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UNIDADE 6 - ABORDAGEM DA CRIANCA COM ANEMIA
FALCIFORME E FIBROSE CISTICA

APRESENTACAO
Nesta unidade exploraremos duas patologias rastreadas por
meio da triagem neonatal ou teste do pezinho:

1. Avaliagdo e manejo domiciliar de criangas com anemia
falciforme;

2. Avaliagdo e manejo domiciliar de criangas com fibrose
cistica.




6 - ABORDAGEM DA CRIANCA COM ANEMIA FALCIFORME

6.1 Avaliacdo e manejo domiciliar em criangas com anemia
falciforme

O que é?

A Anemia Falciforme (drepanocitose)

€ uma doenga genética e hereditaria,
predominante em negros, mas que pode
manifestar-se também em brancos.

Caracteriza-se por uma alteragdo dos glébulos vermelhos,
que perdem sua forma arredondada e elastica e adquirem o aspecto
de foice, endurecendo e dificultando a passagem de sangue pelos
vasos de pequeno calibre e consequentemente prejudicando a
oxigenagao tecidual.

As heméacias falciformes contém a Hemoglobina S (HbS),
que se cristaliza na falta de oxigénio, podendo formar trombos que
bloqueiam o fluxo sanguineo. Os fendbmenos vaso-oclusivos e a
hemodlise crénica sado os principais determinantes das manifestagdes
clinicas da doenca falciforme. Apesar da alteragéo principal estar
restrita aos eritrocitos, trata-se de uma doenca sistémica que pode
acometer varios 6rgaos (JESUS et al., 2002).

Como avaliar?

Os portadores de doenca falciforme apresentam
caracteristicas fisiopatolégicas que merecem destaque:

1. Hemolise crénica que é decorrente da destruicao precoce
das hemacias pelo sistema fagocitario.
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2. Crises falcémicas que podem ocorrer tanto pela
obstrugdo de vasos sanguineos devido ao acumulo de glébulos
vermelhos em forma de foice, o que causa hipdxia tecidual,
e consequente lesdo tecidual, como pela crise hemolitica (de
sequestracado que leva a anemia intensa e pela crise aplastica,
geralmente associada a infecgdes (insuficiéncia da medula 6ssea
devido a hiperatividade) e com quadro anémico grave. Como
manifestacdées mais comuns tém-se: dores articulares; fadiga
intensa; palidez; ictericia; atraso no crescimento; tendéncia a
infeccdes repetidas; problemas neurolégicos, cardiovasculares,
renais e pulmonares; priapismo etc. (NAOUM, et al., 1997).

O diagnéstico baseia-se nos sinais e
sintomas clinicos, histéria familiar pode estar
presente, associado a exames subsidiarios
como a eletroforese de hemoglobinas
(exame especifico para diagnéstico), e
ainda por meio da triagem neonatal (“teste
do pezinho”) realizado apés 48 horas do
nascimento e que possibilita a suspeicao
do diagnostico e encaminhamento para
investigagcdo e acompanhamento.

Como manejar?

No Brasil, dados da Triagem Nacional indicam que por ano
nascem 3.500 criancas com doenca falciforme e 200.000 com o
traco, o que representa de 2% a 8% da populagédo. Considerando
que a doenga teve origem no continente africano, sua intensidade
depende da inser¢cdo da populagcdo negra na regido (BRASIL,
2006).



O acompanhamento domiciliar sistematico justifica-se pela
necessidade de constante apoio, orientacao e supervisao, devendo
ser realizado todas as vezes que surgirem instabilidades clinicas
passiveis de tratamento no domicilio (n&o hospitalar). O portador
da doenca falciforme esta propenso a complicagcdes renais,
aparecimento de Ulcera de perna, acidente vascular cerebral e
crises de dor. Deve ser incentivado principalmente para ingerir
grande quantidade de liquidos, utilizar medicamentos apenas
quando prescritos pelo médico, a manter o esquema vacinal em
ordem, incluindo a vacina contra hepatite, pneumonia e gripe
(BRASIL, 2007).

