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Bem-vindo, caro aluno!

Este curso é uma oportunidade que vocé tem de adquirir
e desenvolver conhecimentos na area da saude, mais
especificamente voltados a doenga falciforme e aos
cuidados que ela demanda.

Portanto, dedique-se bastante aos estudos e aproveite
a0 maximo os aprendizados oferecidos.

Bons estudos!



Doenca Falciforme: Conhecer
para Cuidar

A doenca falciforme teve origem na Africa e chegou ao continente americano em fungao do
trafico de pessoas negras escravizadas, durante o periodo colonial. Atualmente, mais da metade
da populagao brasileira apresenta tragos de afrodescendéncia, o que faz da doenca falciforme a
enfermidade hereditaria mais comum do Brasil.

Trata-se de uma doenca decorrente da mutagao em um dos genes estruturais da hemoglobina
(Hb), presente nos eritrocitos (hemécias), que da origem a uma hemoglobina mutante
denominada hemoglobina S (Hb S).

A grande quantidade de brasileiros com condig0es geneéticas de apresentarem essa enfermidade
€ 0 que nos motiva a promover iniciativas como esta: um curso especifico com o0 objetivo de
capacitar profissionais da saude a identificar as pessoas com doenca falciforme e dar o devido
encaminhamento.

Uma das formas de alcancar esse objetivo é preparar as equipes da Atengao Basica a
respeito das caracteristicas da doenca falciforme. Nos acreditamos que a qualificagao
desses profissionais promovera melhoria significativa no diagnostico, no tratamento, no
acompanhamento e nos cuidados das pessoas com doenca falciforme.
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Origem e evolucao do conhecimento
cientifico

Em 1835 0 médico José Martins da Cruz
Jobim (Figura 1) relatou as primeiras
observagoes cientificas associadas a
anemia falciforme no Brasil, em seu
discurso sobre as moléstias que mais
afligem a classe pobre do Rio de Janeiro;
lido na sessao publica da Sociedade de
Medicina, a 30 de junho de 1835.

) _
FIGURA 1 - José Martins da
Cruz Jobim (1802-1878)

Cruz Jobim descreveu a associagao entre

opilacao e anemia (por ele definida como

hipoemia intertropical) e a intuicao da maior resisténcia as febres
intermitentes pelos escravos provenientes da Africa, posteriormente
descrito como efeito protetor da Hb S contra a malaria.

Em 1910, o médico James Bryan Herrick
publicou o primeiro artigo cientifico sobre a
doenca falciforme, Peculiar elongated and
sickle-shaped red blood corpuscles in a
case of severe anemia, na revista americana
Archives of Internal Medicine. Em seu artigo,
Herrick demonstrou a presencga de eritrocitos
em formato de foice em um jovem negro
FIGURA 2 - James Bryan com anemia grave, ictericia e com dores
Herrick (1861-1954) fortes nas articulagoes.

Os estudos iniciais discorriam sobre as mesmas caracteristicas clinicas
e a prevaléncia entre negros ou descendentes de africanos. Estes
apresentavam o fenétipo' da doenca, que era causada por células em
formato de foice. Por esse motivo, essa patologia hematoldgica passou
a ser conhecida como doenca das células falciformes.

A descoberta da doenca falciforme se deu por meio da genética
classica, sendo a primeira doenga molecular humana a ser descoberta.

0 médico e pesquisador brasileiro Jessé Accioly em 1947 prop6s a

hipotese da hereditariedade da doenca falciforme e em 1949, James Van
Gundia Neel a comprovou experimentalmente.
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Ainda em 1949, Linus Pauling, Harvey Itano, Seymour Jonathan Singer e Ibert C. Wells
utilizando a técnica de eletroforese separaram a hemoglobina anormal, que foi denominada
Sickle Hemoglobin (hemoglobina falcizante), que causava a mudanga no formato do eritrocito
(falcizacao) e cuja sigla passou a ser Hb S (S de Sickle).

Anthony Clifford Allison em 1954 associou o efeito protetor da Hb S contra a malaria,
corroborando as observacdes de 1835, feitas por José Martins da Cruz Jobim.,

Em 1978, Yuet Wai Kan e Andree M. Dozy, utiliando técnicas de biologia molecular
demonstraram diferenga na sequéncia de bases nitrogenadas no gene que codifica a cadeia
estrutural beta da hemoglobina. Com isso, foi iniciada a era da biologia molecular no estudo da
doenca falciforme.

A linha do tempo a seguir ilustra como se desenvolveu o conhecimento cientifico relacionado a
doenca falciforme.

Cruz Jobim relatou as primeiras
observagoes cientificas associadas a
anemia no Brasil

Herrick elaborou o primeiro relato
cientifico sobre a doenca falciforme.

Victor Emmel desenvolveu a técnica
para observagao “in vitro” da falcizagao
dos eritrocitos.

Vernon Mason usou pela primeira vez
0 termo “doenca falciforme”.

Jessé Accioly prop0s a hipotese da

hereditariedade da doenca falciforme.
James Neel comprovou

experimentalmente a hipotese

de Accioly. Linus Pauling e
colaboradores separaram por
eletroforese as hemoglobinas dos
eritrocitos falcizado e normal.

Alisson relacionou o efeito protetor da
Hb S com a maldria.

Kan e Dozy Introduziram o0 uso de
técnicas de biologia molecular para
demonstrar a mutacao genética.
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As hemoglobinas humanas sdo compostas por quatro cadeias de aminoacidos conhecidas por
globinas, porque se apresentam na forma globular.

Estas quatro subunidades, formam uma estrutura globular tetramérica com duas cadeias do tipo
alfa globina e duas do tipo beta globina (Figura 3).

grupo heme

a globina

B globina

Figura 3 - Representagdo estrutural da cadeia globinica

Além disso, cada subunidade é composta por duas fragoes: uma proteica, representada pelas
cadeias globinicas e outra nao proteica, formada pelo grupo heme, onde se liga 0 atomo de Ferro.
0 grupo heme esta ligado as cadeias globinicas em sitios especificos, favorecendo a ligagao do
oxigénio ao atomo de ferro, no processo de oxigenagao .

No cromossoma humano, o gene estrutural que codifica a cadeia beta da hemoglobina apresenta
uma mutacao, que é responsavel pela codificagcdo da Hb S - hemoglobina com alteracao
estrutural na cadeia da globina beta. Essa mutagao ocorre pela substituicao de uma base
nitrogenada, a adenina (A), por outra, a timina (T), no sexto codon do gene da beta globina,
causando a alteragao fenotipica.

Assim, a sequéncia

GUANINA-ADENINA-GUANINA (G-A-G)

passa para

GUANINA-TIMINA-GUANINA (G-T-G).
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A Figura 4 representa o local onde ocorre essa mutagao, no cromossoma humano.

