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Artigo / Article

Medidas gerais no tratamento das doencas falciformes
General measures in the treatment of sickle cell disease

Josefina A. P. Braga O artigo apresenta as mais importantes medidas gerais nos cuidados do paciente com

anemia falciforme,

a qual apresenta elevada morbimortalidade. A pratica de medidas

preventivas, que incluem a triagem neonatal, a educacao dos cuidadores e dos pacien-
tes, 0 aconselhamento nutricional, a imunizagdo e a profilaxia com penicilina na pre-
vencao da infec¢do pelo pneumococo, contribuem para a redug¢do da morbimortalidade
bem como a melhora da qualidade de vida desses pacientes. Rev. bras. hematol. hemoter.
2007;29(3):233-238.
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Naanemiafalciformendo existe tratamento especifico;
assim, amelhora da sobrevida e da qualidade de vida desses
pacientes se baseia em medidas gerais e preventivas.

As manifestactes clinicas que os pacientes fal cémicos
apresentardo no decorrer da vida devem-se a dois fendbme-
nos principais. o daoclusdo vascular pelos glébulos verme-
Ihos seguida de infarto nos diversos tecidos e 6rgaos, e o da
hemalise créni ca e seus mecanismos compensadores. Dessa
maneira, esses eventos associados terminam por lesar pro-
gressivamente os diversos tecidos e 6rgaos como: pulmaoes,
coragdo, 0ssos, rins, figado, retina, pele, eincluem-se ainda
descricdes sobre alteragdes no crescimento seguido de atra-
so puberal. Este fenémeno da vaso-oclusdo também leva a
destruicado progressiva do bago e consegiientemente a auto-
esplenectomia, sendo responsavel pela susceptibilidade au-
mentada a infecgdes graves.!

O acompanhamento ambulatorial visando sb aavalia-
¢ao periédicados diversos 6rgéos e sistemas, afim de preco-
cemente serem detectadas alteragdes, mas também aorienta-
¢80 do paciente e de seus familiares sobre adoenca. A cria-
¢do de vinculo dos pacientes e seusfamiliares com aequipe
de salide é fundamental, poisfacilitaacompreensdo sobrea
doenca e conseqiientemente evita que 0S MesmMos procurem
diferentes hospitais, mantendo o acompanhamento em um
Unico centro de referéncia.

Em nosso pais, estudo realizado por Alves (1996), so-
bre amortalidade da anemiafalciforme, observou que 78%
dos 6bitos devido a doenca falciforme ocorreram até os 29
anos de idade e, destes, 37,5% concentravam-se nos meno-
res de 9 anos, confirmando a elevada | etalidade da doenca.?

Paises como os Estados Unidos e aJamaicajademons-
traram que amaneira mais eficiente e efetiva para reduzir a
morbimortalidade dadoencafalciforme éatriagem neonatal ,
uma vez que o diagndstico precoce permite a insercdo do
paciente em programas de salide multidisciplinares, com a
utilizacdo de cuidados preventivos e orientac8o aos pais,
proporcionando melhora na qualidade e sobrevida desses
pacientes®** No Brasil, aportarian® 822/01 do Ministério da
Satide incluiu as hemaogl obinopatias no Programa Nacional
de Triagem Neonatal (PNTN), permitindo assim o diagndsti-
CO ja ao nascimento.®

A rotina de manutencéo da salide do paciente com
doenca falciforme deve ser iniciada ja nos dois primeiros
meses de vida. A educacdo dos pais ou responsaveis sobre
a doenca é de extrema importancia; desde a primeira con-
sultadevem ser orientados quanto aimportancia de manter
hidratacéo e nutricéo adequadas e de conhecer os niveisde
hemoglobina e sinais de palidez. Os familiares devem ser
alertados sobre aimportancia da prevencédo das infeccdes,
através das vacinacgdes e do uso da penicilina profilatica e
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encorgjados a reconhecer as intercorréncias da doenga. O
aconselhamento genético podera ser oferecido caso os pais
assim o desejarem.

O seqiestro esplénico é a segunda causa de morte en-
tre as criangas com anemia falciforme, podendo ocorrer a
partir dos 2 meses de idade até por volta dos 3 anos, e nos
pacientes com doencafalciforme, emidadesmaiores. Ospais
ou responsaveis devem ser instruidos que o seqliestro ca-
racteriza-se por um quadro deinstalacdo abruptacom palidez
e aumento do volume do bago com dor abdominal, fraqueza
stibita, podendo ser desencadeado com processos infeccio-
sos. Eimportante que aprendam apal par o bago, afim deque
possam identificar precocemente o sequiestro esplénico, fato
este que reduz de forma significativa a mortalidade dessas
criangas.*®

A equipe de salde deve aertéa-los sobre o risco das
infeccOes e quanto aimportancia da febre nesses pacientes,
orientado-osa procurar atendimento médico imediato quan-
do houver qualquer um desses sinais ou sintomas: palidez,
febre, presenca de dor torécica, dispnéia, dor abdominal,
cefaléia, nauseas ou vémitos, aumento do bago, alteraces
do comportamento.