Nao ha tratamento especifico para doencga falciforme, sendo
que os portadores da doenca necessitam de acompanhamento
meédico constante, visando manter adequada oxigenagao tecidual,
hidratacdo adequada e prevencao de infecgdes devido a sua maior
suscetibilidade, bem como suporte para controle das crises algicas
(como hidratagéo e analgésicos).

A presenca de febre é sempre um sinal de alerta para
suspeita de quadro infeccioso agudo e grave, dai o uso frequente
de penicilina para prevencao de infecgbes em criangas de 3 meses
a 5 anos de vida. As principais metas a serem alcancadas sao:
alivio da dor, diminuicdo da incidéncia das crises, reducao das
complicagdes, melhora da autoestima.

Administragdo de acido folico e vitaminas do complexo B
sdo fundamentais para produgédo de glébulos vermelhos. Podem
ser necessarias transfusdes sanguineas (se repetidas, é indicado
0 uso de uma droga quelante de ferro-mesilato de desferoxamina),
e em casos de sequestro esplénico recorrente pode-se indicar a
esplenectomia (KIKUCHI, 2007).
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Quando referenciar?

A crianga portadora de anemia falciforme que apresenta
quadro doloroso subito, com palidez e eventualmente febre,
sdo situagcdes que indicam necessidade de referenciamento
para investigagao e terapéutica adequada visando o controle do
quadro agudo e prevencao das complicagdes secundarias como:
infecgdes (pneumonias, meningite, osteomielite, septicemia),
sindrome toracica aguda, acidente vascular cerebral - as quais
séo consideradas potencialmente fatais (FERNANDES et al.,
2010).

6.2 Avaliacao e manejo domiciliar em criangas com Fibrose
Cistica

O que é?

Ao nascimento, a crianga com fibrose cistica apresenta
pulmbes estruturalmente normais, mas, com o tempo e ocorréncia
de sucessivas inflamagodes e infecgdes (fungos, bactérias e virus
s&o os principais agentes), pode evoluir para hipertensao pulmonar
e insuficiéncia respiratoria crénica.

Os problemas respiratérios ocorrem em aproximadamente
90% dos portadores da doenca e sua evolugédo é progressiva,
de intensidade variavel, sendo esta intensidade determinante no
desenvolvimento da doencga.
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Como diagnosticar?

O diagnéstico precoce e terapéutico adequado é responsavel
pelo aumento de sobrevida e melhora da qualidade de vida dos
pacientes com fibrose cistica (FIRMIDA; LOPES, 2011).

Embora a doenca apresente uma ampla gama de
manifestagcdes clinicas, as mais comuns incluem a infeccao
bacteriana de vias aéreas e seios da face, tosse persistente, no
inicio seca e aos poucos se torna produtiva, com escarro mucoide
e até purulento.

Com a evolugcdo da doenca pode haver presenca de
taquipneia, dispneia e mal-estar. Pode se encontrar presente
também a constipacao intestinal, fezes palidas ou cor de argila, de
odor fétido e com muco, dificuldade para ganhar peso, ma digestao
de gorduras e elevacao das concentragdes de cloreto e sédio no
suor. Em casos atipicos pode ocorrer insuficiéncia pancreatica e
concentragdes de sodio e cloreto normais ou limitrofes. Insuficiéncia
respiratoria e cor pulmonale sao eventos finais (RIBEIRO et al.,
2002).

As manifestacbes pulmonares sdo a principal causa de
mortalidade e morbidade. Encontramos a presenca de sinais e
sintomas sugestivos: tosse crbnica, esteatorreia e suor salgado,
porém a gravidade e frequéncia dos sintomas sao variaveis
conforme a faixa etaria, mas a maioria dos pacientes apresenta-se
sintomatica nos primeiros anos de vida.