Hemoglobina normal
10 Cddon | 2°Cddon

10 Cddon | 2°Cddon

Figura 4 - Alteracéo na sequéncia de bases na molécula de DNA, da hemoglobina.

Em determinadas condigoes, a Hb S faz com que o eritrocito deixe de ser flexivel e fique mais
rigido, podendo apresentar formato de foice, dai 0 nome falciforme (Figura 5).

X B I

Eritrdcito Eritrdcito Eritrdcito Eritrocito

normal esférico oval falciforme
Figura 5 - Algumas formas de como a hemacia pode Se apresentar.

A utilizacao da eletroforese de hemoglobina permitiu detectar a Hb S e outras variantes da
hemoglobina (C, D e outras).

A presenca de Hb S, ou sua associagdo com qualquer outra variante, ocasiona a doencga

falciforme. Estudos posteriores demonstraram que a concentragdo da Hb S e sua associagao
com outras variantes determinam a intensidade clinica da doenca.
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I A dispersao do gene da hemoglobina S -

A dispersao do gene da Hb S pode ter ocorrido quando os ancestrais humanos teriam se
deslocado do continente africano, tanto para o sudeste da Asia, quanto para o norte da Australia.
Admite-se que a mutagao que deu origem a célula falciforme tenha ocorrido na Africa, nas regioes
de Benin, Senegal, Bantu e Camardes e na Asia nas regioes da Arabia e India.

0 mapa abaixo (Figura 6) mostra os deslocamentos humanos que ocorreram no periodo entre 60
mil e 40 mil anos atras, que ajudam a explicar a dispersado do gene da Hb S.

3

e
i’"

“
i

Figura 6 - Mapa ilustrativo da movimentagao humana entre 60 mil e 40 mil anos atras. Ha cerca de 60 mil anos a migragao se deu no
sentido Asia e Australia (seta 3), e ha 40 mil anos a movimentagao ocorreu para diversas regioes da Asia (setas 1 e 2), com destaque ao
Oriente Médio e a Sibéria (seta 4).
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0 quadro a seguir apresenta a evolugao cronologica da mutacéo do gene Hb A para Hb S

EVOLUGAO CRONOLOGICA DA MUTAGAO DO GENE PARA HbS
Periodo Ano Evento

Paleolitico/Mesolitico 50 mil = 100 mil a.C. Ocorréncia da mutagao do gene HbA para HbS
em trés regides da Africa.

Pré-Neolitico 10 mil — 2 mil anos a.C. Crescimento populacional no Saara com marcante
miscigenagao entre oS povos.

Neolitico 3 mil — 500 anos a.C. 0 aumento da transmissao da malaria acompanha
a revolugao agricola e exerce possivel pressao
seletiva para o gene HbS.

Neolitico Posterior 2 mil — 500 anos a.C. A desertificagao do Saara promove intensa
migragao populacional para todas as diregoes e,
consequentemente, ocorre a dispersao de gene
HbS.

Medieval 700 anos d.C. — século XV Dispersao do gene HbS para o sudeste e o leste
europeu.

Moderno Séculos XV = XVIII Dispersao do gene HbS pelo trafico de negros
africanos escravizados para as Américas e 0
Caribe.

Contemporaneo Século XIX Fase final do trafico de africanos escravizados
(1880) e inicio da imigragao europeia para o
Brasil. Tem inicio o processo de expressiva
miscigenagao da populagao brasileira.

Fonte: NAOUM, Paulo César; NAOUM, Flavio Augusto. Doenga das células falciformes. Sao Paulo: Sarvier, 2004.

A mutacao causadora da doenca falciforme era inexistente, nas Américas, antes do fluxo
migratorio de povos africanos desenraizados de suas regioes, trazidos pelos europeus para
trabalho escravo.

Andlises em indigenas brasileiros nao miscigenados revelaram auséncia de hemoglobinas
anormais entre diversas tribos de diferentes regioes, reforgando a influéncia do tipo de
colonizagao do Brasil.

Considera-se que a introducao do gene da beta globina S ocorreu, no Brasil, em regioes
especificas e durante a colonizagao, ao longo dos 300 anos de trafico de pessoas escravizadas,
entre os séculos XVI e XVIII.

A distribuicéo heterogénea do gene na populagao brasileira deve-se a esse fato historico,

sobretudo aos processos de miscigenagao racial que ocorreram e ocorrem com intensidades
variaveis nas diversas regioes do pais.
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Segundo o0 censo do IBGE de 2010, a populagao de 191 milhdes de brasileiros recenseada
mostrou mudancgas na composicao da cor ou raga declarada. Noventa e um (91) milhoes de
pessoas classificaram-se como brancos; 15 milhdes como pretos, 82 milhdes como pardos, 2
milhdes como amarelos e 817 mil como indigenas.

Registrou-se uma redugéo da proporcao de brancos de 53,7%, em 2000, para 47,7%, em 2010;
um crescimento de pretos de 6,2% para 7,6% e de pardos de 38,5% para 43,1%. Deste modo, em
2010, a populacéo de brasileiros pretos e pardos passou a ser maioria, totalizando 50,7%. Confira
essas mudancas nos graficos abaixo (Figura 7).

2000 2010

M Brancos: 53,7% M Brancos: 47,7%
[ Pardos: 38,5% [ Pardos: 43.1%

W Pretos: 6,2% W Pretos: 7,6%
Amarelos e Amarelos e
Indigenas: 1.6%

\S

.

Figura 7 - Mudancas na composigdo da populagéo brasileira. Fonte: IGBE, 2010.

Indigenas: 1,6%

0 Censo de 2010 destacou que persistem as diferencas na distribuicdo dos grupos raciais, com
maior concentragao de pretos e pardos no Norte e no Nordeste, de brancos no Sudeste e no Sul,
0 que acompanha os padrdes historicos de ocupacgao do pais. Na regiao Centro-oeste, ocorre
uma distribuicao mais homogénea.

Essa caracteristica da composigao racial sinaliza para um novo perfil epidemioldgico, com
alteragao na frequéncia e na distribuicao das doengas associadas a grupos raciais.
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Hemoglobina normal

A constituicao genética humana é determinada pela expressao de pares de genes alelos, herdados
um alelo do pai e outro da mae.

No caso da hemoglobina A (Hb A), considerada normal, os genes que codificam as fragoes beta
da hemoglobina, herdados dos pais, estao em homozigose e resultam no padrao Hb AA.

Mae Filhos

o o .
/AN
\ 9 4
Genes | Probabilidade
HbAA | 100%

Hb AA Hb AA

Probabilidade do padrao Hb AA

Trago falciforme.

