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RESUMO - Foi feita a revisdo das complicacfes agudas da doenca falciforme, ou crises,
com sugestdes de condutas, baseadas na literatura.

UNITERMOS - Anemia Falciforme. Anemia Hemolitica.

1- CRISES DOLOROSAS As caracteristicas da dor aguda, ou da crise
vasoclusiva, séo de inicio subito, sem explicacgdo, in-
Os episodios de vasocluséo séo caracteristictensidade variavel (leve a intensa), duracdo de horas
das Doencas Falciformes, gerando dor isquémica, de dias, carater persistente ou recorrente e migracao
intensidade variavel, geralmente, intensas, com recate um local para outro do corpo. Pacientes com cri-
réncias imprevisiveis, que podem iniciar-se aos 6 mees freqlientes sdo candidatos ao uso de hidroXiuréia
ses de idade e durar a vida toda. Ja o que caracteriza a dor crdnica € durar de
Sé&o responsaveis pela maioria dos casos de at@a 6 meses ou mais, e causar debilitacao fisica e
dimentos de emergéncia e hospitalizacdo, assim commental.
pela ma qualidade de vida dos pacientes acometidos. A abordagem do paciente com dor deve come-
Internacdes frequentes resultam em elevada mortagiar pela historia e exame fisico, nos quais se procura
dade. O controle domiciliar dos epis6dios mais leves@fator desencadeante ou associado. Considera-se uma
possivel, mas necessita de condi¢cdes psicossociasergéncia médica, se houver a presenca de dor ab-
favoraveis, na familia, o que é, geralmente, dificii  dominal intensa, vémitos recorrentes, sintomas respi-
A dor, entretanto, faz parte de muitas manifesratorios, paresias ou paralisias, artrite aguda, priapismo
tacdes da Doenca Falciforme, podendo ser aguda ewanemia inten§a
crbnica. Os episddios agudos, com grande participa- O tratamento médico da crise dolorosa, mode-
¢do dolorosa, sdo a sindrome toraxica aguda (STAjda ou intensa, deve incluir opidides com ou sem AINE
colecistite, sindrome mao-pé, priapismo, sindrome dassociado. A morfina € a droga ideal para dor intensa,
hipocdndrio direito, sequiestro esplénico e crise vase-a codeina € Gtil na moderada. A dependéncia fisica,
clusiva (CVO). A dor crdnica é devida a artrite, ar-a perda da eficacia analgésica e a dependéncia psico-
tropatia, necrose asséptica, ulceras de perna, colapégica, ou adicdo, podem ocorrer com 0 uso cronico.
de corpos vertebrais e sindromes neuropéticas. Mosuspenséo da droga deve ser gradual, para evitar a
entanto, frequientemente, os episodios dolorosos séimdrome de abstinéncia. Os efeitos colaterais dos
mistos, assim como as complicacdes citadas podeopidides sdo: depresséao respiratoria, nduseas e vomi-
estar superpostas. tos, prurido, alergia e constipacao intestinal. A mepe-
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ridina ndo deve ser utilizada em pacientes com Doen- A crise aplastica manifesta-se por anemia e
¢a Falciforme, por causa do efeito toxico ao sistemticulocitopenia < 1%, sendo, muitas vezes, causada
nervoso central do metabolito normeperidina, que pogor infeccdo pelo Parvovirus B19, semashcutaneo,
causar sintomas, como disforia, comportamento irrit&caracteristico. Pode estar associada a CVO intensa,
vel, clénus e convulsBes. Os analgésicos sdo a bamxrose da medula 6ssea, STA, sequestro esplénico e
do tratamento das crises dolorosas, porém a respostéC. O Parvovirus é contagioso e coloca em risco o
do paciente é individual. Nao se devem utilizar sedatpessoal da salde, sendo que as gravidas devem ser
VOs e ansioliticos para controlar a dor, mas podem safastadas, assim como outros pacientes com imuno-
necessarios para controlar a ansiedade e promovedeficiéncia e anemia hemolitica, assim como os irméos
sedaca@. do paciente, também acometidos de Doenca Falcifor-
Podemos classificar as crises dolorosas, agme. As transfusdes simples séo indicadas, quando
