tratamento de Doengas
Falciformes (BRASIL, 2001) no Brasil em 2004 o governo federal criou a Politica
Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doenca Falciforme. O programa foi
criado para que o diagnéstico da doenca fosse realizado precocemente e o
tratamento iniciado ainda na primeira semana de vida dos portadores. Diversos
funcionarios foram qualificados pelo Sistema Unico de Saude (SUS) para
reconhecimento da doenga e encaminhamento dos pacientes com a doenga para
Unidades especializadas. Este programa tem parceria com 0S hemocentros

administrados pelos governos dos estados (BRASIL, 2001).
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4 DIAGNOSTICO, SINTOMAS E TRATAMENTO

O diagnostico precoce das doengas falciformes é realizado através da triagem
neonatal (TN) para a HbS, também conhecida como "Teste do Pezinho", embora
este procedimento esteja ocorrendo no Brasil, praticamente em todo o pais, para
que se tenha o correto resultado o ideal € que a amostra de sangue seja colhida
entre 48 horas e sete dias ap0s o nascimento, sendo aceitavel até o 30° dia
(MENDONCA, et al, 2009).

Este diagnostico precoce permite que seja realizado o acompanhamento dos
pacientes antes das manifestagdes e da sintomatologia e, com isto, a prevencéo das
complicacbes e sequelas. Permitindo que seja realizada a profilaxia com o
tratamento medicamentoso, a administracdo de vacinas e a identificacdo precoce e
manejo adequado dos episédios febris sdo medidas que reduzem significativamente
a média de 30% para 1%, a mortalidade associada a anemia falciforme,
principalmente devido a infeccdo (MENDONCGCA, et al, 2009).

O diagnostico laboratorial da Doenca Falciforme (DF) é realizado pela
deteccédo da (HbS) em homozigose ou da sua associagdo com outras variantes.
Assim, a técnica mais eficaz é a eletroforese de hemoglobina em acetato de celulose
ou em agarose, em pH alcalino (pH variavel de 8 a 9). Quando realizado o
diagnéstico pela triagem neonatal, os métodos laboratoriais mais utilizados s&o:
cromatografia liquida de alta performance (HPLC) e focalizag&o isoelétrica. Ambos
os métodos tém especificidades e sensibilidades excelentes. Nesse caso, as
hemoglobinas identificadas séo geralmente relacionadas em ordem decrescente de
quantidade. Portanto, todos os resultados iniciam-se com “F”, de hemoglobina fetal.
Em seguida, constatam-se as outras hemoglobinas, ainda em pequena quantidade.
O diagnostico sem alteracdo para DF é representado por “FA”. No caso das pessoas
com DF, os diagnoésticos expressam-se como “FS” ou “FSC” ou “FSD” etc. Pessoas
com tragos heterozigotos assintométicos de (HbS), (HbC), e (HbD), classificam-se
como “FAS”, “FAC”, “FAD” etc (BRASIL, 2012)

Finalmente, para um diagnostico laboratorial completo, é importante a

realizagdo do hemograma e do estudo familiar. O quadro a seguir mostra as
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principais caracteristicas laboratoriais dos diferentes tipos de DF importantes para a
diferenciagéo dessas hemoglobinopatias (BRASIL, 2012).

Quadro 1 - Diagnéstico laboratorial das doencgas falciforme

Diagnds Gravidade Hb Ht VCM Reticulo Morfologia Eletroforese
tico clinica (g/dl) (%) (u3) cito Hb (%)
(%)
Moderada a 7.5 22 11 Frequentes S: 80-90
SS grave (6.0- | (18-30) 93 (4-30) hemacias em F: 02-20
9.0) foice, em alvo A2:< 3,5
e eritroblastos
Leve a 11.0 30 3 Frequentes S: 45-55
SC grave (9.0- | (26-40) 80 (1.5-3) hemacias em C: 45-55
14.0) alvo, raras em F: 0,2-8

foice e raros
eritroblastos

Leve a 11.0 32 3 Discreta S: 55-75
S/R+tal moderada (8.0- | (25-40) 76 (1.5-3) hipocromia Al: 15-30
13.0) microcitose F: 1-20
heméacias em A2:> 3,6
foice
Leve a 8.0 25 8 Acentuada S: 50-85
S/i3°tal grave (7.0- | (20-36) 69 (3-18) hipocromia e F: 02-30
10.0) microcitose A2:> 3,6
hemacias em
alvo e em
foice
S: 38-45
AS Assintomatico Normal | Normal | Normal Normal Normal Al: 55-60
A2: 01-03

Fonte: (BRASIL, 2009).