Umavez que 0s epi sodi os dol orosos consistem nacom-
plicagdo maisfreqliente nadoencgafalciforme, ospacientese
seusfamiliares devem ser ensinados areconhecer aorigeme
aintensidade da dor, para que possam, no domicilio, proce-
der a uma hidratacdo adequada e fazer uso de analgésicos
t&o logo surjam as dores, e procurar tratamento hospitalar
caso essa medidas simples sgjam ineficazes.

O retorno as consultas de rotina deve ser realizado a
cada dois ou trés meses nos primeiros trés anos de vida. A
partir dos 4 anos de idade essa freqiiéncia pode ser feita a
cada 4-6 meses, ou mais precocemente dependendo das ne-
cessidades de cada paciente.®

Deve ser ressaltadaaimporténciade umanutricdo ade-
quada através do aconselhamento nutricional. O acido folico
devera ser prescrito, umavez que as necessidades estao au-
mentadas, sobretudo no periodo de crescimento e durante a
gestacdo. A deficiénciade zinco tem sido sugerida, podendo
ser uma das causas do atraso do crescimento e das Ulceras
de perna nesses pacientes.”®

O médico devera se preocupar durante 0 acompanha-
mento em monitorar a velocidade do crescimento, através
das medidas do peso e da estatura a cada consulta, afim de
detectar qualquer atraso. A ocorréncia de atraso no cresci-
mento e desenvolvimento em pacientes portadores de ane-
miafalciformetem sido relatada por diversos autores. Embo-
rao peso e comprimento ao nascimento sgjanormal, ao redor
dos 2 anos de idade observa-se que a guns pacientes come-
cam aapresentar diminui¢ao da vel ocidade média de ganho
de peso, a qual se acentua progressivamente com a idade,
havendo também comprometimento estatural, culminando
com atraso no desenvolvimento sexual, e posterior retoma-
da do crescimento ao término da adol escéncia.®
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A higienizacéo oral adequada éimportante parapreve-
nir asinfeccOes dentarias, poispodem levar aoutras compli-
cacdes dadoencafalciforme!?

A préticade exercicios pode ser encorajada, desde que
as atividades sejam regulares, moderadas e 0 esforgo progri-
dalentamente. O préprio paciente deve monitorar amedida
adequada para ele quanto ao esforgo fisico. Osresponsaveis
e 0 paciente devem ser alertados sobre a necessidade da
hidratag&o, antes, durante e ap0s as atividades fisicas. Tam-
bém devem ser lembrados que as variagGes de temperatura,
como calor ou frio, podem desencadear crises; assim, 0 USO
de roupas apropriadas € fundamental .°

Cabe aindaao médico orientar que éimportante discu-
tir a doenca e suas caracteristicas na escola ou no emprego
gue o paciente frequienta, dessa formafacilitando a compre-
ensao pelas auséncias e a adequacdo as suas necessidades.®

A avaliacdo periédicados diversos 6rgaos e sistemas é
necessaria, afim de que precocemente sgjam detectadas alte-
races, devendo ser ressaltado junto ao paciente e seus res-
ponsaveis sobre a necessidade da realizacdo dos exames de
rotina, umavez que essas alteragdes (cardiacas, renais, pul-
monares, presencade célculoshiliares, lesdesretinianas, etc)
podem seinstalar de modo insidioso, sem expressdo clinica
exuberante.®

Osniveis de hemoglobinadevem ser solicitadoseava
liados a cada consulta, 0 paciente deve ter conhecimento
dos seusval ores médios de hemoglobina, afim de que sgjam
evitadastransfusdes desnecessérias. A cadaretorno reavaliar
se a profilaxia contra as infecgdes através das vacinas e do
uso da penicilina esta sendo realizada adequadamente.

A execucdo e manutencdo dessas medidas gerais con-
tribuem de maneira decisivanaredugdo damorbimortalidade
desses pacientes, além de assegurar uma melhora na quali-
dade de vida.

No quadro 1 encontram-se apresentadas resumi damente
as principai s medidas gerai s no acompanhamento do pacien-
tefalcémico.