A presenca de apenas um alelo da globina beta A, combinado com outro alelo da globina beta
S, apresenta um padrao genético AS (heterozigose) que nao produz manifestagées da doenca
falciforme, sendo o individuo caracterizado como portador de traco falciforme (TF).

A identificacao da condigcao de portador de trago falciforme é importante para sua orientagao
genética e de sua familia.
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Quando um dos pais for portador de TF, em cada gestagao o casal tera 50% de probabilidade de
ter filho com o gene Hb AA (normal) e 50% de ter filho com o gene Hb AS (portador de TF).

el Mae Filhos

o o ®
/AN

R’

Genes | Probabilidade
Hb AA 50%
Hb AS 50%

Probabilidade de Trago Falciforme

0 traco falciforme é uma caracteristica genética com alta prevaléncia no Brasil. Assim, é
necessario fornecer informacoes e orientagoes que respeitem os direitos sexuais e reprodutivos
dos portadores de traco falciforme, de tal modo que os individuos conhegam sua condicao
genética e possam decidir livremente sobre seu futuro reprodutivo.

A informacao e a orientagao genéticas devem estar inseridas na Atencao Basica, sendo
responsabilidade da equipe multiprofissional. Por sua vez, o aconselhamento genético é de
responsabilidade de um profissional de saude habilitado e com treinamento adequado para essa
atividade.

Doenca falciforme

0 padrao da heranga genética da doenca falciforme é autossoémico recessivo.

0 individuo expressa a doenga quando o gene da globina beta S esta em homozigose (Hb SS), ou
quando esta em heterozigose, em associagao do gene globina beta S com outras variantes, como
Hb C, Hb D e Hb E, ou ainda na interacdo com a talassemia beta.

As talassemias sao as anemias hereditarias que ocorrem por
mutacoes que afetam a sintese da hemoglobina, diferenciando-se
das hemoglobinas variantes por essas serem formadas por uma
cadeia de globinas estruturalmente anomala.
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A doenca falciforme ¢ um termo utilizado para denominar um grupo de 2 - Gendipo: Constituigio
alteracOes genéticas caracterizadas pela presenca do gene da globina genética de uma pessoa. E
beta S em homozigose (SS), em heterozigose com outras variantes (SC, ~ formado pelo conjunto de

. . ) enes que foram herdados
SD, SE) ou em interacao com a talassemia beta. 30 pai‘;da miie.

A heranga autossomica recessiva se expressa em homozigotos, que
herdaram um alelo variante de cada genitor.

A doenca falciforme mais comum é a caracterizada pela presenca
do gene da globina beta em homozigose (SS) e que foi inicialmente
denominada anemia falciforme.

Apesar das particularidades que as distinguem, todas essas
combinagoes tém manifestacoes clinicas e hematologicas semelhantes.
Por isso, universalmente, as condutas sao iguais para todas, levando-se
em consideragao apenas 0 curso mais ou menos severo de cada uma
delas.

Para o nascimento de uma crianga com a doenca falciforme é
necessario que ela tenha recebido do pai e da mae a heranga do gene
alterado, conforme aparece exemplificado na ilustracao ao lado. Assim,
a crianga apresenta o genotipo? homozigoto Hb SS, ou seja, doenca
falciforme.

A cada gestagao, esse casal tera 25% de probabilidade de ter filho com o gene normal (Hb AA),
50% com o gene Hb AS (traco falciforme) e 25% com o gene Hb SS (doenca falciforme).

] Mae Filhos

[ ® ®
/AN

4

Genes Probabilidade
Hb AA 25%
Hb AS 50%
Hb SS 25%

Probabilidade de Doenca Falciforme
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A tabela a seguir apresenta uma relagao entre diagnostico e determinacao do genotipo.

Diagnéstico Determinagao do genoétipo
Padrao normal Hb AA
Doenga falciforme Hb SS, Hb SC, Hb SD, Hb S/ tal.
Traco falciforme Hb AS
Trago Hb AC, Hb AD, Hb E

Perfil demografico da doenca falciforme
no Brasil -

A doenca falciforme é reconhecida pela Organizacdo Mundial da Saide (OMS) como um grave
problema de saude publica mundial, com grande impacto na morbimortalidade da populagao
afetada. No Brasil, a partir da década de 1990, surgiram as primeiras agoes governamentais, no
sentido de reconhecer a importancia da doenca falciforme na populacao.

Até entao, diversos estudos estimavam uma prevaléncia média de 2% de trago falciforme
na populacao geral e de 6% a 10% entre pretos e pardos, de modo que se confirmava a
predominancia na populacao negra.

Em 2001 a portaria GM 822/2001 do Ministério da Saude instituiu o Programa Nacional

de Triagem Neonatal (PNTN), visando a ampliar 0 acesso ao programa de triagem neonatal,
conhecido como teste do pezinho, ampliar a gama de doencgas congénitas e definir critérios de
eleicao daquelas que devam ser inseridas, prioritariamente, num programa de triagem neonatal de
caracteristicas nacionais com 0 objetivo de diagnosticar e iniciar precocemente o tratamento de
doencas ainda incuraveis, mas possiveis de cuidar — dentre elas, a doenca falciforme.

A implantacao do PNTN ocorreu de forma heterogénea, no pais, em virtude dos diferentes niveis
de organizagao das redes assistenciais existentes. Levou em consideragao da cobertura do teste
do pezinho e as caracteristicas populacionais dos estados brasileiros.

Atualmente, a triagem neonatal da doenca falciforme € realizado em todos os estados brasileiros,
possibilitando o diagnadstico precoce, o tratamento e a melhoria da qualidade de vida das pessoas
que apresentam essa doencga genética.

Com base nos dados produzidos pelo PNTN sabe-se que, a cada mil criangas nascidas vivas no

pais, uma tem a doenga falciforme, estimando-se o0 nascimento de cerca de 3.000 criangas por
ano com doenca falciforme e de 180.000 com trago falciforme.
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A distribuicdo da doenca falciforme, por regido do pais, nao € homogénea. As regioes Norte e
Nordeste que apresentam alta prevaléncia de populacao afrodescendente, também apresentam
as maiores taxas de incidéncia e de prevaléncia da doenga. Assim, as regioes Norte e Nordeste
apresentam prevaléncia de 6% a 10%, ao passo que, no Sul e no Sudeste, esta taxa € de 2% a
3%.

0 mapa a seguir (Figura 8) mostra a prevaléncia percentual de doenca falciforme na populagao
das regioes Norte e Nordeste e da populagao das regioes Sul e Sudeste .

* Regides Norte e Nordeste
Prevaléncia de 6% a 10%

Regioes Sul e Sudeste
Prevaléncia de 2% a 3%

Figura 8 - Prevaléncia percentual da doenca falciforme nas regioes Norte e Nordeste,
em comparagao com as regioes Sul e Sudeste.

