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BREVE RESENHA HISTORICA

1910: James Herrick Reporte do Primeiro caso da literatura
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DOENCA FALCIFORME NA EMERGENCIA

Doenca Falciforme ¢ um termo genérico usado para determinar
um grupo de anemias hemoliticas  hereditarias (autossémica
recessiva), que tém em comum a presenca de hemoglobina S dentro
da hemacias que leva a uma deformacao das hemacias em forma de

.
fO]_C e . Neto; Pitombeira, 2003;Ballas; Mohandas, 1986; Bonini-Domingos et al., 1997; Laguradia, 2006).

000

Eritracito Eritrocito Eritrocito Eritracito
normal esfenco oval falciforme

Doenga falciforme. TELELAB



DOENCA FALCIFORME NA EMERGENCIA
Consideracoes gerais

4 )
Doenca hematoldgica genética mais prevalente no mundo. Associada

com altas taxas de morbidade e mortalidade.

J

( )

Nao deve ser relacionada exclusivamente a populacao negra.

. J

de uma Hb variante Hb S.

<
[Ocorre uma alteracao em um gen estrutural resultando na producao

J
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DOENCA FALCIFORME NA EMERGENCIA
Consideracoes gerais

Anemia Falciforme Homocigose Hb S SS HbS;HbA2<3,5%;HbF
SB° Talassemia SpO° HbS;HbA2>3,5%;HbF
Sp* Talassemia Dupla heterocigose Sp+ HbS>HbA;HbA2>3,5%;HbF
Hemoglobinopatia SC SC HbS;HbC(HbA2);HbF

Outras duplas heterozigoses com Hb S

We




DOENCA FALCIFORME NA EMERGENCIA
Consideracoes gerais

7

A anemia falciforme (SS) é a forma mais comum e grave.

\

p
Os episdédios de vaso-oclusao sao responsaveis pela maioria dos casos

de atendimentos de emergéncia e hospitalizacao.
L

7

Caracterizada pela variabilidade clinica.

.

B
Diagnostico precoce, acompanhamento com equipe de satde e suporte

social reduzem os agravos e complicacoes da doenca.

.

N

J
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DOENCA FALCIFORME NA EMERGENCIA
Epidemiologia

DADOS DO RASTREIO NEONATAL (RESULTADO DO PROGRAMA P1LOTO IAFA)
JULHO 2011 — JUNHO 2020 ( LUANDA / CABINDA)

Total de AA Traco Falciforme Anemia Falciforme Outros
Amostras
489.855 381.292 91.895 11.734 582

forme em Angola

2.42 9%
012 %%

I rHormal H SickleCell Trait HE Sickle Cell Discase [l Other




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME
CRISE VASO-OCLUSIVA DOLOROSA (CVOD)

 Aproximadamente 90% das internacbes hospitalares
(DunlopmRdJ, 2009), e um 5 por cento dos individuos com
HbSS tiveram mais de trés episdédios por ano (Baun, 2017).
Considerar como fase prodromica de STA.

» Sitios comumente acometidos: regiao lombar (48,6%), femur
(29,5%) e joelhos (20,8%) (Steinberg, 2017).

Definicao:
Dor aguda de inicio abrupto, em qualquer area do corpo, de surgimento
1mprevisivel.
W




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME

CRISE VASO-OCLUSIVA DOLOROSA
Diagnéstico Diferencial

® Se dor toracica ou sintomas respiratérios: Descartar Sindrome toracica aguda.

Se dor abdominal descartar: Sequestro esplénico, Sindrome do quadrante superior

direito, abdomen cirtirgico, pancreatite, doenca inflamatoria pélvica e outros

® Sedorna regiao lombar descartar: Pielonefrite

® Se cefaleia ou sintomas e sinais neurolégicos descartar Crise do Sistema Nervoso

Central.

® Se sinais flogisticos e febre: Osteomielite, artrite septica, sinovite, celulite.