Quadro 1. Medidas Gerais na Doenga Falciforme

Educacéo dos familiares e do paciente sobre os principais
aspectos da doengas

Orientagdo sobre nutrigdo, hidratacéo, uso de roupas adequadas
a temperatura, exercicios

Orientac&o sobre a importancia do acompanhamento regular
Imunizagéo adequada

Orientagdo para manutencao da profilaxia e realizagcao do
esquema vacinal

Ensinar a palpar o baco e medir a temperatura
Acompanhamento do crescimento e desenvolvimento
Suplementagéo com éacido folico

Realizagédo de exames periodicos para detectar precocemente
alteracbes

Aconselhamento genético e detecgao de outros portadores na
familia (oferecido)
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Imunizacgao

A criangacom doengafalciforme, além de receber to-
das as vacinas recomendadas no calendario de vacinacao,
reguer outras adicionais, como a vacina contra o pneumo-
coco, meningite evirusinfluenza. Asvacinas anti-hemdfilus
e hepatite B fazem parte do esquema vacinal habitual no
primeiro ano de vida, devendo ser verificado através da
consulta a carteira de vacinagdo, se a crianca recebeu o
esguemacompleto.

As vacinas especiais sdo indicadas e realizadas nos
Centros de Referéncia para Imunobiol6gicos Especiais
(CRIE).

No quadro 2, encontra-se 0 esguema preconizado para
€ssas vacinas acima citadas.*

Quadro 2. Esquema de imuniza¢é@o das vacinas recomendadas
para o paciente com doenga falciforme

Vacina 12 dose 22 dose 32 dose Reforgo
Hepatite B* Ao nascer 2 meses 6meses -
Hemdfilus** 2 meses 4 meses 6 meses 15-18

meses
Pneumocécica 2 meses 4 meses 6 meses 15 meses
conjugada

7-valente

Pneumocécica > 2anos de Apbs
conjugada idade 3-5anos da
23- valente 12dose

Meningococo C Ver esquema
abaixo

Virus Influenza  Ver esquema
abaixo

Quadro 2. Esquema de imunizacdo das vacinas recomendadas
para o paciente com doenca falciforme.
* Hepatite: a vacinacédo pode ser iniciada em qualquer idade . Deve
ser administrada em trés doses. Em adultos, deve ser administrada
apenas naqueles com sorologia negativa para hepatite B.
**Hemdfilus: se o esquema da vacina se iniciar a partir de:

» 7-12meses deve-se administrar duas doses com interva-
los de dois meses, seguidas de reforco aos 15 meses.

*>1 ano de idade e < 19 anos de idade deve-se administrar
apenas uma dose com reforco apds cinco anos.

Vacina conjugada contra meningococo C

O esguemapode variar dependendo davacinautiliza-
da. Recomendam-se trés doses (Meningitec®-Weith e
Menjugate®-Chiron) ou duas doses (Neisvac C®-Baxter)
paramenores de um ano e dose Unica para crian¢as maiores,
para todas as vacinas.**

Vacina antiinfluenza

A doencafal ciforme pertence aum grupo de desordens
gue apresentam um risco aumentado para desenvolver com-
plicacOes relacionadas ao virus influenza. Estas complica-
¢Oes podem ser primérias (decorrentes do proprio virus —
Como a pneumonia, que é mais freqliente em adultos com
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doencas cardiacas ou pulmonares crénicas) ou secundarias
(decorrentes de infecgBes bacterianas associadas — como as
otites médias, sinusites e a pneumonia pneumocdcica). A
vacinagdo representaa principal medida preventivacontrao
virusinfluenza, podendo reduzir a morbidade dadoencae o
risco de complicacOes bacterianas graves.?

Recomenda-se administrar avacinaapés os6 mesesde
idade (no 1°utono), sendo duas doses com intervalo de um
més e uma dose anual nos outonos subseguentes.

Vacina antipneumocdcica

O pneumococo é o principal agente causador de sepse
em criancas falcémicas; assim, aprofilaxia atravésdavaci-
naé um dos principais meios parareduzir amortalidade.

A vacina pneumococica 23-valente contém cerca de
90% dos sorotipos causadores de doenca invasiva nos pai-
sesdesenvolvidos e pouco mais de 80% no Brasil, ndo ofere-
cendo protecdo para criangas abaixo de 2 anos, devido as
caracteristicas da resposta imune.