41 TRIAGEM NEONATAL

Segundo o Ministério da Saude a primeira consulta de ser através de uma
avaliacdo global da paciente. Deve ser objeto de especial aten¢cdo, nos
antecedentes obstétricos, as complicagbes com insuficiéncia renal e hipertensdo
arterial, a dependéncia quimica, o abuso de &lcool ou de narcéticos e o tabagismo.
Pois esses fatores permitem que o acompanhamento seja muito mais eficaz, e com
isso reduzir a morbidade, partos prematuros e abortos nessas parturientes (BRASIL,
2013).

Os exames que devem ser feitos nas primeiras consultas incluem os que séo

apresentados no quadro abaixo:
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Quadro 2 - Exames para diagnostico da Anemia Falciforme na triagem neonatal
Exames para diagnostico da Anemia Falciforme natriagem neonatal

Hemograma completo com contagem de eritrécitos

Eletroforese de hemoglobina

Exames para detectar les6es renais e acompanhamento hepatico

Determinacéo do estoque de ferro

Glicemia

Acido Urico

Sorologia para hepatite A, Be C; HVI 1 e ll

Rubéola e sifilis

Toxoplasmose

Citomegalovirus

Listriose

Exame com urocultura

MIF e teste para deteccao de anticorpos contra eritrocitos

Fonte: Ministério da Saude. Secretaria de Atencdo a Saude. Departamento de Atengéo Especializada
(BRASIL, 2013).

Além dos exames é recomendado que o estoque de unidade de concentrado
de hemécias fenotipicas compativeis com a paciente é recomendado. A
ultrassonografia para avaliagcdo da idade gestacional de gravidez multipla também

deve ser realizada na primeira consulta (BRASIL, 2006).

4.2 CONFIRMACAO DE DIAGNOSTICO

O exame laboratorial mais eficaz no diagnostico da DF, se dar na deteccdo da
(HbS) em homozigose ou em associagdo com outras hemoglobinas diferentes da
(HbA). O exame de eletroforese de hemoglobina em acetato de celulose ou em
agarose, em pH alcalino (pH variavel de 8 a 9), é o mais recomendado para esse
diagnostico, No mais as campanhas do Ministério da Saude, como a finalidade de
reduzir a morbidade da DF no Brasil, recomenda realizar o diagnoéstico pela triagem
neonatal, sdo mais utilizados os métodos laboratoriais de: cromatografia liquida de
alta performance (HPLC) e focalizacdo isoelétrica. Os dois exames tém

especificidade e sensibilidades de alta qualidade. Nesse caso, as hemoglobinas
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identificadas sdo geralmente relacionadas em ordem decrescente de quantidade
(BRASIL, 2012).

Portanto, todos os resultados iniciam-se com “F”, de hemoglobina fetal. Em
seguida, constatam-se as outras hemoglobinas, ainda em pequena quantidade. O
diagnéstico sem alteracdo para DF € representado por “FA”. No caso das pessoas
com DF, os diagnoésticos expressam-se como “FS” ou “FSC” ou “FSD” etc. Pessoas
com tragos heterozigotos assintométicos de (HbS), (HbC), e (HbD), classificam-se
como “FAS”, “FAC”, “FAD” etc. Finalmente, para um diagnéstico laboratorial
completo, € importante a realizagdo do hemograma e do estudo familiar. (BRASIL,
2012).

4.3 SINTOMAS DA DOENCA FALCIFORME

Doentes falciformes podem apresentar comprometimento de varios 6rgaos ou
sistemas, dentre eles: urogenital, oftdlmico, neuroldgico, osteoarticular, organico
(infeccioso), pulmonar, etc. Sabe-se da ocorréncia, pela doenca, de multiplas lesdes
organicas, advindas de oclusfes vasculares, associadas a deficiéncia de opsoninas
séricas, e deficiéncia imunitria, entre outras, que podem aumentar o grau de
susceptibilidade as infec¢des levando a algumas complicagdes devido a doenca

Principais comprometimentos organicos da doenga falciforme sé&o

apresentados no quadro 3:

Quadro 3 — Principais complica¢des da doenca falciforme

Infarto ésseo e necrose (dactilite,necrose da cabeca do fémur e do
Uumero); Osteomielite; Infarto da medula Gssea; Artrite séptica;
Dimunicdo da massa 6ssea; Embolia pulmonar gordurosa; Sindrome
Osseas compartimental orbital

Arritmias, por aumento de QT
Cardiacas Disfuncao diastdlica

Hipertensao pulmonar e cor pulmonale
Hemocromatose (politransfundidos)
Aumento do débito cardiaco

Infarto do miocardio

Aumento das camaras cardiacas

Retinopatia proliferativas e ndo-proliferativas
Oftalmoldgicas Ocluséo arterial da retina, descolamento da retina e hemorragias
Perda da viséo
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Isquemia hepatica aguda
Colestase
Crise de sequestro hepatico
Hepatobiliares Hemocromatose
Infeccao pelo virus da hepatite C
Toxicidade das drogas — hydroxyuréia
Colelitiase por calculos de bilirrubina (70%).
Enurese por hipostendria
Hematdria assintomatica (infartos de medula renal)
Glomeruloesclerose focal segmentar
Proteindria e hipertensao
Renais Infarto renal, necrose papilar e célica renal
Diabetes insipidusnefrogénicoepoliuria
Sindrome miofascial
Dermatoldgicas e Ulceras de membros inferiores
musculares
Fonte: Souza, 2009.

4.3.1 Manifestagdes clinicas

A manifestagéo clinica na grande maioria das vezes vém acompanhados com
crises agudas, esses sintomas quando se da por motivos externos podem ser: fisico
ou biomecénicos (mudanca brusca de temperatura, atividade fisica demasiada entre
outros), mas quando interna por ser: fisiolégico, bioquimico ou imunoldgico, (a baixa
oxigenacao do corpo, o numero elevado de HbS, reducdo das células de defesa e
infecgbes) (DI NUZZO; FONSECA, 2004).

Os vasos oclusos nas crises agudas sdo acompanhados de dores, as quais
essas dores que o portador da DF passa é o sinal dos micros infartos. As heméacias
deformadas perdem a flexibilidade e capacidade de transporta o oxigénio (O,) para
os demais tecidos do corpo, com isso as dores s@o agudas e podem vir a ocasionar
lesos permanentes nos portadores (DI NUZZO; FONSECA, 2004).

4.3.2 Sinais e Sintomas

Um numero préximo da metade dos casos de micro infartos, o local
acometido pela dor apresenta edemas e a regido afetada tem um aumento da
sensibilidade, também é evidenciada, febre, taquipnéia, nauseas, vomitos. A dor

pode perdurar por poucas horas ou até semanas. Articulagbes e 0ssos séo os locais
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mais suscetiveis as crises dolorosas, os demais locais sdo as regides do térax,
braco e perna (BRASIL, 2006).

Os sinais de uma crise aguda podem ser.

o Eritema e calor

¢ Dor na articulagéo coxofemoral

e Febre

e Dor abdominal geralmente difusa e continua

e Dor lombar intensa

4.3.3 Sindrome do Pé e Mao

Esses s&o uns dos primeiros sinais da DF nos pacientes, as inflamacdes
agudas nas articulagdes dos tornozelos, punhos, méos e pés. Os locais onde ocorre
a dor ficam vermelho e quente, dessa forma criangas com a doenga ficam irritadas,
inquietas, chorosas e dificuldade motriz nas regides acometidas. E comum ocorre no
primeiro ano de vida das criangas, e com maior incidéncia apds os quatro meses. E
possivel esta associada a febre alta (BRASIL, 2006).

As lesbes Osseas e articulares sdo complicagdes frequentes das doengas
falciformes. Elas sdo decorrentes da falcizagdo com isquemia e infarto da medula
0ssea (MO) e das estruturas 0sseas adjacentes.A crise dolorosa é a manifestacao
clinica mais caracteristica das doencas falciformes. Resulta de falcizacdo com
necrose isquémica nos locais de (MO) ativa. Na infancia, os pequenos o0ssos das
maos e pés sdo os mais acometidos. Mais tarde a (MO) ativa localiza-se nas areas
justa-articulares dos ossos longos, nos 0ssos chatos como o esterno, as costelas e a
pelve, e na coluna vertebral. Esta € também a distribuicdo das crises dolorosas, que
embora sejam frequentemente interpretadas como articulares envolvem, na maioria

das vezes, as &reas justam-articulares dos ossos longos (BRASIL, 2001).
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- 4