We




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME
CRISE VASO-OCLUSIVA DOLOROSA

A OMS propoée a utilizagao de analgésicos através de uma escada de trés degraus:

1. Degrau — Analgésico nao opidide / AINES + Adjuvante

2. Degrau — Opidide fraco £ Analgésico nao opiaceo / AINES = Adjuvante
3. Degrau - Opidide potente + Analgésico nao opiaceo / AINES + Adjuvante

Sem Dor

9

1
10
Dor Insuportavel

Deve iniciar-se nos
primeiros 30 min. do evento

I ESCALA DE DESCRITORES VERVAIS |

Sem Dor Dor Leve Dor Moderada Dor Intensa Dor Insuportavel l

Escala Visual Analégica

|

| DORINSUPORTAVEL | |

I Escala de faces Wong Baker

|

|0 2 4

Analgésico Aines Opioide Opioide Adjuvante
nao opioide Fraco Potente
Paracetamol Iburpofen Codeina Morfina Amiptrilina
Dipirona Diclofenaco Cloridrato de  Fentanil Imipramina
tramadol
Ketorolaco Petidina Clomipramina
Naproxeno Buprenorfina Fluoxetina
Nalbufina Gabapentina
Metadona Diazepam o
Oxicodona W/




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME

CRISE VASO-OCLUSIVA DOLOROSA
Medidas Gerais e Fluxograma

e Hidratacao parenteral. Evitar hiperhidratacgao!. Balanco hidrico rigoroso

e  Saturacao arterial por oximetro de pulso; oxigénio suplementar se SpO, < 94 % ou 4% abaixo do basal
se tiver hipoxia crénica

e Contacte e avalie com Médico Hematologista
e Fisioterapia respiratoria e motora
e Incentivar a deambulacio o mais precoce possivel

e Se uso de Morfina, é imprescindivel ter no sector Naloxona a mao. Nao use Meperidina, a menos que
seja o unico opioide eficaz para aquele paciente

e Heparina profilatica em crises dolorosas com repouso prolongado no leito

e A transfusio sanguinea nio esta indicada de rotina

em multidisciplinar



[ CRISEVASO-OCLUSIVA DOLOROSA ]
Y ~

Anamnese cuidadosa, duragio, localizagdo e a reavaliagao da intensidade da dor

Exame fisico:
(Escala ad dor). Informagao sobre os medicamentos ja utilizados. Avaliar sitio da dor e diagnostico diferencial

Hemograma, Reticulocitos, P.Plasmodium, Dengue, Chikungunya, Covid19, PCR, Perfis hepatico e renal, LDH, Grupo sanguineo ABO/Rh, Fenotipagem Rh e Kell,
Urina sumaria (se sinais de infec¢do urinaria).

Rx de torax (febre clevada, toxemia, sintomas respiratorios) Abdomem simples ou Ecografia abdominal (dor abdominal, distensio abdominal, obstipagao
visceromegalia)

AvaliagGes especializadas conforme o quadro clinico (ortopedia, cirurgia, urologia, ginecologia, ctc).

Solicitar reserva de Concentrado de hemacias (CH) fenotipada sem HbS

[ DOR LEVE ]‘_/—[ TRATAMENTO (ESCALA DA DOR) ]\

| '
P [ DOR MODERADO ] [ DOR SEVERA / DOR REFRACTARIA ]
Paracetamol ou Metamizol ¢/ 6-8 h ¢ l
L Ibuprofeno 6 -8 h (alternando entre eles ¢/ 3-4h)
¢ Internamento: Cokctell analgésico (Tramadol + Internamento: Morfina pontual ou em PC
- Metamizol) em PC/ 24h ouc/ 6-8 h Ibuprofeno 6 - 8 h + Paracetamol ou Metamizol
Melhoria da intensidade da dor ou remissao apos 6h } Ibuprofeno 6 - 8 h + Paracetamol 6-8 h (alternam 6-8 h (alternam entre eles)
_ de tratamento entre eles) Amitriptilina cada 8-12 h (ndo coincidir com os
- \ Amitriptilina cada 8-12 h (n3o coincidir com os analgésicos)
analgésicos)

; N hé

Manter analgesia regular pelo menos 24 a 48 h Internamento ]

ap6s a remissao da dor Reavaliagao medica as 24 h




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME

; ‘
{

Novo infiltrado pulmonar no RX de térax, com um ou mais dos seguintes sintomas : febre,

SINDROME TORACICA AGUDA

~
Segunda causa de hospitalizacao taxa del2,8 hospitalizagées por

100 pacientes-ano (Heeney, 2015).
Principal complicacao de cirurgia e anestesia (Vichinsky 2000).