Além de possibilitar o conhecimento do perfil demogréafico da doenca falciforme e confirmar
sua importancia na condicao de problema de saude publica, o PNTN revelou a necessidade de
organizagao da assisténcia a satude das pessoas com doenca falciforme.

Neste sentido, agoes vém sendo desenvolvidas para garantir o diagndstico precoce, 0 acesso ao

tratamento, orientagao aos familiares e a sistematizagao de informacoes que contribuam para o
planejamento e 0 monitoramento das agoes de atengao a saude.
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A tabela a seguir traz a incidéncia da doencga falciforme em nascidos vivos diagnosticados em
alguns estados que realizam a triagem neonatal .

ESTADOS INCIDENCIA

Bahia 1:650

Rio de Janeiro 1:1.300
Pernambuco, Maranhdo, Minhas Gerais e Goias 1:1.400
Espirito Santo 1:1.800
Séo Paulo 1:4.000
Rio Grande do Sul 1:11.000
Santa Catarina e Parana 1:13.500

Fonte: Ministério da Sadde, 2012

Ja esta tabela apresenta a incidéncia do trago falciforme em nascidos vivos diagnosticados em
alguns estados que realizam a triagem neonatal .

ESTADOS INCIDENCIA
Bahia 1:17
Rio de Janeiro 1:20
Pernambuco e Maranhao 1:23
Goias 1:25
Espirito Santo 1:28
Minhas Gerais 1:30
Sao Paulo 1:35
Rio Grande do Sul, Santa Catarina e Parana 1:65

Fonte: Ministério da Saude, 2012
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A anemia falciforme é caracterizada por anemia hemolitica cronica e presenca de fendmenos
vasoclusivos que levam a crises dolorosas agudas e a lesdo tecidual e organica cronica e

progressiva.

A doenca falciforme é causada pela substituicao de adenina por timina (GAG ->GTG), codificando
valina ao invés de &cido glutdmico, na posicao 6 da cadeia da beta globina, com produgéo de Hb S.

Esta pequena modificagao estrutural é responsavel por profundas alteragoes (Figura 9) nas
propriedades fisico-quimicas da molécula de hemoglobina no estado desoxigenado.

Hb S
| oo
Temperatura
| Oxigénio
Desoxi - Hb S

I Polimerizagao

»

l Deformabilidade

Desidratacao celular
|
]
Viscosidade

Hemolise
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Figura 9 - AlteragGes nas propriedades fisico-quimicas da molécula de Hb
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0 processo primario deste evento é a polimerizagao da desoxi-Hb S. A polimerizagao progride
com adicao de moléculas sucessivas de Hb S a medida que a porcentagem de saturagao de
oxigénio da hemoglobina diminui.

A falcizagao dos eritrocitos ocorre pela polimerizagéo reversivel da Hb S dentro da célula em
condicdo de desoxigenagdo. Quando em completa desoxigenagao formam-se células em forma
de foice, classicas da doenca falciforme. Este fenomeno € reversivel com a oxigenacao, desde
que a membrana da célula nao esteja definitivamente alterada. Quando isto ocorre formam-se
0s eritrocitos irreversivelmente falcizados, que permanecem deformados independentemente do
estado da Hb S intracelular.

Em geral, quanto maior a quantidade de Hb S, mais grave é a doenca. Os pacientes
homozigoticos para Hb S tém quadro clinico, em geral, mais grave que 0S pacientes com
hemoglobinopatia SC, SD, etc. A associagao com persisténcia hereditaria de hemoglobina fetal
confere melhor prognaostico a doenca.

A desidratacéo celular aumenta a concentragao de hemoglobina corpuscular média (CHCM),
facilitando a falcizacao, por aumentar a possibilidade de contato entre as moléculas de Hb S.
A associacdo entre Hb S e talassemia, tende a reduzir a CHCM e pode associar-se a quadros
clinicos menos graves, em alguns casos.

A presenca de outras hemoglobinas dentro da célula influencia a falcizagao porque exerce um
efeito de diluicao, diminuindo a oportunidade de contato entre as moléculas de desoxi-Hb S.

A influéncia sobre a polimerizagao da Hb S varia com o tipo de hemoglobina nao-S, que esta
presente dentro da célula. A hemoglobina que menos participa do polimero é a hemoglobina fetal.
Quanto maior € a porcentagem de hemoglobina fetal, menor € a polimerizagao da Hb S.

Clinicamente, niveis elevados de hemoglobina fetal associam-se a menor gravidade da doenca.
A diminuicao do pH reduz a afinidade da hemoglobina pelo oxigénio, aumentando a polimerizacao,
através do aumento da quantidade de desoxi-Hb S dentro da célula.

Como resultado da polimerizacao da Hb S, do aumento da CHCM e das alteragGes de membrana,
0S eritrocitos sdo sequestrados e prematuramente destruidos pelo sistema monocitico fagocitario.

A destruicao aumentada de eritrocitos, levando a anemia hemolitica cronica, € uma manifestacéo
clinica importante da doenca falciforme. A auséncia de anemia ao nascimento e seu inicio,
acompanhando a queda de hemoglobina fetal pos-natal e a sintese de Hb S, indicam que a
falcizacao é necessaria para a indugao das anormalidades celulares responsaveis pela destruigao
dos eritrocitos. A hemaolise ocorre por destruigao extravascular e intravascular dos eritrocitos.
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Ao longo da vida, as manifestagoes clinicas decorrentes da doenca falciforme variam entre as
pessoas com a doenga e na mesma pessoa.

Os sintomas podem comecar a aparecer ainda no primeiro ano
de vida, mostrando a importancia do diagnostico precoce como
principal medida de impacto positiva na assisténcia de qualidade
as pessoas com a doenca.

Sendo uma doenca crénica, a doenga falciforme tem sinais e sintomas que comprometem a
pessoa com a doenga, além de interferirem em varios outros aspectos da vida: na interagao
social, nas relagoes conjugais e familiares, na educagao, no emprego etc.

Os sintomas e sinais mais comuns de doenca falciforme sao a anemia, as crises de dor, as
infeccoes recorrentes e a ictericia.

Anemia Crises de dor
Doenca
Falciforme
Infeccoes recorrentes Ictericia

Figura 10 - Sintomas e sinais mais comuns de doenca falciforme.

Vejamos agora, detalhadamente, esses sintomas caracteristicos da doenca falciforme.
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Anemia

A anemia acontece pela reducao do numero dos eritrocitos, das alteragoes em seu formato e na
sua funcao e da diminuigao do valor da hemoglobina e do hematocrito. E identificada por:

* Cansaco;
* fraqueza;

* indisposicéao;
* palidez;

A anemia causada pela doenca falciforme nao € decorrente da
deficiéncia de ferro.