Figura 5 — Ulcera de pé e Lesbes da mao
Fonte: http://mww.hemoglobinopatias.com.br/d-falciforme/clinica.htm

4.3.4 Crises Dolorosas

Geralmente as crises dolorosas é uma constante dos portadores da DF, pois

as dores sdo sintomas dessa anemia e a morfologia das heméacias mutantes (HbS),

sdo as responsaveis uma vez que a hemacia perde a sua funcao e flexibilidade, com

iSso vem a ocorrer a baixa oxigenacdo dos tecidos e os vasos oclusos (micros
enfartos), (BRASIL, 2006).

Normalmente as crises dolorosas estdo associadas e desencadeadas por

alguns fatores como:

Exposi¢ao ao frio;

Mudanca brusca de temperatura;
Infeccodes;

Febre;

Diarréia;

Periodo menstrual;

Gravidez;

Problemas, nervosismo e preocupagao.

As dores podem ser de leves a intensas, agudas e em alguns casos até

mesmo cronicas, levando os pacientes a um desconforto muito grande. Em criangas

podem ficar com irritabilidade, agitacdo e choro intenso, o Ministério da Saude faz

algumas recomendacgdes conforme apresenta o quadro 4 (BRASIL, 2006).
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Quadro 4 - Recomendac¢des do Ministério da Saude

Se néo tiver o diagndstico Encaminha o paciente para unidade de salde mais

proxima.

Beber bastante liquidos.

Compressas mornas nos locais acometidos.

Nos dias frios, agasalhar usando luvas, meias e casacos.

Se tiver o diagnhostico Conferir a medicagéo para dor que o médico deixa indicada

nesses casos.

Caso nao melhore com os cuidados citados, encaminhar
para o atendimento médico a fim de identificar os possiveis
fatores desencadeantes como, por exemplo, infeccbes a

serem tratadas.

Fonte: Ministério da Saude (BRASIL, 2006)
4.3.5 Infeccéo e Febre

A presenca de febre ja se sabe tanto no meio popular quanto meio cientifico
que se trata de uma infeccdo, nos portadores da DF isso ndo é diferente.As
infecgbes sao as principais causas de morte nas criangas com anemia falciforme no
Brasil, isso mostra a importancia do diagndstico, tratamento e acompanhamento
adequado para esses pacientes. O risco de septicemia ou meningite por
Streptococcuspneumoniae ou Haemophilusinfluenzaae, chega a ser 600 vezes
superior que em outras criangas nao portadoras da DF, essas infec¢cdes podem levar
a morte de uma crianga em poucas horas, caso nao tratada adequadamente.

Pneumonias, infec¢des renais e osteomielite também sdo umas realidades na
vida desses pacientes. As possiveis crises infecciosas que apresentam quadro de
febre devem ser encaradas como uma situagéo de risco para o paciente falciforme,
e os procedimentos e diagnosticos devem ser aprofundado e a terapia deve ser
imediata e adequada ou paciente de DF (BRASIL, 2010)

A predisposicéo para infecces é causada pelo comprometimento da fungéo
esplénica e diminuicdo da capacidade de fagocitose. O diagndstico é feito com um
exame fisico detalhado, exames de hemograma, hemocultura, radiolégico do térax e
exame de urina. O tratamento geralmente é feito por antibioticoterapia variando
conforme o estado de saude do portador de AF (BRASIL, 2009; PERIN et al., 2000;
BRUNETTA et al., 2010).
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4.3.6 Doencas Hepaticas Crbnicas

Os pacientes de DF também sdo acometidos por doencas hepéticas, como
sabemos a anemia falciforme é uma patologia genética que ocorre no sangue,
causando alteragbes nas hemécias e suas fun¢cbes. Com isso todos os 0Orgaos
hematopoiéticos podem vir a ser comprometidos, ex.: (sequestro esplénico, que sera
citado posterior) (BRASIL, 2010).

A litiase biliar ocorre em 14% das crian¢cas menores de 10 anos, em 30% dos
adolescentes e em 75% dos adultos com doenca falciforme. As complicagbes de
maior incidéncia e colecistite, a obstrugdo do ducto biliar e, mais raramente, a
pancreatite aguda. A remocéo cirdrgica dos calculos da bile assintomaticos, que vem
a ser diagnosticados ao acaso, é tema de discussao entre especialistas. Porem um
grande percentual de especialista ndo indicam a cirurgia antes dos sintomas
ocorram (BRASIL, 2010).