A efetividade da vacina na protecéo de doenca pneu-
mocacicainvasivaé ao redor de 70%, € administradaem dose
Unica, e as criangas vacinadas antes dos 10 anos de idade
devem ser revacinadas apds trés a cinco anos da primeira
dose_15-18

A vacina conjugada 7-valente contém polissacérides
capsulares de sete sorotipos (4, 6B, 9V, 18C, 19F e 23F) os
guais sdo responsaveis por mais de 80% dos sorotipos de
doenga pneumocdcica invasiva, nas criangas menores de 6
anos nos Estados Unidos, e mostrou eficacia proximo de
100% na prevencao de doenca invasiva por pneumococo.®
Em nosso pais, considerando os sorotipos prevalentes em
criangas até 5 anos, pressupde-se cobertura vacinal para
doenca invasiva em torno de 52%, podendo chegar, com o
uso da heptavalente, a 70% em criangas até 2 anos.*82°

A recomendag8o paraimunizago antipneumocadcicanas
criancasfalcémicas éfeitacom apneumoconjugada 7-valen-
te, aplicando-se trés doses no primeiro ano de vida e um
reforgo a partir de 12 meses, e que recebam uma dose da
vacina polissacaridica 23-valente ap6s os 2 anos de idade,
com reforgo apos 3 e 5 anos, afim de que sgja ampliada a
cobertura dos sorotipos. Ainda é recomendado que criangas
menores de 5 anos, que sO receberam a vacina 23-valente,
recebam também avacina 7-valente. 14

No quadro 3 encontra-se 0 esquema recomendado de
imunizacdo pneumocadcica para criangas com doenca falci-
forme ndo vacinadas previamente.’

Em todas as consultas deve ser verificado, através da
carteira de vacinagdo, se o esquema de vacinagao esta sen-
do realizado. Os pacientes com doenca falciforme que
porventura ndo tenham recebido as vacinas para hepatite,
anti-hemdfilus, antipneumocdcica, antimeningocdcica na
idade adequada, devem ser encaminhados para os Centros
de Referéncia paral munobiol 6gicos Especiais, paraproce-
der avacinagéo.
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Quadro 3. Esquema recomendado de imunizagdo pneumocdcica
para criangas com doenga falciforme.

Tipo ldade na Série Reforco
12 dose Priméaria
7- valente 2-6meses 3 doses, 1 dose, com
intervalo 2 meses  12-15 meses
7-11 meses 2 doses, 1 dose, em
intervalo 2 meses  12-15 meses
12-23 meses 2 doses, _
intervalo 2 meses
24- 56 meses 2 doses, _
intervalo 2 meses
23 -valente >24 meses 1 dose, com 1 dose,
intervalo 6-8 3-5 anos apoés

a 12 dose da
23-valente

semanas apos a
Ultima dose da
7-valente

Profilaxia das infeccdes

Os pacientes fal cémicos sdo susceptiveis as infeccoes
sobretudo por germes encapsulados, uma vez que a fungéo
esplénica é perdida devido ao progressivo infarto no bago.
Estudo realizado demonstrou que a proporc¢éo de criancas
com anemiafalciforme (HbSS) com aspleniafuncional éde
14% a0s 6 meses deidade, 28% no primeiro ano devida, 58%
aos 2 anos, 78% aos 3 anos e 94% aos 5 anos de idade,
confirmando o elevado risco desepsis fulminante no pacien-
tefalcémico janos primeiros anos devida.®

Estudo realizado por Gaston et al (1986), usando a pe-
nicilinaprofiléticaviaoral, administrada duas vezes ao dia,
em criangas HbSS de 3 a 6 meses de idade, observou que a
incidénciade bacteremiapor pneumococo diminuiu em 84%,
com nenhum 6bito por sepse. E importante enfatizar que,
emboraa profilaxiasejapreconi zada parapacientes com HbSS,
assume-se que sejatambém vélida para as criancas portado-
ras de HbSR-talassemia, e recomendada para as criangas
portadoras de HbSC.52

Gragas a0 diagnostico precoce realizado através da
Triagem Neonatal, € possivel introduzir precocemente apro-
filaxiacom apenicilinae essaéamaisimportanteintervencéo
no manejo dacriancacom doencafalciforme para prevencéo
dainfeccéo pneumocacica.