Ao nascimento, 10% a 18% dos pacientes podem apresentar
ileo meconial, evoluindo com déficit de crescimento, baixo ganho
ponderal (apesar de bom apetite), quadros recorrentes de sibilancia
e eliminagao de fezes volumosas e gordurosas.

11
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A pesquisa ativa da doenca faz parte do screening neonatal
vigente em varios estados do Brasil (“teste do pezinho”),
que possibilita diagnostico precoce por meio da pesquisa de
imunotripsina reativa (ITR). Os recém-nascidos com ITR positivo
devem ter o diagnéstico confirmado pelo Teste do Suor.

A analise genética € um método adicional,
embora dispendioso, para a confirmacao
diagndstica.

Como manejar?

Os objetivos principais do tratamento sao: o controle e
tratamento das infecgcoes pulmonares, promocdo de medidas
de alivio da obstrugao brénquica, correcao do déficit nutricional,
tratamento da insuficiéncia pancreatica, de problemas fisicos,
psicossociais e complicagbes da doenga, como infeccoes
respiratérias, passiveis de estabilizacao pela equipe da atencéo
domiciliar (Emad).

O suporte nutricional visa a oferta de dietas adequadas
em quantidade de gorduras, associadas a suplementacao de
enzimas pancreaticas, promovendo maior absorcao intestinal,
embora haja um aumento na excrecéo de gorduras; melhorando o
aporte caldrico e principalmente o estado nutricional e sobrevida
dos pacientes.

Uma ingestao energética acima do habitual, com e
dietas hipercaldricas e hiperproteicas, é recomendada &
para suprir o maior gasto energético basal decorrente da
doenca pulmonar, do catabolismo proteico aumentado
e das perdas pelas fezes secundarias a ma absorgao
intestinal pela insuficiéncia pancreatica exécrina e pela \
perda dos acidos biliares nas fezes. (
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A antibioticoterapia proposta para a mucoviscidose
associa a via sistémica (ciprofloxacina oral ou outros antibiéticos
parenterais) e a inalatéria (tobramicina). A introducao precoce
do tratamento parece proteger os pacientes da infecgao cronica
permitindo uma sobrevida maior.

E recomendado o uso de antibioticoterapia endovenosa
para erradicagao da Pseudomonas aeruginosa no paciente
com fibrose cistica, frente aos episddios iniciais de colonizacao
das vias aéreas e uso de antibidticos inalatérios (tobramicina,
gentamicina, amicacina) para o tratamento da infecgéo
bronca pulmonar crénica por Pseudomonas aeruginosa, esta
antibioticoterapia pode ser feita no domicilio.

A prescricdo de um método fisioterapico respiratério deve
ser individualizada de acordo com a idade, efeitos adversos e
gravidade da doenga pulmonar, sendo a fisioterapia respiratoria
sempre recomendada em pacientes com fibrose cistica,
frente a gravidade da doenga, podendo ser feita pelas Emaps
que contenham fisioterapeutas em sua composi¢cdo. Nao ha
evidéncias de que o uso de CPAP seja superior a outras técnicas
de fisioterapia respiratoria.

Temos ainda a possibilidade do uso de alfadornase que
€ uma solucao purificada de desoxirribonuclease recombinante
humana para uso inalatério, que reduz a viscosidade do muco
e consequentemente os sintomas respiratorios, diminuindo o
risco de exacerbagdes e melhora da fungao pulmonar (ADDE
et al., 2011). Recomendada se ha comprometimento da funcéo
pulmonar, em pessoas acima de 6 anos.

Quando referenciar?

O tratamento deve ser acompanhado por pediatra e deve
ser feito desde a suspeicao e diagndstico, possibilitando a

13



Programa Multicéntrico de qualificacdo em Atencdo Domiciliar a Distancia

confirmacao precoce do diagndstico, bem como em presenca
de agravos infecciosos intensos que possam sugerir risco de
morte (insuficiéncia respiratoria, cor pulmonale, septicemia,
desnutricdo severa), podendo ser necessarias internagdes
repetidas para controle da doenca.
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