A menor sobrevida das hemécias na doenca falciforme aumenta os niveis
séricos de bilirrubina, a custa de bilirrubina indireta, sendo frequente a presenca de
ictericia. Esta pode as vezes se exacerbar em situacdes de aumento da taxa de
hemdlise, o que pode ser confirmado laboratorialmente pela diminuicdo dos niveis
de hemoglobina e aumento nos numeros de reticulécitos. Como a ictericia pode ser
um sinal de infeccdo numa pessoa com doenca falciforme, uma investigacao
minuciosa da causa desencadeante € necesséria nos casos de exacerbacdo do
processo (BRASIL, 2010).

4.3.7 Sequestro Esplénico Agudo (SEA)

O SEA é uma complicacdo aguda muito grave, a qual a mortalidade dos
pacientes é muito elevada decorrente o acumulo de sangue no bago, quando néo
tradados nas unidades medidas, a crise pode se agravar acometendo o quadro do
paciente de DF, pois o SEA é progressivo e o tratamento é médico-hospitalar, entao
é indicado para o paciente o socorro medico urgente, pois 0 sequestro esplénico se
dar de forma subita.

Dados do Ministério da Saude, descreve o SEA como a segunda causa mais
comum de morte em criangas menores de 5 anos de idade. A etiologia é

desconhecida; contudo, infec¢des virais parecem preceder & maioria dos episédios.
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Na anemia falciforme, o SEA pode ocorrer nos primeiros meses deidade, sendo
menos frequente apos os 6 anos. Podem acontecer acima dessa faixa etaria, em
pacientes nos quais a esplenomegalia € persistente (Hb SC e S-talassemias).Os
sinais clinicos principais sdo: o aumento subito do baco e a reducéo intensa da (Hb),
podendo evoluir para choque hipovolémico.A hospitalizacdo deve ser imediata. A
corregdo da hipovolemia com solugdes cristaloides pode ser feita, enquanto se
aguarda a transfusdo de hemacias. Normalmente, basta uma transfusdo, pois a
maior parte do sangue sequestrado retorna para a circulacdo a medida que a
esplenomegalia regride. A esplenectomia devera ser programada apds duas crises

de sequestro esplénico ou apds um primeiro episédio grave (BRASIL, 2009).

4.3.8 Priapismo

O Priapismo trata-se de uma erec¢do involuntaria do pénis que acontece
devido o aprisionamento de células falcizadas. Esta classificada em Priapismo
repetitivo com erecdo dolorosa reversivel, quando ocorre em poucas horas; erecao
dolorida com duragéo de horas ou até mesmo dias, seguida de impoténcia sexual
parcial ou completa (FERRAZ, 2012).

H& casos persistentes que podem durar semanas ou anos, sem dor e com
aumento ou enrijecimento do pénis, ocorre geralmente apds episodio prolongado e é
associado a impoténcia parcial ou completa. O episédio nem sempre esta
relacionado ao desejo sexual. Sinais e sintomas podem ser disUria, crises de dor
generalizada, febre e sepse, o diagnéstico € feito através de historico clinico,
exames fisicos, dados laboratdrios e testes radioldgicos especificos. Como
tratamentos, sdo utilizados banho morno, hidratacdo oral, esvaziamento da bexiga,
analgésicos, exercicios fisicos e cirurgia (BRASIL, 2009; BRASIL, 2007).

Pode ocorrer na doenca falciforme em todas as faixas etarias, sendo mais
frequente apo6s os 10 anos de idade. Existem trés formas clinicas: Ere¢édo dolorosa
prolongada, que ndo de tumesce por mais de algumas horas. Tipicamente, pode
permanecer por dias ou semanas. E seguida por impoténcia parcial ou completa.
Persistente, frequentemente sem dor, com aumento do pénis ou com duragdo que
persiste por semanas a anos.Esse padrdo normalmente se desenvolve apds ataque

prolongado e esta frequentemente associado & impoténcia parcial ou
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completa.Repetitivo: erecao dolorosa reversivel, com de tumescéncia ocorrendo em
poucas horas. O tratamento objetiva reverter as ere¢des indesejaveis, aliviara dor e
preservar a funcdo sexual. Priapismo repetitivo: o tratamento é frequentemente,
domiciliar. S&o recomendados banhos mornos, hidratacdo oral (1,5 a2 vezes as
necessidades hidricas), esvaziamento da bexiga, analgésicos e exercicios fisicos.
Caso ndo haja melhora em poucas horas, o paciente devera ser hospitalizado, para
hidratagdo venosa (BRASIL, 2009).