Na maioria das vezes, desenvolve-se apds 24 a 72 h de CVOD
dos membros ou térax (Lottenberg R, 2005; Gladwin MT, 2008)

Definicao
tosse, dor toracica, taquipnéia, dispnéia ou hipdxia de inicio subito.

We




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME
SINDROME TORACICA AGUDA

ETIOLOGIA FACTORES DE RISCO

* Infecciosa: .
¢ * Criancas menores de 5 anos

— M.pneumoqlae, C.pneumoniae, maowrus, « Pacientes com Hb SS
S.Pneumoniae, S.aureus, H.influenzae,
K.pneumoniae, VSR, V.influenza, Adenovirus, * Baixa concentragédo de Hb fetal
Salmonella, ParvovirusB19, outros « Leucocitose moderada ou severa
* Outras: « Histéria prévia de STA
— Enfarte pulmonar, Atelectasia pulmonar, * Necrose avascular dssea
Embolia gordurosa, Tromboembolismo

1 Enfarte * Hiperreactividade bronquica
pulmonar, Enfarte 6sseo

— Causas 1atrogénicas (uso excessivo de opiddes,
hiperhidratacao)




[ SINDROME TORACICA AGUDA ]
e

IS
—p

/Hemograma, Reticulocitos, P.Plasmodium, Dengue, Chikungunya, Covid19, Grupo sanguineo\

Novo infiltrado pulmonar no RX de toérax, com um ou mais dos ABO/Rh / Fenotipagem Rh e Kell, Perfis hepatico e renal, LDH, PCR
seguintes sintomas: febre, tosse, dor toracica, taquipnéia, Rx de torax - se normal, repetir as 24 h em pacientes com dor toracica e/ou crise severa.
dispnéia ou hipoxia de inicio stibito Hemocultura, BAAR e cultura de expectoragao (se possivel)

Serologia: Mycoplasma, Chlamydophila, parvovirus B19, Legionella, VEB
Se presenga de sinais neurologicos realizar TAC sem contraste ou RM/Angio cerebral.

Qolicitar reserva de CH fenotipada sem Hb S /

~—

Internamento

e Contacte ¢ avalie com Médico Hematologista
eHidratacao parenteral. Evitar hiperhidratacao. Balango hidrico rigoroso
oSe dor tratamento acorde (Escala da intensidade da dor- evitar sedagao excessiva)
eSaturaco arterial por oximetro de pulso, oxigénio suplementar se SpO, < 94 % ou 4% abaixo do basal se tiver hipoxia cronica
eFisioterapia respiratoria activa para prevenir hipoxia (2/2 horas)
eUso de broncodilatadores 6/6h
e Antibioticoterapia na admissao segundo clinica do paciente (prévio tomar amostras para culturas):
- Amoxicilina/acido clavulanico + Azitromicina ou Claritromicina
- Cefalosporinas de terceira gera¢ao ou Cefuroxima. Se suspeita de M.pneumoniae ou C.pneumoniae acrescentar + Azitromicina ou Claritromicina
- Agravamento clinico adicionar Vancomicina
- Pacientes alérgicos a antibioticos betalactimicos: Clindamicina + Ciprofloxacino ou Levofloxacino
®Transfusdo de CH se deterioragao clinica progressiva, queda da Hb> 2g em relagao ao valor basal ,ou ao primeiro sinal de hipoxemia.
eExanguineotransfusio esta indicada nas seguintes condi¢es:
— Pa O, < 70 mmHg; Queda de 25 % do nivel basal de PaO, do paciente; Dispnéia acentuada e taquipneia, Insuficiéncia cardiaca congestiva, Pnecumonia rapidamente

progrcssiva.

eIncentivar deambulagao precoce
eUtilizagao de heparina profilactica se repouso prolongado no leito W/




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME

FEBRE

Perante um paciente com febre deve-se pensar:

Dor 0ssea sem sinal objectiva de processo infeccioso: Crise vaso-oclusiva dolorosa ossea
Sintomas e sinais respiratérios: Sindrome toracica agudo
Sinais e sintomas flogisticos localizados: Celulites, osteomielites, artrites

Dor abdominal avaliar a possibilidade de outras complicagdes: sequestro esplénico, sindrome do
quadrante superior direito, pancreatite, abdomen agudo cirtrgico, doenga inflamatoria pelvica, etc
Dor na regiao lombar descartar: Pielonefrite