Crises de dor (crises algicas)

Sédo causadas pelo processo de vaso-oclusao. Costumam durar de 4 a 6 dias, e ocorrem nos
bracos, nas pernas, nas articulagoes, no torax, no abdomen e nas costas.

Alguns fatores sao desencadeantes, como:

* diminuicao dos niveis de oxigénio no sangue (hipoxia);
* infeccoes;

* febre;

* desidratacao;

perda de temperatura corporal;

exposicao prolongada ao frio;

atividade fisica extenuante;

estresse emocional.

Na maioria das criancas a primeira manifestagao de dor decorre de um processo inflamatorio que
provoca inchago nos tornozelos, nos punhos, nos dedos ou nas articulagoes. Esses sinais sao
conhecidos como sindrome mao-pé ou dactilite.

Para saber mais sobre formas de proceder em casos de crise
de dor, leia 0 Manual de Condutas Basicas, da pagina 21 a
27, disponivel na se¢ao Recursos, na tela do curso de Doenga
Falciforme, no site www.telelab.aids.gov.br
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Infeccoes recorrentes

Na doenca falciforme, os episodios frequentes de vaso-oclusao lesionam o bago, levando a
atrofia e a diminuicao da sua funcionalidade (asplenia funcional). Isso faz com que 0 organismo
da pessoa com a doenca fique mais sujeito as infeccoes.

Pneumonias, infecgoes renais e osteomielites também ocorrem com muita frequéncia, tanto em
criangas quanto em adultos com doenca falciforme.

Em criangas com doenga falciforme, a ocorréncia de infeccao disseminada (septicemia ou sepse)
é mais frequente.

Os episadios de febre devem, portanto, ser encarados como situagoes de risco, nas quais 0s
procedimentos diagnosticos precisam ser aprofundados e a terapia deve ter inicio imediato.

A asplenia funcional predispoe a maior risco de infecgoes.

Ictericia

Ocorre em funcéo do aumento da hemolise e do consequente excesso de bilirrubina na
circulagdo, aumentando a pigmentagao amarelada da pele e da parte branca dos olhos
(esclerdtica).

Outro sinal da ictericia é 0 escurecimento da urina (coldria). Esses sdo alguns sinais que
correspondem ao comprometimento hepatico na doenca falciforme, e que podem ser confundidos
com outras hepatites.

Outras manifestacoes clinicas que aumentam a morbidade e a mortalidade na doenca falciforme
Sa0 0 sequestro esplénico, a sindrome toracica aguda (STA), o acidente vascular cerebral (AVC),
0 priapismo, a crise aplasica, a tlcera de perna e a osteonecrose ou necrose avascular. A seguir,
veremos essas manifestagcoes em detalhes.

Sequestro esplénico

Trata-se de um quadro agudo decorrente do aumento da funcionalidade do bago (na tentativa de
eliminar o excesso de células falcizadas), da hemolise acentuada e da quantidade de sangue que
0 0rgao retira de circulagao. Isso faz com que o bago aumente rapidamente de volume e ocorra
queda subita do nivel de hemoglobina, além de diminuicao do volume de sangue circulante, com
risco de choque hipovolémico e morte.
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0 sequestro esplénico ocorre com mais frequéncia dos 5 meses
até os 2 anos de idade, sendo uma das principais causas de morte
nas criangas com doenga falciforme.

Sindrome toracica aguda (STA)

E consequéncia de vaso-oclusdo pulmonar, infecgdo, embolia ou sequestro pulmonar.
Caracteriza-se principalmente pelos seguintes sintomas:

* infiltrado pulmonar recente;

* dor toracica;

* t0SSe;

» dificuldade respiratoria (dispneia);

 aumento da frequéncia respiratoria (taquipneia);
* hipoxia.

Em criancas, a febre esta presente em 85% dos casos.

A STA é uma complicagao severa na doengca falciforme, sendo
necessaria a hospitalizagao para que se realizem o tratamento e o
acompanhamento.

Acidente vascular cerebral (AVC)

Ocorre quando ha obstrugéo de artérias cerebrais, provocando isquemia e infarto no encéfalo.
As manifestagoes neuroldgicas geralmente sao focais, podem incluir:

* paralisia parcial do movimento corpdreo (hemiparesia);

* diminuigao parcial da sensibilidade no corpo (hemianestesia);

* deficiéncia do campo visual;

» comprometimento da fala (afasia);

* paralisia de nervos cranianos.
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Podem ocorrer sinais mais generalizados, a exemplo do coma e das convulsées. Embora
exista a possibilidade de recuperagao completa, sao frequentes o dano intelectual, as sequelas
neurologicas graves e a morte. A recidiva do AVC provoca danos maiores e aumenta a
mortalidade.

0 AVC ocorre em cerca de 10% das pessoas com doenca
falciforme.

Priapismo

Acontece em decorréncia da vaso-ocluséo, da redugao da circulagdo sanguinea no pénis,
causando erecao prolongada e dolorosa. E mais frequente nos adolescentes ou pré-adolescentes.
Pode acontecer na forma de episodios de curta duragao e recorrentes ou de episodios longos,
com risco de impoténcia sexual.

Crise aplasica

Ocorre quando a medula 6ssea para de produzir eritrocitos. A aplasia medular transitoria acontece
principalmente entre criancas de 4 a 10 anos.

Ulceras de perna

Tem como causa a presenca de vaso-oclusdes cronicas ou hipoxia tissular, associada com
traumatismos, seja por contusoes ou picadas de insetos, entre outros fatores. Ocorrem
geralmente no terco inferior da perna, sobre e ao redor do maléolo medial ou lateral e, em
algumas ocasioes, sobre a tibia ou o0 dorso do pé.

Séao extremamente dolorosas, de dificil tratamento e com alto indice de recorréncia.

As ulceras comprometem de maneira consideravel a qualidade de vida das pessoas com doenca
falciforme, acarretando problemas emocionais, sociais e profissionais. Elas estao presentes em
8% a 10% das pessoas com doenca falciforme, principalmente nos adolescentes e nos adultos
jovens.

Osteonecrose ou necrose avascular

Resulta de infartos com isquemia em articulagoes e epifises de 0ssos longos. A cabega do fémur
e 0 local mais comum de ocorréncia, seguida de cabega do umero e joelho. E mais frequente no
final da adolescéncia e nos adultos jovens.
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Outros fatores que contribuem para o agravamento da morbidade e mortalidade na doenca
falciforme:

* condicOes sociais e econdomicas desfavoraveis;

» dificuldade de acesso aos servigos de atencao basica em saude;

* desconhecimento dos profissionais de saude sobre a doenca falciforme;

* racismo, que impede o desenvolvimento de agoes para o cuidado das pessoas com
doenca falciforme;

» falta de atendimento adequado na gestagao, de acordo com as normas da Rede Cegonha;

» falta do diagnostico precoce, como esta definido pelo Programa Nacional de Triagem
Neonatal (PNTN);

» falta de comunicacao e divulgacao sobre a doenca falciforme para a populagao;
* auséncia de diagnostico clinico e laboratorial;

* diagnostico tardio.