das em leves/moderadas e graves. A crise de dor lel@uver reducdo brusca dos valores basais da
moderada pode ser controlada, inicialmente, comemoglobina do paciente ou insuficiéncia cronica de
acetaminofen ou AINE e, ndo havendo melhora, devérgados. Deve-se transfundir para conservar a Hb A
se usar a morfina oral ou o opidide codeina, sendo qaen 50% a 70%, suprimindo a produc¢édo de Hb S. O
leve sedacdo pode ser um efeito colateral até que dedor do hematécrito pés-transfusional ndo deve ul-
sejavel. Se houver associagéo de estado gripal ou tiapassar 36%, devido ao risco de causar hipervisco-
rose com febre, tudo isso pode ser controlado comsidade e alteracéo do fluxo cerefstal
uso de acetaminofen ou AINE. Pacientes com doen-
¢a hepatica ndo devem receber o acetaminofe. ~r|Sg DE SEQUESTRO ESPLENICO
AINESs séo contra-indicados em criancas abaixo de 6
anos de idad® e, em casos de gastrite, Ulcera péptica, Caracterizado por esplenomegalia, dolorosa,
coagulopatias e insuficiéncia renal, sendo que usuarmacica, em criangas (bago 4-10 cm), acompanhado
os crénicos devem controlar a funcéo renal a cada 3la anemia, com queda da Hb de 2 g/dl abaixo do
6 mese$). A aspirina ndo deve ser utilizada em crianvalor basal, plaquetopenia < 100.Q0e reticulocitose.
cas, pelo risco de causar a sindrome de Reye Pode caminhar rapidamente para o choque hipovolé-
A hidratacdo do paciente é considerada fatamico e morte, sendo, portanto, uma emergéncia trans-
secundario no manejo da crise, e sugere-se a condfiaional, devendo ser tratada com transfusao rapida
preconizada na referénélaTransfusdes de sangue séade eritrcitos 10-20 ml/kg em uma hora. Apés a trans-
contra-indicadas nos episédios dolorosos sem complidasdo, ha a possibilidade de ocorrer o fenémeno de
¢cOes. Auns pacientes sofrem de crises freqiientesavershoot ou seja, hiperviscosidade por grande ele-
intensas, com deterioracédo da qualidade de vida, e p@c¢do do Ht, por causa da liberagdo dos eritrocitos
dem beneficiar-se de transfus@es cronicas, se ndo heeguestrados. Em paciente estavel, pode-se transfundir
ver resposta ou ndo for possivel utilizar hidroxiltéla concentrado de eritrécitos 5 ml’lkg em 2 a 3 h e, de-
pois, passar a transfusdes de manutencédo a 5-10 ml/
2. CRISE APLASTICA kg. A recor'réncig da crise € em torno de 50%,' pode_n-
do ocorrer, inclusive, em adultos com hemoglobinopatia
O valor basal da hemoglobina (Hb), no pacient&C, e o tratamento definitivo é esplenectomia. Deve-
com doenca falciforme, resulta do equilibrio entre prose suspeitar de sequestro crbénico, se houver
ducéo e destruigdo, equilibrio que pode ser rompidesplenomegalia de 3-6 cm, leve anemia e plaquetope-
em vérias situacbes, como as mencionadas a seguiria e queda da Hb apos infec¢des. O paciente deve
* Agudamente, por sangramentos, infec¢cado pelser vacinado antes e mantido em profilaxia penicilinica
Parvovirus (crise aplastica), sequiestro esplénico @uvida toda, apds a ciruréia
hepatico, hemdlise por deficiéncia de glicose-6-
fosfato-dehidrogenas (G6PD), infec¢ao por Mycoy_. cRISE NEUROLOGICA
plasma ou Malaria. Manifesta-se por dispnéia, hi-
potensdo, cansaco acentuado ou insuficiéncia car- O acidente vascular cerebral (AVC) acomete
diaca, congestiva, com Hb < 5 g/dl, podendo ocok% dos pacientes, principalmente, anemia falciforme
rer morte subita por colapso cardiovascular. (Hb SS), e tem elevado indice de recorréncia (67%).
» Cronicamente, por insuficiéncia renal cronica (IRC)Ocorre em criangas, por ocluséo arterial, intracraniana,
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e, nos adultos, por trombose ou hemorragia. Os fathsir rapidamente para faléncia respiratéria e morte.