Mal-estar, dores e sintomas gastrointestinais e respiratorios e agravamento da anemia (suspeita de

infe¢ao viral): crise aplastica transitoria.
Mal-estar, dores Osseos acompanhado ou nido de agravamento da anemia: Paludismo, Dengue,

We

Chikungunya



Anamnese: idade, tipo de hemoglobinopatia, situagdo vacinal, uso de ExFisico: presenca de possiveis focos de infecgio, palidez

penicilina profilatica, tratamento com quelantes de ferro, sintomas associados icterfcia, visceromegalia, estado geral

)

@ /Hemograma, Reticulocitos, PP, Dengue, Chikugunya, Covid 19,Serologias para: Parvovirus IgM, M. Pneumoniae (se possivel), PCR, Perfis hepatico e renal, LDH,
TP/INR/TPTa (incluir PDF ou dimero D se suspeita de sepses ou Covid), G.Sang ABO/Rh, fenotipagem Rh e Kell, Urina sumaria, Culturas. Raios X de torax (febre elevada,
toxemia, sintomas respiratorios) Abdémen simples ou Ecografia abdominal (dor abdominal, obstipagdo, distensdo abdominal, visceromegalia)

Avaliagbes especializadas conforme o quadro clinico (ortopedista, cirurgiao, ginecologista, etc).

Pungdo lombar si sinais minimos sugestivos de meningite .

\Solicitar reserva de CH fenotipada sem Hb S

S

/

/ \ll

Temperatura 238°C
Sinais de sepses ou evidéncia de outras complicagdes: desidratagao, crise algicas, crise aplastica, sequestro esplénico, priapismo, STA, sinais e sintomas neurologicos.
Antecedentes de sepses prévia. Esplenectomizados com qual quer idade. CTL > 30.000/mm? ou < 5.000/mm? / Plaquetas < 100.000/mm?.Queda da cifra de Hb

em relagdo ao valor basal ou aumento da ictericia.

\

%

A/Nfio T Adratagio parenteral. Evitar hiperhidratagao!. Balango hidrico rigorosN

[ Tratamento ambulatorial ] Sim Medidas antitérmicas se temperatura 2 38°C

\

Fisiotcrapia rcspiratéria activa

Administrar uma dose inicial de Ceftriaxone, continuar com antibi6ticos VO ’ se SpO, < 94 % ou 4% abaixo do basal se tiver hipoxia crénica

Se suspeita de foco infecioso (urinario, osteoarticular, meningeo)

‘/

cobertura antimicrobiana especifica prévio tomar amostras para cult

(ver tabela em anexo)

Reavaliagao Médica em 24 h > [ Agravamento ] ) RS
Se sintomas respiratorios ( STA).

Se crise de dor (Escala da intensidade da dor)

INTERNAMENTO

Tx de CH se deterioragio clinica progressiva, queda da Hb>2g em

Continuar tratamento antibiotico oral 7-10 dias Reavaliacio médica actual menos de 6g/dl e/ou sinal de hipoxemia

Se Paludismo tto acordo normas nacionais

Saturagio arterial por oximetro de pulso diariamente; O, suplementar

relagdo ao valor basal. Se paciente desconhece a Hb basal, Tx se Hb

uras

)




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME

Quadro Clinico

Febre sem foco

Meningite

Osteomielite/ Artrite
séptica

Pneumonia e
STA

FEBRE

Micro-organismo

Streptococcus pneumoniae (mais comum)
Haemophilus influenzae tipo B
Outros: Salmonella spp, enterobacterias gram neg

Streptococcus pneumoniae e Haemophilus influenzae
Outros: Neisseria meningitidis

Salmonella, Staphylococcus aureus, Streptococcus
pneumoniae
Outros : Haemophilus influenzae

Streptococcus pneumonia e Mycoplasma pneumoniae
Chlamydia pneumoniae, legionella, virus sicitial
respiratorio.