4.3.9 Acidente Vascular Encefélico (AVE)

O AVE ou AVC é uma complicacdo no Sistema Nervoso Central, a qual os
pacientes da DF podem vir a ser acometidos, segundo dados do (BRASIL, 2009)
esse episodio tem uma prevaléncia nas duas primeiras décadas de vida do paciente.
O AVC se dar em principalmente criangas, pois 0 quadro de hemorragia
intracraniana tem um ndmero muito elevado de morbidade e mortalidade. Estipula-
se que o numero seja de 70% a 80% dos casos registrados no pais (BRASIL, 2001).

A ocluséo poder ser parcial ou completa, com isso a formacéo de estenose se
dar pelo acumulo dos trombéticos formando os trombos nos grandes vasos do
cérebro. Além do (AVC), completo ou incompleto (silencioso), existem outras
complicagBes do sistema nervoso central, porém ndo exclusivas da DF, como
convulsdes, encefalopatia, hipertensdo intracraniana, trauma, meningite, alteragdes
mentais por distdrbios metabdlicos e neuropatia periférica ou hipertensdo
intracraniana por ocluséo venosa (BRASIL, 2001).

Por isso se torna tdo importante ficar atento aos sintomas da DF, fazer a
triagem neonatal, diagnosticar com o teste do pezinho, seguir o tratamento medico
obedecendo todas as restricdes e recomendagdes, e quando 0S mesmos nao surtir

efeito seguir e mediato para a unidade medica o quanto antes (BRASIL, 2001).

44 TRATAMENTO E ACOMPANHAMENTO DO PACIENTE COM ANEMIA
FALCIFORME

A Anemia Falciforme ndo tem cura, e sim tratamentos que ajudam a diminuir

a severidade das manifestacfes clinicas, a fim de proporcionar uma vida melhor
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para os portadores. O tratamento inicia com o diagndstico neonatal e com as
profilaxias. Sendo indicada a penicilina profilatica com inicio aos trés meses e é
utilizada em criangas até cinco anos de idade, combatendo infecgbes que séo
comuns até essa idade (BRASIL, 2002).

Para alivio dos sintomas e das crises falcémicas sdo utilizados vaérios

medicamentos conforme apresenta o quadro 5:

Quadro 5 — medicamentos empregados para o alivio dos sintomas em pacientes
com crises falcémicas.

Hidroxiuréia
Usada para diminuir as crises dolorosas, e aumentar a producéo de hemoglobina fetal (HbF), de 15
a 20%, este aumento diminui as crises e manifestacdes clinicas.
Profilaxia com penicilina
Esta medida profilatica imunizadora (preventiva de infecc@es) deve ser empregada em criangas
com anemia falciforme, desde o segundo més de vida até os cinco anos.
Antibioterapia sistémica
O emprego de antibidticos é necessario, pois a maior causa de hospitalizagéo e 6bito na anemia
falciforme é por infecgao bacteriana.
Analgesia
Dipirona, acetaminofem, acido acetilsalicitico, ibuprofem séo utilizados em crises dolorosas vaso-
ocluisivas. As vezes é necessario o uso de morfina e codeina.
Fonte: Souza, 2009.
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Além dos medicamentos, muitas vezes sao necessarios outros procedimentos

para alivio dos sintomas e das crises falcémicas como mostra o quadro 6:

Quadro 6: Procedimentos empregados em pacientes com crises falcémicas

Terapéutica transfusional

E um componente importante no tratamento dos doentes com anemia falciforme porque leva a um
aumento da capacidade transportadora de oxigénio no sangue pelo aumento da hemoglobina e
diminuicdo da percentagem de Poiquilécitos (drepanociticos). As indicacdes para transfusado
podem ser: 1) episodicas, que tém como finalidade estabilizar ou reverter as complicacdes agudas,
e 2) profilaticas, que visam prevenir estas complicacdes **°.