Por fim, a tabela a seguir destaca o quadro clinico e as causas de obito relacionadas a Doenga
Falciforme.

Sintoma ou Sinal Fase da vida
Bebé e Crianca Adolescente Adulto
Maior risco de infecgao [ |
S Dactilite Falciforme (Sindrome mao-pé) |
E | Sequestro Esplénico m
; Sindrome Toracica Aguda (STA) | |
-§ Infeccoes [ |
E AVC [
2 | Degeneracao cronica dos 6rgaos [
& | Crises Algicas ]
Ulceras de perna n n
v o SEPSE [
Sz 2 | Seauestro Esplénico L
E § 8 | Sindrome Tor4cica Aguda (STA) | | |
- ° Degeneracgao cronica dos 0rgaos [
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I Manifestacoes clinicas na gestacao e -
cuidados da gestante com doenca falciforme

A doenga falciforme nao é impeditiva para gravidez, mas pode gerar riscos tanto para a gestante
como para o feto e o recém-nascido.

Durante a gestacao ha piora da anemia, o aborto espontaneo ocorre com frequéncia e ha maior
incidéncia de placenta prévia e de descolamento prematuro de placenta.

A pré-eclampsia na gestante com doenca falciforme é cerca de cinco vezes mais frequente, e
pode contribuir para o parto pré-termo ou prematuro. As intercorréncias podem ser graves e
complicar a evolugao da gravidez.

A ocorréncia de crises de dor (crise algica), infecgoes (principalmente do trato urinario) e
sindrome toracica aguda (STA) sao condigdes de gravidade e complicam a gestagao, podendo
levar a 0bito materno e fetal.

As equipes de profissionais de satude devem ser capacitadas para o diagnostico e 0 manejo
adequado da gestante com doenca falciforme, tanto no pré-natal quanto no parto e no puerpério.

0 atendimento no pré-natal deve iniciar-se precocemente. O ideal é que ela seja acompanhada
por equipe da atengao basica e simultaneamente atendida no pré-natal de alto risco e em servigo
especializado de hematologia com suporte de medicina transfusional.

0 trabalho conjunto e articulado dos diversos niveis da ateng¢ao a saude pode contribuir para

diminuir as complicagoes e reduzir a mortalidade materna e perinatal na gestante com doenca
falciforme.

I Diagnostico laboratorial _

Nas hemoglobinopatias, 0s exames laboratoriais sdo utilizados para:

* Deteccado de Hb S nos eritrocitos
* Genotipagem de Hb
 Determinante de haplotipos;

* Monitoragao.
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Esses tipos de técnicas laboratoriais estao apresentados na tabela a sequir.

TIPOS

TECNICAS

FINALIDADE

Detecgéo de Hb S nos
eritrocitos

Genotipagem de Hb

Determinantes de
haplotipos

Monitoragao

» Teste de falcizagao dos
eritrocitos

« Teste de solubilidade

* Eletroforese de Hb em
meio alcalino em acetato de
celulose;

* Eletroforese de Hb em
meio acido em agarose;

* |soeletrofocalizagao;

* Cromatografia liquida de
alta pressao (HPLC);

* Dosagem de Hb fetal

* Reacao em cadeia da
polimerase (PCR)

* Hemograma

 Contagem de reticuldcitos
» Morfologia eritrocitaria

* Dosagens de ferritina

* Bilirrubinas

« Acido drico

* Fosfatase alcalina

* Desidrogenase lactica
(LDR)

» Metaemoglobina

* Pesquisas intracelulares
de corpos de Heinz

* Pesquisa de Hb H e Hb
fetal.
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Avaliacao qualitativa para determinar a presenga
ou auséncia de Hb S nos eritrdcitos.

Qualificacé@o dos principais genotipos de doencga
falciforme.

Dosagem de Hb fetal: auxilia no entendimento da
evolugao clinica.

HPLC: diagnostico pré-natal e neonatal de
hemoglobinopatias.

Diferenciacao da Hb S de outras hemoglobinas
variantes.

Estabelecer associagao entre haplotipos e
diversidade clinica nos pacientes com doenga
falciforme.

Avaliar qualitativa e quantitativamente os
componentes celulares do sangue para
monitoramento hematoldgico.

Diagnostico diferencial entre a doenga falciforme
e a interagdo Hb S/talassemia.




A Organizagdo Mundial da Saude (OMS) recomenda que paises com alta prevaléncia da doenca
falciforme invistam em programas para detecgao precoce, visando ao controle dos eventos
agudos e a reducdo da mortalidade. E importante ressaltar o fato de que a maioria das pessoas
acometidas pela doenca falciforme vive em situagao de vulnerabilidade.

Entende-se como vulnerabilidade uma condig¢ao de risco em que a
pessoa se encontra. Trata-se de um conjunto de situagoes (mais
ou menos problematicas) que colocam o individuo numa condi¢ao
de carente, necessitado, impossibilitado de responder com seus
proprios recursos a dada demanda que vive e 0 afeta.

Atualmente, no Brasil, o diagnostico da doenca falciforme esta inserido em duas estratégias do
Ministério da Saude: o Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) e a Rede Cegonha.

Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN)

0 exame conhecido como o teste do pezinho deve ser realizado na primeira semana de vida da
crianca, na unidade de satde mais proxima de sua residéncia.

* Diagnostico precoce;

e Tratamento;
.. Programa Nacional de

1 » Acompanhamento das crian¢as diagnosticadas
Trl ag em com doenca falciforme;
Neonatal

« Oferta de informagao e orientagao genética;

* Oferta de aconselhamento genético.

Figura 11 - Qbjetivos do teste do pezinho relacionados a doenga falciforme.
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Rede Cegonha

Trata-se de uma estratégia que visa implementar uma rede de
cuidados para assegurar as mulheres o direito ao planejamento
reprodutivo e a atencdo humanizada a gravidez, ao parto e

a0 puerpério, bem como garantir as criancas o direito ao
nascimento seguro e ao crescimento e desenvolvimento
saudaveis.

Em 2011 foi instituida a inclusao do diagndstico da doenga
falciforme na rotina do pré-natal para todas as gestantes. Essa
acao visa identificar gestantes com doenca falciforme para
assegurar o pré-natal de alto risco em ambulatorio adequado
e, desse modo, contribuir para a redugao da morbimortalidade
materna.