Escherichia coli, outras enterobacterias gram
negativas

Principais Causas de Infeccao . Antimicrobiano empirico sugerido

Antimicrobiano

Amoxicilina-clavulanico
Cefalosporina de 3ra geracéo

Cefalosporina de 3ra geracdo + Vancomicina.
Se evidencia clinica de alergia a
betalactamicos:Vancomicina+ Rinfampicina

Cefuroxima ou Cefalosporina de 3ra geragio +
Cloxacilina

Oxacilina com Ceftriaxona ou Ciprofloxacino
Clindamicina e ceftriaxona ou Ciprofloxacino

Na osteomielite aguda, o esquema antibi6tico deve ser
mantido pelo minimo 6 semanas

Macrolideo + beta lactamico (ceftriaxone, amoxicilina-
clavulanato) ou quinolona (moxifloxacina e
levofloxacina)

Amoxicilina-clavulanico
Cefalosporina de 3ra geracdo + Aminoglicosideo



ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME
ACCIDENTE VASCULAR CEREBRAL

 Uma das mais graves complicacoes da doenca falciforme

 Aproximadamente 11% das criancas com genoétipo SS sofrerao um AVC clinico antes da

vida adulta (Ohene-Frempong et al., 1998), e 24% aos 45 anos (George, 2017).

AVC ISQUEMICO AVC HEMORRAGICO

3% dos casos em criancas.

 Mais comum no adulto: 3% década de
vida (risco elevado se doente tiver
aneurisma, Moya-Moya )

» Mais frequente em criancas

We




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME

ACCIDENTE VASCULAR CEREBRAL
Medidas Gerais e Fluxograma

o Hidratacao parenteral. Evitar
hiperhidratacao!.Balango hidrico rigoroso

o Saturacdo arterial por oximetro de pulso;
oxigénio suplementar se SpO, < 94 % ou 4%
abaixo do basal se tiver hipoxia cronica

° Medidas antitérmicas se temperatura > 38.0°C

o Se suspeita de foco infecioso cobertura
antimicrobiana especifica prévio tomar amostras
para culturas

o Solicitar Hemograma, Reticulécitos, PCR, LDH,
Perfis hepatico e renal, TP/INR/TPTa, G.Sang
ABO/Rh, fenotipagem Rh e Kell,

. Solicitar reserva de CH sem Hb S

Fisioterapia respiratéria e motora

Exame neuroldgico a cada duas horas

Se crise de dor (Escala da intensidade da dor)
Controlo da hiperglicemia e niveis tensionais

Agentes farmacoldgicos para diminuir edema
cerebral

Hiperventilacao deve ser evitada
Uso de anticonvulsivantes se crises convulsivas

A reabilitacdo deve ser iniciada ainda durante a fase
aguda.

We



[ SINTOMAS E SINAIS DE AVC ]
|
[ INTERNAMENTO |

Avaliacao Intensivista / Neurologia e ou Outras etiologias: meningites,
Neurocirurgiao/Hematologista traumatismo, intoxicacao, abscesso
i cerebral, etc

[ Medidas gerais e suporte de vida ]

[ TC sem contraste / Ressonancia magnética (se disponivel) ]

o |

[ RMI/ARM -
[ Hemorragico ]
|

/ \
Croain ) e
|

Avaliac¢ao por Neurocirurgiao
[ Observacao ] Exanguineotransfusio Tratamento da causa

ou
Transfusao de CH fenotipadas sem Hb S W/




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME
CRISE APLASTICA

Supressao transitoria da eritropoese, durante ou apdés um processo infeccioso, habitualmente causado
pelo Parvovirus humano B19, levando a rapidas reducgées na concentracao de hemoglobina.

—

[ CRISE APLASTICA

J

Astenia, palidez cutinea e mucosa intensa, fraqueza, sinais de infeccao Hemograma, Contagem de reticulécitos, Serologia para
respiratoria, febre (variavel). parvovirus B19 IgM, DPesquisa de Plasmodium, Dengue,
Sinais de choque hipovolémico. Chikungunya, Covid 19, Perfis hepatico e renal, LDH, PCR,

TP/INR/TPTa. Grupo Sanguineo ABO/RH, Fenotipagem Rh e
Kell, Solicitar reserva de CH fenotipada sem Hb S

[ Queda da cifra Hb/Hto }

Reticulocitopenia

[ Internamento ]

[ Medidas gerais ¢ Suporte de vida. ] [ Transfusao CH fenotipada sem Hb S ] [ Tratamento das condi¢oes associadas ] )y(:




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME
CRISE SEQUESTRO ESPLENICO

Corresponde a segunda causa de morte em criancas menores de cinco anos de idade (76% dos episodios
ocorrendo nos primeiros dois anos de vida), elevadas taxas de recorréncia.