Suplementacéo de Acido félico
A utilizacédo de suplementos de acido folico impede a sua deficiéncia desencadeada pelo aumento
de eritropoese em resposta a hemédlise cronica®.

Hidratac&o oral ou endovenosa
A complicagdo renal mais freqiiente da drepanocitose é a incapacidade de concentracdo maxima
da urina: a isostendria. Como resultado desta alteracdo, os doentes com drepanocitose sdo mais
susceptiveis a desidratacdo que é um fator desencadeante dos fenémenos vaso-oclusivos. E
recomendado um aumento do consumo de agua para compensar a perda de liquidos promovida
pela isostendria®.

Transplante de Medula Ossea alogénico (TMO)
O objetivo do transplante de células de medula 6ssea na terapéutica da drepanocitose é a
substituicdo da eritropoese das células falciformes. O impacto clinico esperado é a eliminagéo ou
melhoria substancial das complicacdes causadas pela precipitagdo ou polimerizacdo da

hemoglobina intra-eritrocitaria®*®.

Terapia genética
O objetivo da terapéutica génica estd na reducdo do impacto clinico da doenca através da
transfeccao viral em células estaminais hematopoéticas, que sintetizam cadeias de B-globina que
nao tenham capacidade de falcizar. O procedimento é feito introduzindo-se um gene em células do
doente. O gene introduzido modifica o material genético, e tera a capacidade de sintetizar
substancias que as células do doente ndo produziam.
Fonte: Henry (2008)

Além de todos esses procedimentos no tratamento da anemia falciforme, é
necessario, assim como nas outras doencgas crbnicas, um aconselhamento
psicossocial, pois esses aspectos afetam a adaptacdo emocional e social dos
pacientes com anemia falciforme durante toda a sua vida (LIMA, 2004).

O aconselhamento genético € um procedimento que lida com a ocorréncia ou
0 risco de ocorréncia de uma doenca hereditaria em uma familia, ajudando-a a
entender como a heranca genética colabora para a doenga e o risco de recorréncia
para parentes com as mesmas caracteristicas, envolvendo aspectos educacionais e
reprodutivos. Foi criado com a intengdo de ajudar pessoas a resolverem seus

problemas em relagéo a hereditariedade (LIMA,2004).
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5 A ATENCAO FARMACEUTICA E A PARTICIPACAO DO FARMACEUTICO

A atencdo farmacéutica € o componente da préatica profissional onde o
farmacéutico interage diretamente com o paciente para atender suas necessidades
relacionadas ao medicamento e diagnéstico. Proporcionando impacto positivo no
controle de patologias cronicas, associado a reducdo de custos para o sistema de
saude, os quais podem nortear a implantacdo e implementagdo desse servico em
todo pais (PEREIRA; FREITAS, 2008).

A Atencdo Farmacéutica trata-se de uma atividade multiprofissional e
idealizada no contexto de atencéo integral a saude, num modelo que privilegia a
promogé&o da saude, tendo como principal objetivo garantir a integralidade das a¢des
de saude, incluindo-se o acesso com qualidade aos medicamentos e seu usoO
racional (CONSENSO BRASILEIRO DE ATENCAO FARMACEUTICA, 2002).

De acordo com Aquino (2008, p.1)

Os requisitos para o uso racional de medicamentos sdo muito complexos e
envolvem uma série de variaveis, em um encadeamento légico. Para que
sejam cumpridos, devem contar com a participacdo de diversos atores
sociais: pacientes, profissionais de saude, legisladores, formuladores de
politicas publicas, industria, comércio, governo.

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 combinagfes entre as substancias farmacolégicas constantes
nos medicamentos.

A partir deste entendimento, para a pratica de Atencdo Farmacéutica é
necessario a formacgéo clinica do profissional farmacéutico, pois ao adquirir 0s
conhecimentos de Farmacia Clinica, o farmacéutico estara apto para realizar
acompanhamento farmacoterapéutico completo e de qualidade, avaliando os
resultados clinico-laboratoriais dos pacientes e interferindo diretamente na
farmacoterapia. Vale ressaltar que além do conhecimento de Farmacia Clinica, a
Atencdo Farmacéutica exige do profissional preocupacdo com as varidveis
qualitativas do processo, principalmente aquelas referentes & qualidade de vida e
satisfag@o do usuério (PEREIRA; FREITAS, 2008).
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A primeira escolha do doente, que ndo encontra no sistema de saude o
servico necessario, € buscar no farmacéutico a orientagdo amiga, franca,
desinteressada e segura. Isso s6 eleva a responsabilidade ética e profissional do
farmacéutico que é o ultimo elemento e, as vezes o Unico da equipe de salude que
possui contato com o doente antes que ele tome um medicamento. Diante desta
realidade torna-se necessério a preparagdo adequada do profissional de farmécia
para o atendimento correto devendo ter o conhecimento de analises laboratoriais e
diagnésticos das doengas falciformes (PEREIRA; FREITAS, 2008).