res de risco sdo presenca de leucocitose, anemia g@diica: dor tordxica, com ou sem febre, hipoxemia,
ve, crise vasoclusiva (CVO), sindrome toracica agueucocitose e lesdes radioldgicas, méveis. Tratamen-
da, AVC anterior e hipertenséo arterial. A clinica, no$o: suporte respiratorio, oxigénio, antibioticos e trans-
casos classicos, nem sempre presente, manifestafiggdo. Casos com anemia e hipoxemia leves, transfu-
com sinais neuroldgicos focais, hemiplegia, hemiparesiafes simples de concentrado de eritrocitos. Se mais
afasia, convulsdes e coma. Podem aparecer, tambémaves, efetuar transfusdo de troca mantendo Hb S e
cefaléia de forte intensidade, alterac@es visuais e péetit final < 30%, devendo ocorrer melhora clinica e
da breve da consciéncia. O paciente deve ser hidratadiol6gica em 24 hor&s
do, submetido a avaliag&o neuroldgica, completa e sub-
metido a transfusao de troca, a fim de reduzir a COR- PRIAPISMO
centracdo de Hb S < 30% ,dentro de 6-12 h apds a
internacdo. Apos a fase aguda, o paciente sera man- Erecdo dolorosa, permanente e ndo desejada,
tido em transfus@es crénicas 10-20 ml/kg a cada 3 adé pénis é comum em crianc¢as e adolescentes ou adul-
semanas com o objetivo de manter Hb alvo de 9-12 @is jovens e manifesta-se nas primeiras horas da ma-
dl, em criangas, e 8-10 g/dl, em adultos, mantendo e#a, com risco de causar impoténcia sexual. Ha obs-
niveis de Hb S < 30%. Tal abordagem tem custo elérugcdo dalrenagem venosa do pénis. Sao definidas duas
vado e complicagdes, como aloimunizagéo, transmifermas clinicas: o priapismo agudo (PA), caracteriza-
séo de doengas infecciosas e hemocromatose. As @b por duragdo prolongada (mais de 3 h), e que pode
ternativas para a redugéo dessas complicagbes skvar a impoténcia, e o priapismo intermitente crénico
aumentar o intervalo transfusional, utilizar eritrocita{PIC), caracterizado por crises repetidas, mas de curta
férese, uso de hidroxiuréia e transplante de medutairacdo (menos de 3 h), e que pode evoluir para
6sse&. priapismo agudo. O PA prolongado (mais de 24-48 h)
Transfuséo de troca: permite a substituicao rgpode acarretar disfuncao erétil permanente. Por isso,
pida de Hb S por Hb A, sem aumentar a viscosidadeimportante a ado¢ao de medidas terapéuticas imedia-
ou a sobrecarga de ferro. As indica¢cdes sdo AVGamente ap0s o diagndstico, que tem por objetivo re-
sindrome toréaxica, aguda, lesdo de multiplos orgaogerter o PA, idealmente em menos de 24 h. Os paci-
ocluséo de artérias retinianas e no pré-operatorientes devem ser orientados a procurar atendimento
Técnica: com o objetivo de atingir hematocrito (Ht)médico, se o priapismo tiver duracdo de mais de 3 h,
de 30% (Hb 10 a 12 g/dl) em adultos e Hb S < 30%u mesmo antes, se houver dor. O tratamento do PA
inicia-se com uma sangria de 500 ml + infuséo de 5Q{eve ser feito em etapas, iniciando com hidratagao vi-
ml de salina, nova sangria de 500 ml e transfus&o dey@drosa, com salina 0,9%, analgesia (morfina ou outro
unidades de concentrado de eritrocitos. Deve ser repidide), ansiolitico (midazolan) em pacientes mais
petido por uma ou duas vezes. Ou, entéo, efetuar samsiosos, oxigenoterapia, se a satura¢édo for menor que
grias e transfusdes de 500 ml por 6 a 8 ciclos, utilizai®8%, e agonista-adrenérgico (pseudoefedrina 30-
do 6 a 8 unidades, em adultos, e 50-60 ml/kg, em ci50 mg, via oral). Sem melhora significativa, em2a 3 h,
ancgas. A eritrocitaférese é segura e reduz o risco dem as medidas iniciais, inicia-se aspiragéo e irriga-
hemocromatose, porém, tem limitagées como o cust@o dos corpos cavernosos e, eventualmente, transfu-
elevado, acesso venoso e aumento da exposi¢aades de sangue. O tratamento do PIC é controverso e
multiplos doadores. existem varios protocol&$"). A prevengdo pode ser
obtida, em alguns pacientes, com hidroxiuréia.