Queda aguda do nivel de Hb > 2 g/dl comparada ao valor basal da Hb do paciente, acompanhado de
reticulocitose eritropoética e aumento subito das dimensoes do baco.

/[ CRISE SEQUESTRO ESPLENICO ]\

Mal estar stibito, taquicardia, taquipneia, piora progressiva da palidez, Hemograma, Reticulocitos, Serologia para Parvovirus IgM, Pesquisa de
Plasmodium, Dengue, Chikungunya , Covid 19, Perfis hepatico e renal,
LDH, PCR, TP/TPTa/INR, Grupo Sanguineo ABO/RH, Fenotipagem

Rh e Kell, Solicitar reserva de CH fenotipada sem Hb S

dor e distensao abdominal, esplenomegalia geralmente dolorosa.

Sinais de choque hipovolémico.

Queda da cifra Hb/Hto
Reticulocitose, Trombocitopenia
[ Internamento ]
' h¢
[ Medidas gerais e Suporte de vida. ] [ Transfusdo CH fenotipada sem Hb S ] [ Tratamento das condi¢cdes associadas ]




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME
PRIAPISMO ISQUEMICO OU BAIXO FLUXO

Definicao: Erecdo peniana prolongada e dolorosa, ndo acompanhada de desejo ou estimulo sexual.

Pode ser intermitente, com duracao de 30 min a 4 horas, ou prolongado, quando se mantém por mais de
4 horas é considerada uma emergéncia urolégica (minimizar risco de disfuncao erétil)

Factores de risco Diagnoéstico
* Nivel baixo de Hemoglobina * Historia clinica; factores etiolégicos,
* Leucocitose frequéncia e duracao dos episddios
* Sinais de hemolise: (Reticulocitose, + Exame fisico: Rigidez dos corpos cavernosos,
LDH elevada, AST/TGO elevada) dor e edema, poupando a glande e o corpo
esponjoso

*  Meios diagnostico

We



ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME
PRIAPISMO ISQUEMICO OU DE BAIXO FLUXO

Meios diagnosticos

Ecografia com Doppler colorido dos corpos cavernosos Gasometria do sangue aspirado dos corpos cavernosos
(Valor preditivo de 100%)

+  Baixo fluxo: estado de flacidez peniana ou * Baixo fluxo: sangue aspirado ¢ mais escuro
com total auséncia de fluxo nas artérias (acidose metabdlica), baixa [02] : pO02 <30
cavernosas. mmHg, pCO2 >60 mmHg , pH < 7,25

« Alto fluxo: Fluxo normal ou aumentado nas * Alto fluxo: sangue aspirado tem cor vermelho
artérias cavernosas. Pode-se revelar vivo, sem acidose : pO,> 90mmHg, pCO, < 60
alteracées anatomicas, tais como fistula mmHg, pH 7.35-7.4.

arterial cavernosa ou pseudoaneurisma

We




SINAIS E SINTOMAS DE PRIAPISMO ISQ[II::MICO OU BAIXO FLUXO

/

Tratamento Domiciliar

l

Tempo de evolugao < 2h

y

v

Tratamento Hospitalar

|

Tempo de evolugao 2-4 h

Aumentar a ingestao de liquidos
(agua,sumo,leite,cha) horario diurno
Evitar alcool, derivados opiaceos,
drogas ilicitas.

Analgesia oral

Exercicios leves: ex: trotar

Estimular a mic¢ao, logo que o
priapismo comece

Banho agua morna

Urinar antes de dormir

Assistir a consulta de Hematologia

l

Tempo de evolugao 4-12h

l

Hidratagao parenteral

Analgesia EV (Escala intensidade
da dor)

Saturagao arterial por oximetro
de pulso O, se SpO, <94 % ou
4% abaixo do basal se tiver
hipoxia cronica

Sondagem vesical (se necessario)

Se ndo resolver (Internamento)

Internamento

Medidas Gerais

Avaliagao pelo Urologista e
Hematologista

Aspiragao intracavernosa de
sangue e  irrigagao  com

agonistas adrenergicos

Se recidiva, e duragao > 2 h
repetir a aspiragao e irrigacao

com agonistas adrenérgico

N

Tempo de evolucio >12h

Priapismo refractario

Internamento

Medidas Gerais
Avaliagao por Urologista
para shunt cirargico
(comunicagao venosa).
Avaliagao por
Hematologista Transfusao

VS Exanguineo transfusao

Mo



ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME
DOR ABDOMINAL

DOR ABDOMINAL

/

Crise vaso-oclusiva dolorosa abdominal

Situacao frequente das CVOD

Relaciona-se com infartos mesentéricos e das
visceras abdominais por oclusdo microvascular
das hemacias falciformes.