Em nosso meio tem sido empregadaapenicilinaV ora
ou a penicilina G benzatina a cada 21 dias. Recomenda-se
que aprofilaxia sgjainiciadanas criangas diagnosticadas na
triagem neonatal apartir dos 2 meses até no maximo 4 meses
de idade, no seguinte esquema;3132425

Penicilina-V - Oral:

e 125mg -2 vezes ao diaaté os 3 anos de idade ou
peso até 15 kg

* 250 mg-2vezesao diados3 a6 anosdeidadeou
peso entre 15-25 kg

¢ 500 mg — 2vezesao diacriangas com peso > 25 kg

ou penicilina benzatina na tentativa de se obter me-
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Ihor aderéncia, devendo ser administrada, a cada 21 dias
(dose 50.000U/kQ):

e 300.000U paracriancascom peso superior a6kge
inferior a1l0kg, vialM (intramuscular)

¢ 600.000 U paracriancas com peso entre 10-25 kg,
vialM (intramuscular)

e 1.200.000U para > 25kg de peso, via IM (intra-
muscular)

Em caso de alergiaapenicilinautilizar aeritromicina
20 mg/kg, viaoral, duasvezes ao dia.

E extremamente importante enfatizar a cada consulta
aimportancia da profilaxia. Embora o risco de septicemia
pneumocacica diminuaapos aidade de 5 anos, muitos paci-
entes podem desenvolver infeccfes pneumocdcicas gra-
ves mais tarde na vida, ndo havendo ainda um consenso
mundial sobre qual a melhor idade para descontinuar a
profilaxia. Umavez que afungdo esplénicaencontra-se au-
sente nos pacientes maiores de 5 anos, deve ser dado aos
pais ou responsaveis aopgao de continuar com apenicilina
se assim o desgjarem, levando em consideracdo os episodi-
0s infecciosos pregressos.®

Infec¢cBes no paciente falcémico

Asinfecgdes estdo entre as principai s causas de morte
em criangas falciformes; os agentes etiol 6gicos envolvidos
s80 patégenos habituais, porém causam infecgdes mais fre-
glientes e graves que na populacéo geral.! Os episddios de
febre exigem prontaintervengo e devem ser encarados como
situacdes de risco; esses pacientes, quando acometidos de
febre, devem ser avaliados de forma rigorosa e sistemética,
umavez gue apresentam maior suscetibilidade asinfecgdes.
E importante ressaltar que o pacientefal cémico tem afuncéo
esplénicacomprometidajanos primeiros meses devida, ape-
sar do baco se apresentar ainda de tamanho normal e as
vezes até mesmo aumentado.?

Asprincipais causas davulnerabilidade ainfec¢bes no
paciente falciforme sdo a disfuncéo esplénica e a hipdxia
tecidual facilitando locais de foco de infeccéo. Entre os de-
feitos imunol égicos descritos estdo: diminuicdo da produ-
¢do de interleucina 4, com comprometimento da maturagéo
do linfécito B e da producdo de IgM; contagem variavel de
linfocitos T helper e supressor; reducao nos niveis de linfo-
citos T helper e supressor nos paci entes com aspleniafunci-
onal; rapida multiplicacdo bacteriana no sangue devido aos
altos niveis de ferro e transferrina circul antes; producdo de
Acs inadequada frente a administracéo EV de vacinas
polissacaridica. "%

A dteracdo da funcdo esplénica nesses pacientes de-
terminaal ém daperdada capacidade defiltracéio mecanica, a
diminuicdo da opsonizagdo por menor sintese de opsoninas
e pela alteracdo funciona da via alternativa e classica do
complemento, resultando em fagocitose e morteintracel ular
ineficazes, principalmente para as bactérias encapsuladas
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como Streptococcus pneumoniae, Hemofilus influenza.®

O risco da crianga falciforme adquirir infecgdo pelo
pneumococo quando comparado com a populagdo normal é
trintaa cem vezes maior para bacteremia e quatrocentas ve-
zesmaior parasepse ou meningite; jaem relagéo ao hemdfilus
0 risco é cerca de duas a quatro vezes maior.2803

Esses paci entes também sdo mais susceptiveisainfec-
¢Bes por Salmonella sp e germesgram negativos. Em criancas
falcémicas, a salmonela é o principal agente etioldgico da
osteomielite, podendo ainda ser responsavel por bacteremia,
pneumonia e abscesso esplénico. A salmonela ndo costuma
ter predilecdo por idade, embora tenha sido observado um
aumento nasuaincidéncialinearmente com afaixaetéria.®

Quanto aos germes gram negativos, em especial a
Escherichia coli, sdo responsaveis por uma maior incidén-
cia de infecgdes do trato urinério, mesmo em pacientes
assintomaticos.®¥" A Escherichia coli, e a Klebsiella sp
incidem predominantemente aps os 10 anos de idade.®

N&o menosimportante éainfecgdo pelo virusinfluenza
umavez que pode dificultar o controle das infecgdes bacte-
rianas nas criancas com doencafalciforme. E descrito que a
infecgdo pelo virusinfluenza alteraafungéo dos neutrofilos
—aprimeiralinhade defesa contraasinfecgdes bacterianas.®