Jovens e adultos que nao tiveram acesso a triagem neonatal
podem realizar o diagnostico por meio da técnica de eletroforese
de hemoglobina. Esse exame esta disponibilizado nos servigos de
saude publica.
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Doenca falciforme nos Niveis de _
Atencao a Saude

0 Ministério da Satde estabeleceu as Redes de Atencgao a Saude (RAS) como estratégia para
ordenar acoes e servigos de saude, articulando os diversos niveis da atencao, buscando o
cuidado integral, de qualidade e humanizado.

As Redes de Atengdo a Saude sdo arranjos organizativos de agoes
e servigos de saude (de diferentes densidades tecnoldgicas) que,
integradas por meio de sistemas de apoio técnico, logistico e de
gestao, buscam garantir a integralidade do cuidado (Ministério da
Saude, 2010 — Portaria n.° 4.279, de 30 de dezembro de 2010).

A doenca falciforme passou a ter visibilidade a partir da implantagcao do Programa Nacional
de Triagem Neonatal (PNTN) e pela mobilizacao da sociedade civil organizada em torno das
reivindicacoes do movimento de mulheres e homens negros do pais.

Em 2005 foram incluidas no ambito do SUS, por meio da Portaria MS/GM n.° 1.391, as diretrizes
para a politica de atengéo integral as pessoas com doenca falciforme. Assim, passaram a ser
desenvolvidas agoes de:

e capacitagédo dos trabalhadores do SUS;
* informacao e estruturagao de servigos;

* elaboracao de protocolos para concretizar essa atencao integral.

Ainda hoje essas diretrizes buscam mudar a logica de atencao prestada anteriormente as pessoas
com doenca falciforme, uma vez que o atendimento era concentrado nos centros de atengao
hematoldgica, sem acesso garantido aos programas de prevengao e promogao da saude,
disponibilizados na atengédo primaria.

A dificuldade de acesso e 0 excesso de fragmentagao no cuidado provocam a descontinuidade
da assisténcia, a perda de vinculo com o profissional de satde, possibilitando consequéncias
desfavoraveis ao tratamento, bem como a baixa adesao das pessoas com doenga falciforme.

0 impacto comprovado da atengao em unidades de saiide mais proximas ao local de moradia
proporciona estabelecimento do vinculo entre o usuario e a equipe de saude, promovendo

uma abordagem mais integral. Essa nova logica da atengao tem refletido na redugéo da
morbimortalidade e no aumento da expectativa de vida para as pessoas com doenca falciforme.
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Com a implantagdo das Redes de Atengao a Saude pretende-se equacionar, para as pessoas com
doenca falciforme, a atengao integral a satde. O objetivo é garantir o atendimento descentralizado,
desde o diagnostico, a assisténcia com equipe multiprofissional e multidisciplinar, educagao em
salide com enfoque no autocuidado e 0 acesso a atengao especializada e alta complexidade,
tendo a atengdo primaria como a ordenadora dos fluxos dos usuarios por todos os niveis da RAS.

Doenca Falciforme Atencao Especializada
nos niveis de

atencao a saude

Atencao nas Urgéncias e Emergéncias

Atengéao Hospitalar

Atencao a doenca falciforme nas Redes de Atengao a Sadde.
Atencao primaria

A assisténcia na atencao primaria € iniciada com o diagnostico precoce por meio da triagem
neonatal, que vincula a crianga a Unidade Basica de Saude (UBS) e a encaminha a um servico de
referéncia hematologica da regiao.

0 acompanhamento e o atendimento de referéncia e contrarreferéncia estao estabelecidos no
Manual de Educacao em Saude, volume 2, Linha de Cuidado em Doenca Falciforme, do Ministério
da Saude.

Para conhecer melhor a Linha de Cuidado em Doenga Falciforme,
do Ministério da Saude, leia da pagina 17 até a 19 do Manual

de Educacao em Saide. O manual esté disponivel na se¢ao
Recursos, na tela do curso de Doencga Falciforme, no site
www.telelab.aids.gov.br
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0 acompanhamento pela equipe de saude da familia, quando houver, ou por médicos generalistas
e demais profissionais da saude, deve priorizar as agoes de prevengao dos riscos gerados pela
doenca e promogao da saude, como:

0 acompanhamento do crescimento e desenvolvimento;

as orientacoes para o aleitamento materno;

0s cuidados de higiene;

a saude bucal;

a educagao para o autocuidado.

Os cuidados especificos para a doenga estao descritos no Manual de Educacéo em Saude,
volume 1, Autocuidado na Doenga Falciforme.

Para obter informagoes sobre Autocuidado na Doenga Falciforme,
leia 0 Manual de Educagao em Satde. O manual esta disponivel
na secdo Recursos, na tela do curso de Doenga Falciforme, no site
www.telelab.aids.gov.br

Estao preconizados para o atendimento na atengao primaria os exames complementares, as
imunizacoes basicas e especiais, assim como a prescri¢ao e a dispensagao de medicamentos,
quando indicados, como analgésicos, anti-inflamatarios, acido folico e penicilina.

No caso das pessoas que tiveram diagnastico tardio (ou seja, nao foram diagnosticadas na
triagem neonatal), a atengao primaria deve ofertar o diagnostico por meio do exame eletroforese
de hemoglobina. Confirmado o diagnostico, a pessoa devera ser vinculada a UBS, que iniciara os
cuidados preconizados e encaminhara ao servigo de referéncia hematologica da regido.

Eletroforese de hemoglobina deve ser realizada na rotina do pré-
natal de todas as gestantes

As pessoas diagnosticadas com o trago falciforme deverao receber na UBS, por profissionais
qualificados, as informagoes € orientagoes sobre sua condicao genética.

Doenca Falciforme: Conhecer Para Cuidar




Atribuicoes da equipe profissional na aten¢ao primaria

* Realizar o teste do pezinho em 100% dos recém-nascidos na area de
abrangéncia da unidade.

* Mapear as pessoas com doenga falciforme na area de abrangéncia.

» Captar precocemente as gestantes para o pré-natal.

* Realizar eletroforese de hemoglobina em 100% das gestantes.

* Promover e participar de ac6es de educagdo em sadde para o autocuidado.

* Inserir a pessoa com doenca falciforme nos diversos programas desenvolvidos
na Unidade Basica de Saude.

 Manter atualizado o conhecimento sobre a fisiopatologia da doenga falciforme,
0s aspectos clinicos, bem como a caracterizagdo socioeconémica e cultural da
populagéo acometida.

Atencao especializada

Diante das diferentes realidades regionais do Brasil e da diversidade da incidéncia da doenca
falciforme nos estados, a atencao especializada pode ocorrer em ambulatorio de atencao
especializada com médico hematologista ou em servico da hemorrede — hemocentros. A
hemorrede tem um papel importante nesse contexto, ja que as pessoas com doenca falciforme
podem necessitar com frequéncia de tratamentos hemoterapicos.