Na maioria dos casos o curso é autolimitado e
resolvem espontaneamente

|

Descartar outras causas: hepaticas, biliares,

\

Sindrome Quadrante Superior Direito

Dor abdominal localizada no quadrante superior
direito, acompanhado de ictericia, nauseas,
vomitos, febricula, e hepatomegalia dolorosa
com 1ncremento das enzimas hepaticas e
hiperbilirrubinemia

urolégicas, ginecoldgicas, pulmonares, neurologicas

We




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME

DOR ABDOMINAL
Medidas Gerais e Fluxograma

o Contacte e avalie com medico Hematologista
o Hidratacao parenteral. Evitar hiperhidratacgao!. Balanco hidrico rigoroso
e  Dieta hipogordurosa

o Saturacao arterial por oximetro de pulso; oxigénio suplementar se Sat O, < 94 % ou 4% abaixo do basal se tiver
hipoxia crénica

e  Fisioterapia respiratoria e motora

o Incentivar a deambulacéo o mais precoce possivel
) Solicitar reserva de CHD fenotipada sem HbS

e  Abordagem multidisciplinar

o Colecistectomia de urgéncia ou esfinterectomia endoscépica e extracido dos calculos por Colangiopancreatografia
¢ endoscépica (CPRE) se obstrucao da via biliar ou empioramento da func¢éo hepatica.




[ DOR ABDOMINAL ]

NAO Acompanhada de ictericia, nauseas, vomitos, febricula, —— SIM

/ hepatomegalia dolorosa com incremento das enzimas \

] hepaticas e hiperbilirrubinemia basais

[ CVOD abdominal

| SINDROME DO QUADRANTE SUPERIOR DIREITO
Internamento

A%Olestase intrahepatica: Forma\ Colelitiase, lama biliar,

Medidas Gerais

Escala da intensidade da dor

Avaliagao por Cirurgiao se suspeita de

abdomen cirargico . : . iti.
g mais grave, incremento da ictericia, Coledocolitiase
/Sequestro hepético:\ hiperbilirrubinemia T Colecistite
Hepatomegalia transaminasas, alteragao do
Crise Aguda hepatica dolorosa de instalacio coagulograma Medidas Gerais / Avlaliac;ﬁo pelo
Predominio da dor, e aumento . <
q . ) ’ O . brusca, I Hb/ Hto, | Cirurgido
as transaminasas. escartar .
. . Reticulocitose e pouca /M didas Gerai \ Amoxicilina assoc ou
Hepatite Viral Aguda, N ) edidas (serais ] )
o alteracio das enzimas . ~ Ciprofloxac. + Metronidazol
Hepatoxicidade) 5 Exanguineotransfusao
| Qcpatlcas. j (infusao PFC), fibrinogeno Amoxacilina assoc. ou
! se necessario, hemodialise Clindamicina ou Cefalotina +
Medidas gerais de insuficiénci .
. . Transfusao de CH fenotipadas ¢m Caso de 1nsuticiencia Metronidazol
Escala intensidade da dor renal

e sem Hb S ou Casos graves: Cefepime +

Exanguineotransfusao K / wetronidazol ou Meropenen /




ABORDAGEM EVENTOS AGUDOS DA DOENCA FALCIFORME

CAUSAS DE ANEMIA AGUDA

l

l

Crise de Sequestro
esplénico

Crise aplastica

l

Crise de Sequestro
hepatico

Aumento da hemolise
durante a CVO

Outras causas

v

Deficiéncia de desidrogenase
de glicose 6 fosfato (G6PD)
Sindrome de hiper-hemolise
(SHH)

Reac¢ao transfusional

Hemorragia aguda

Medidas gerais
Medidas de Suporte de vida

paciente

Transfusao de CHD sem Hb S em dependéncia das sinais e sintomas clinicos do
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“Embora ninguém possa
voltar atrds e fazer um
novo comego, qualquer um
pode comegar agora e fazer

um novo fim"

Chico Xavier
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