Outro fator importante na doenca falciforme € que as
infeccBes virais e bacterianas induzem ao aumento de fibri-
nogénio eestimulam aaderénciadacéulafalciformeao endo-
télio, o que promove avasoconstricggo e a hipoxiatecidual.
Isto geraumalesdo tecidual que agudamente pode apresen-
tar-se como crises dolorosas, acidente vascular cerebral, sin-
drome torécica aguda, determinantes da elevada morbi-
mortalidade.®

As criangas menores de trés anos de idade estdo entre
aquelas que apresentam maior risco de infecgéo grave, sen-
do ameningite, pneumoniae septicemiaas principais causas
de 6bito.**4° Os episodios de febre devem ser, portanto, en-
carados como situacfes de risco, determinando hospita-
lizacdo do paciente, com exame fisico cuidadoso, coleta de
exameslaboratoriais einstituicdo deterapia. Esses cuidados
S80 necessarios, umavez que a doenca pneumaococica inva-
sivaem criancas fal cémicas é extremamente agressiva, pro-
gressivaefulminante, sendo que alguns autoresrelatam que
ointervalo entreoinicio dafebre e o 6bito sgjade menosde
12 horas3* Ao examefisico, estar atento parasinaisde sepse,
meningite, desconforto respiratério, dor Gssea localizada,
esplenomegalia. Na admissdo realizar 0s seguintes exames
laboratoriais: hemograma com contagem de reticul écitos,
hemocultura, RX detérax, urinatipo | eurocultura, culturade
fezes (se houver diarréia), puncdo lombar se sinais minimos
sugestivos de meningite ou paciente <1 ano idade.®

Se a meningite ndo for suspeitada ou foi descartada,
iniciar antibioticoterapiafocando especia mente pneumococo
e hemdfilus. Se houver presenca de pneumonia intersticio-
alveolar devera ser feita a associagdo com macrolideo para
cobertura contra a Chlamydia/Mycoplasma.
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ApOs 72 horas, se 0 paciente se apresentar afebril, sem
toxemia, ecom nivel seguro de hemoglobina, avaliar apossi-
bilidade de alta com antibidtico oral. Durante o periodo de
hospitalizago deveréa ser realizado hemograma com conta-
gem dereticul écitos pelo menos acadadoisdias. O paciente
deveraretornar parareavaliacéo apos aalta.

E importante ressaltar que todo paciente febril devera
ser considerado de risco para sepse, mesmo aqueles que
tenham recebido as vacinas anti-hemdfilus e antipneu-
mocaci cas e que estejam em uso de penicilinaprofil &tica.*?

No quadro 4 encontra-se apresentado resumidamente
as principais medidas a serem adotadas na criancafalciforme
comfebre.

Quadro 4. Medidas no paciente falciforme com febre

Histéria e exame fisico breve
Pronta administracéo de antibi6tico

Solicitar hemograma, contagem de reticuldcito, hemocultura, urina
tipo | e outras culturas se necessario. Considerar coleta de LCR
dependendo da faixa etaria e das condicdes clinicas

Rx térax (febre elevada, toxemia, sintomas respiratorios)

Avaliar a possibilidade de outras complicagdes: sequestro
esplénico, sindrome toracica aguda, crise aplastica

Todo paciente < 5 anos devera ser hospitalizado

Manter o paciente hospitalizado e observar pelo menos por
48-72horas, até os resultados das culturas

Reavaliac@o dentro de uma semana apos a alta

Concluimos que através dessas medidas realizadas
pelos profissionais responsaveis e através da educacao dos
pacientese seusfamiliares sobre adoencafal ciforme, iremos
caminhar paramelhora na sobrevida e na qualidade de vida
dos pacientes falcémicos.

Abstracts

This article presents the most important measures in the care of
patients with sickle cell disease, which is characterized by a high
morbimortality rate. Effective preventive measures including
newborn screening, education of patients and caregivers, nutrition
support, protective vaccinations and prophylaxis using penicillin to
prevent pneumococcal, contribute to a decrease in the morbimortality
as well as to improve the quality of life of these patients. Rev. bras.
hematol. hemoter. 2007;29(3):233-238.

Key words: Sickle cell disease; immunization; antibiotic prophilaxis;
infection.

Referéncias Bibliograficas

1. Leiken ST, Gallagher D, Kinney TR, Sloane D, Klug P, Rida W. The
Cooperative Study of Sickle Cell Diseases: Mortality in children and
adolescents with sickle cell disease. Pediatrics. 1989;84:500-8.