5- SINDROME TORACICA AGUDA

. 7- LESOES ORGANICAS AGUDAS
Acomete 15 a 43% dos pacientes, com recor-

réncias causadoras de fibrose pulmonar e mortalida-  Varios 6rgdos podem ser acometidos (pulmdes,
de elevada em adultos, particularmente no pds-opeffégado, rins, medula 6ssea) isolados ou concomitantes
torio. Causas: infecciosa, em criancas, complexa, e(sindrome da faléncia de multiplos érgéos), sendo a
adultos (virose, pneumonites, embolia gordurosa eusa a hiperviscosidade ou valores elevados do Ht,
infartos pulmonares). Pode manifestar-se agudametemo pode ocorrer na hemoglobinopatia SC. O tra-
te ou apods 2 a 3 dias de CVO intensa, assim cont@mento, emergencial, é transfusdo de troca por eri-
complicacéo de cirurgia e anestesia geral. Pode ev@ecitaférese, com sangria prévia, mantendo Hb A >
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80% e Ht < 28%. A mortalidade é elevada (25% do&ito com corticoides, altas doses de eritropoietina
casos) e a manutencéo deve ser efetuada com tra(iPO) e imunoglobulina intravend¥a
fusdes simple3. Anticorpos contra leucécitos, plaquetas ou pro-
teinas podem causar reacdes febris ou alérgicas, que
poderdo ser prevenidas por desleucotizacao por lava-
gem, filtrag&o, uso de anti-histaminicos e remocao do
plasma.

A maioria dos pacientes é transfundida em al-
gum momento da vida (60% aos 20 anos de idadg), INFECCOES
havendo tendéncia de se formarem multiplos anticor-
pos. Mesmo com a possibilidade de 30% deles desa- O episodio febril, no paciente com doenca
parecerem, poderdo acontecer reacdes anamnéstitasiforme, deve ser interpretado como sendo em pa-
a transfus@es futuras, causando reac¢des transfusitiente, sem a fungéo protetora do baco (asplenia fun-
nais, hemoliticas, tardias, 05 a 20 dias ap6s, por antional) e avaliado rapidamente (exame clinico, hemo-
corpos indetectados no pré-transfusional, que podgrama, radiografia de térax e culturas de urina e san-
rao ocasionar piora da anemia, CVO e morte. Havegue), pois ha, latente, o risco de morte por septicemia
dificuldade em se encontrar sangue comp&tivein  pelo estreptococo. A temperatura corporal acima de
alguns pacientes altamente aloimunizados, poder-s&8, ® C e sem sinais de localizacéo da infeccéo, deve
ao encontrar manifestagdes de auto-imunidade, tegsr considerada emergéncia médica, e o paciente in-
comoCoombddireto, positivo, tornado-se o pacienteternado. Porém, acima de®40, e paciente com as-
mais anémico que antes da transfuso. E a sindropecto toxico (mau estado geral), deve-se usar antibio-
de hiper-hemdlise falciforme e pode ser de extremtécoterpia empirica, endovenosa, antes mesmo da co-
gravidade. Anticorpos contra antigenos proprios pdeta de material para os testes laboratoriais. H4 véarios
dem durar 2 a 3 meses, e o tratamento podera ggotocolos de utilizagdo de antibioti€s

8- CRISE HEMOLITICA E COMPLICACOES
DE TRANSFUSOES DE SANGUE

ANGULO IL. Sickle cell crisis. Medicina, Ribeirdo Preto, 36: 427-430, apr./dec. 2003.
ABSTRACT - A review of acute events or crisis in sickle cell disease was made with suggestions
of clinical skills based on literature.
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