Os exames clinicos laboratoriais s&o solicitados pelo médico para um melhor
diagnéstico, e é 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 detecgcdo da doenga (SILVA,;
SHIMAUTI, 2006)

Muitas vezes o diagnostico tardio de uma doenga 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 diagnéstico
neonatal da anemia falciforme, visando o inicio do tratamento dos 6 meses de idade,
sdo excepcionais no Brasil. O diagnoéstico precoce, sobretudo ao nascimento, e o
tratamento adequado melhoram a taxa de sobrevivéncia e a qualidade de vida dos
doentes com a anemia falciforme (PEREIRA; FREITAS, 2008).

Para Novaes (2009) o éxito da terapéutica e do prognéstico do paciente
depende, em boa parte, dos cuidados realizados pela equipe multiprofissional. A
integracdo e boa comunicacdo entre os membros da equipe assistencial é fator
contribuinte para a seguranga do paciente. Os resultados reforgam a importancia do
farmacéutico na equipe multidisciplinar como o profissional responsavel pelo uso
seguro dos medicamentos.

Neste contexto a fungdo do farmacéutico é bem definida nas palavras de
Dantas (2011, p. 3), quando afirma que o paciente € o real beneficiario das a¢des do

farmacéutico, e “a assisténcia farmacéutica deve ser um complexo de atitudes,
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comportamentos, compromissos, valores éticos, fung¢des, conhecimentos e
responsabilidades.
Por ser responsével pela administracdo do medicamento para Novaes (2009,
p. 4) ele
Deve estar presente em todas as atividades envolvendo medicamentos,
desde o abastecimento e em cada uma das etapas constitutivas, incluindo a
conservagdo, controle de qualidade, seguranca e eficacia terapéutica,

acompanhamento, avaliacdo da utilizacdo, obtencdo e difusdo de
informacdes sobre medicamentos para assegurar 0 seu uso racional.

Concluindo que é muito importante a acdo do farmacéutico em direcdo a

assisténcia do paciente portador da Hbs.
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6 CONCLUSAO

A partir do estudo realizado foi possivel alcancar os objetivos propostos,
elevando os conhecimentos sobre a anemia falciforme, suas caracteristicas,
diagnéstico e tratamento.

Observou-se que apesar de ser uma doenga que ndo tem cura, houve varios
avancos, tanto ao nivel de citogenética e diagndstico como também no tratamento
de suas complicagBes. Como também existem recentes pesquisas em busca de
drogas que sejam capazes de reduzir a falcizacdo das hemécias, como a
hidroxiuréia e de tratamento curativos como implante de medula O&ssea
demonstrando que num futuro préximo sera possivel ao paciente com anemia
falciforme ter uma vida normal.

N&o se pode deixar de fora de toda essa luta, pelo bem estar do portador da
anemia falciforme, a Atengdo Farmacéutica e o profissional de farmécia, que pode
dar um suporte rico em conhecimentos clinico, laboratorial e social.

E muito importante a atuagio do farmacéutico em direcdo a assisténcia do
paciente portador da Hbs, para isso ele precisa adquirir informagcbes a cerca da
doenca falciforme, em seus diversos aspectos: detec¢do, prevencao e tratamento ou
mesmo no acompanhamento do paciente e envolvimento com seus familiares. Como
também deve estar envolvido em programas e projetos direcionados aos portadores
do gene da HDbS. Uma participacdo ativa desse profissional podera diminuir a
morbidade e mortalidade por causa da doenca.

Concluindo que atuacdo do farmacéutico proporciona impactos positivos
sobre os indicadores clinicos, na qualidade de vida da populacdo assim como
demonstra ser eficiente economicamente. Pois, além de proporcionar ao paciente o
uso racional do medicamento, proporcionando eficiéncia e seguranga no tratamento,

contribui para integralidade do cuidado a saude.
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