2. Alves AL. Estudo da mortalidade de anemia falciforme. Inf Epidemiol
SUS. 1996;5(4):45-53.

3. Manual de Diagndstico e Tratamento de Doengas Falciformes. Bra-
silia: Anvisa, 2001. 12 edig&o. 142 p.




Rev. bras. hematol. hemoter. 2007;29(3):233-238

Braga JAP

o

o

~

©

10.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

. Serjeant GR. Doenca da célula falciforme (Drepanocitose). Anais

Nestlé 1999;58:11-22.

Braga JAP, Hokazono M. Doenca falciforme. In: Schor N, ed. -
Coordenacéo: Morais MB, Campos SO, Silvestrine WS. Guias de
Medicina Ambulatorial e Hospitalar Unifesp/Escola Paulista de
Medicina - Pediatria 12 Edicdo Manole. SP 2005, p.1001-8.
National Institutes of Health — National Heart, Lung and Blood
Institute — NIH Publication N° 02-2117. The Management of
sickle cell disease. 4? edition. 2002.

. Rabb LM, Grandinson Y, Mason K, et al. A trial of folate supplementation

in children with homozygous sickle cell disease. Br J Haematol.
1983;54:589-94.

. Braga JAP, Kerbauy J, Fisberg M. Zinc, copper and iron and their

interrelations in the growth of sickle cell patients Arch Latino-
americanos Nutr. 1995;45(3):198-203.

Stevens MCG, Maude GH, Cuppidore L, Jackson H, HayesRJ,
Serjeant GR. Prepubertal growth and skeletal maturation in children
with sickle cell disease. Pediatrics. 1986;78:124-132.

Phebus CK, Gloninger MF, Maciak BJ. Growth patterns by age and
sex in children with sickle cell disease. J Pediatr. 1984;105:28-33.

. Zago MA, Kerbauy J, Souza HM, Figueiredo MS, Costa FF, Cruz

SMP, et al. Growth and sexual maturation of brazilian patients
with sickle cell disease. Trop Geogr Med 1992;44:317-21.

Radare B, Bronnyat AT, Hasiokos PS. Sickle cell crisis precipitaded by
periodontol infection: report two cases. JADA 1987:114:799-801.

Zago MA. ConsideracOes gerais. In: Manual e Diagndstico e Trata-
mento da Doenca Falciforme, eds Anvisa, Brasil, MA 2001, 9-11.

Weckz LY. Imunizag&o: esgquema de vacinacéo na infancia. Ped
Moderna. 2006;42:95-107.

Teixeira LM, Carvalho MGS, Castineiras TMPP, Fracacanzza SAP,
Levin ASS, Facklam RR. Serotyping distribuition and antimicrobial
resistence of Streptococcus pneumoniae isolated in Brazil (1992-
1996). Adv Exp Med Biol. 1997;418:269-71.

Brandileone MCC, Vieira VSD, Casagrande ST, Zanella RC, Guerra
MLLS, Bokerman S, et al. The Pneumococo Study Group in Brazil for
the SIREVA Project. Prevalence of serotypes and antimicrobial
resistance of Streptococcus pneumoniae isolated from Brazilian children
with invasive infections. Microbiol Drug Resistence. 1997; 3:141-6.

Mantese OC, Paula A, Moraes AB, Moreira TA, Guerra MLLS,
Brandileone MCC. Prevaléncia de sorotipos e resisténcia antimi-
crobiana de cepas invasivas do Streptococcus pneumoniae. J Pediatr.
2003;79(6):537-42.

Prevention of pneumococcal disease: recommendations of Advisory
Committee on Imunization Practices (ACIP). MMWR Morb Mort
Wkly Rep 1997;46(RR-B):1-48.

Black S, Shinnefield H, Fireman S, Lewis E, Ray P, Hansen JR, et
al. Efficacy, safety and immunogenicity of heptavalent pneumo-
cococcal conjugate vaccine in children. Pediatr Infect Dis J. 2000;
19:187-95.

Brandiolene MCC, Andrade ALS, DiFabio JL, Guerra LLS, Austrian
R. Appropriateness of a pneumococcal conjugate vaccine in Brazil:
potencial impact of age and clinical diagnosis, with emphasis on
meningitis. J Infect Dis. 2003;187:1206-12.

American Academy of Pediatrics. Committee on Infectious Disease.
Policy statement recomendations for the prevention of pneumo-
coccal infections, including the use of pneumococcal conjugate
vaccine (prevnar), pneumococcal polysaccharide vaccine and
antibiotic prophylaxis. Pediatrics. 2000;106:362-6.