As pessoas com doenca falciforme devem ser acompanhadas regularmente pelo servigo de
referéncia hematologica de sua regiao ou cidade. Todos os estados do Brasil contam com pelo
menos um servico especializado para essa finalidade em hemocentros, hospitais gerais e (ou)
hospitais universitarios.

Estao preconizados neste nivel de assisténcia:

« a dispensacao do medicamento hidroxiureia (a partir dos 3 anos de idade);
* a realizacao do exame doppler transcraniano (indicado para pessoas de 3 a 17 anos);
* a quelacao oral de ferro;

e aintegragdo a uma rede de medicina transfusional
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Atribuicoes da equipe profissional na atencao especializada

* Receber as pessoas diagnosticadas da atengao basica e outros servigos;

* Possuir médico hematologista e equipe multiprofissional qualificada na atengéo
especializada em doenca falciforme;

 Manter articulagédo permanente com o centro de referéncia para procedimentos
de maior complexidade, principalmente para a atencao hemoterapica;

» Manter cadastro atualizado de todas as pessoas diagnosticadas com a doenga
falciforme na sua area de agao.

* Prestar apoio matricial as equipes de atengao basica, a rede de urgéncia e
emergéncia e a de atengdo as gestantes e ao parto de mulheres com doenga
falciforme;

* QOrientar as pessoas com relagao ao retorno a atengéo basica e/ou ao
acompanhamento nesse nivel de atengao, como parte integrante dos cuidados;

» Diagnosticar os casos com indicacao para procedimento cirargico, em fungéo
de complicacOes decorrentes de quadro evolutivo da doenga falciforme ou de
outros fatores de risco, e encaminhar a demanda, conforme pactuagao local;

* Realizar o encaminhamento das pessoas com complicagoes agudas ou nao
decorrentes da doenga falciforme a outros servigos e/ou demais especialidades,
de acordo com a necessidade;

» Estimular a incluséo social dessas pessoas, considerando as suas
necessidades como cidadaos, no ambito do trabalho, da educagao e do
desenvolvimento social.

Para uma eficaz assisténcia de média e alta complexidade, sdo necessarias a integracao, a
organizacao e a regulacdo, na rede mais especifica e especializada de apoio diagndstico, dos
exames laboratoriais de maior complexidade e exames de imagem de maior tecnologia, como a
tomografia e a ressonancia magnética.

E fundamental a capacitagao dos trabalhadores para prestar uma
assisténcia de qualidade as pessoas com doenca falciforme nos
eventos agudos.
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Atencao nas urgéncias e emergéncias

Neste nivel ocorrem os atendimentos as intercorréncias clinicas de urgéncias e de emergéncias.
Os eventos agudos necessitam de atendimento qualificado, determinante a sobrevivéncia e
para evitar sequelas graves e invalidantes que vao interferir na qualidade de vida da pessoa com
doenca falciforme.

Esses servigos devem ter seus profissionais capacitados para o acolhimento as pessoas com
a doenca, que muitas vezes deixam de receber cuidados disponiveis pela falta de conhecimento
dos profissionais no manejo da doenca, a falta de sensibilidade para acolher essa pessoa num
momento de vulnerabilidade e pela falta de integragdo com os centros de referéncia.

Atribuicoes da equipe profissional nas urgéncias e emergéncias

* Implantar Protocolo de Acolhimento com Classificagéo de Risco no servigo de
urgéncia/emergéncia.

» Mapear a rede de urgéncia/emergéncia referenciada para as pessoas com
doenca falciforme.

* Prestar assisténcia ao evento agudo em ambiente adequado, até o
encaminhamento dos individuos a outros servigos, quando necessario.

» Estabelecer comunicagao com o centro de referéncia onde a pessoa é
acompanhada.

A despeito do acometimento sistémico da doenca, em geral o atendimento da pessoa com
doenca falciforme nao exige condutas ou procedimentos complexos € onerosos. Por isso, a
capacitacéo de trabalhadores do SUS ¢é a principal acao da Politica Nacional de Atengao Integral
as Pessoas com Doenca Falciforme (PNAIPDF).

Os cuidados profilaticos adequados e a implantagao do autocuidado na atengédo primaria — seja no
lar, na escola e, principalmente, nas unidades basicas de salde — vao determinar o prognastico
em face da ocorréncia de eventos agudos.

Rede hospitalar

As intercorréncias que tenham indicagao de internagao deverao seguir as normas da regulagao.

Do mesmo modo, precisam ser estabelecidos 0s mecanismos de apoio especializado do
servico de referéncia hematologica na auséncia de especialista em doenca falciforme no servigo
hospitalar.



Atribuicoes da equipe profissional na rede hospitalar

* Prestar assisténcia de acordo com o protocolo estabelecido pelo Ministério da
Saude, no Manual de Eventos Agudos em Doenca Falciforme (Brasil, 2009);

 Manter as informagoes atualizadas sobre as causas e o0s procedimentos
realizados, duracéo da internagao e data da alta;

» Acompanhar, quando n&o houver médico hematologista no servigo hospitalar, o
tratamento de acordo com a indicagao da Atengao Especializada, para tratamento
clinico ou cirirgico das complicagoes;

* Notificar no Sistema de Informagédo Ambulatorial e Hospitalar (SIAH), sempre
que a DF (CID-57.1) for a doenca de base;

* Qrientar, no formulario de alta, o retorno do usuario a assisténcia na UBS e/ou
a Atencao Especializada, de acordo com a organizacao da rede de saude local.

As ocorréncias de internagao sao diretamente proporcionais a qualidade da assisténcia prestada.
Uma familia ou uma pessoa orientada para o autocuidado, com acompanhamento garantido

na UBS e na atengao especializada terao suas intercorréncias atendidas a tempo, assim como
identificadas as indicacOes de internagdo hospitalar.

Para que os cuidados preconizados em todos os niveis de atengcao as pessoas
com a doencga tenham impacto positivo, & necessario ainda, disponibilizar apoio
diagnadstico e terapéutico, exames complementares, e assisténcia farmaceéutica,
e demais tratamentos necessarios as pessoas com a doenca, de acordo com as
diretrizes clinicas nacionais e com as pactuacoes estabelecidas localmente.
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ATE BREVE!
Parabéns por toda a sua dedicacao.

Certamente os conteudos estudados virao contribuir de
alguma forma para o seu sucesso profissional, pessoal
e sobretudo para a melhoria da assisténcia prestada a
salide das pessoas com Doenga Falciforme no Sistema
Unico de Saude - SUS do Brasil.

Agora, aproveite esta oportunidade para se informar
a respeito dos demais cursos disponibilizados pelo
TELELAB no enderego eletronico telelab.aids.gov.br.