Mendonca JS. Influenza. In: Infectologia Pediétrica. Farhat CK,
Carvalho ES, Carvalho LHFR, Succi RCM. 2™ ed. Sao Paulo:
Atheneu; 1998. p. 439-44.

Lane PA. Sickle cell disease. Pediatric Clinics of North America.
1996;43930:639-64.

238

24.

Gaston MH, Verter JI, Woods G, Pegelow C, Kelleher J, Presbury G,
et al. Prophylaxis with oral penicillin in children with sickle cell
anemia a randomized trial. N Engl J Med. 1986;314:1593-99.

25 Loggetto SR, Braga JARP, Carvalho BTC, Solé D. Alteracbes imuno-

26.

27.

28.

29.

30.

31

32.

33.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

l6gicas em pacientes com anemia falciforme. Rev Bras Alerg
Imunopatol. 1999;22:77-82.

Pearson HA, Spencer RP, Cornelius FA. Functional asplenia in
young children with sickle cell anemia. N Engl J Med. 1969;
281:923-6.

Rautonen N, Martin NL, Rautonen J, Rooks Y, Mentzer WC,
Wara DW. Low number of antibody producing cells in patients
with sickle cell anemia. Immunol Lett. 1992;34:207-11.

Wong WY, Overtruf GD, Powars DR. Infection caused by
Streptococcus pneumoniae in children with sickle cell disease:
epidemiology, immunologic mechanisms, prophylaxis, and
vaccination. Clin Infec Dis. 1992;14:1124-36.

Fonseca PB, Braga JAP, Machado AMO, Brandileone MCC, Farhat
CK. Colonizagdo nasofaringea pelo Streptoccocus pneumoniae
em criangas com doenca falciforme usando penicilina profilética.
J Pediatr. 2005;81(2):149-54.

Barrett-Connor E. Bacteria infection and sickle cell anemia: an
analysis of 250 infections in 166 patients and a review of the
literature. Medicine. 1971;50:97-112.

Overtruf GD, Powars DR, Baraff LJ. Bacterial meningitis and
septicemia in sickle cell disease. Am J Dis Child. 1977;131:784-7.
Platt OS, Dover GJ. Sickle cell disease. In: Nathan DG and Oski FA
(ed) Hematology of Infancy and Chidhood 42 ed, Philadelphia. W
B Saunders Company, p. 732-782, 1982.

Ware RE. Salmonella infection in sickle cell disease: a clear and
present danger. J Pediatr. 1997;130:350-1.

Wright J, Thomas P, Serjeant GR. Septicemia caused by salmonella
infection: an overlooked complication of sickle cell disease. J
Pediatr. 1997;130:394-9.

Al-Sdlem AH, Qaisaruddin S, Jam'a AA, Al-Kalaf J, El-Bashier Am.
Splenic abscess and sickle cell disease. AJ Hematol. 1998;58:100-4.
Magnus AS, Hambleton JR, Moosdeen F, Serjeant GR. Recurrent
infections in homozygous sickle cell disease. Arch Dis Child 2001;
84:289-94.

de Andrade LCF, de Oliveira HP, Bacha PC, Guimardes RN Aman-
cio. A infecgdo urinéria e doenca eritrofalcémica: um estudo de
prevaléncia. Rev Ass Med Brasil. 1978;24:265-8.

Couch RB. The effects of influenza on host defenses. J Infect Dis.
1981;144:284-91.

Naoum PC, Naoum FA. A falcizag&o. In: Naoum PC, Naoum FA.
Doenca das células faciformes. Sdo Paulo: Sarvier; 2004. p. 93-110.
Pearson HA. Sickle cell anemia and serious infections due to
encapsulates bacteria. J Infect Dis 1977;136:Suppl:S25-S30.
Seeler RA. Deaths in children with sickle cell anemia: aclinical analysis
of 19 fatal instances in Chicago. Clin Pediatr 1972;11:634-7.
Hongeng S, Wilimas JA, Harris S, Day SW, Wang WC. Recurrent
Streptococcus pneumoniae sepsis in children with sickle cell disease.
J Pediatr. 1997;130:814-6.

O tema apresentado e o convite ao autor constam da pauta
elaborada pelo co-editor, prof. Rodolfo Delfini Cancado.

Avaliagdo: Co-editor e um revisor externo.
Publicado ap6s revisdo e concordancia do editor.
Conflito de interesse: ndo declarado.

Recebido: 09/04/2007
Aceito: 15/05/2007




