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capitulo 56

Crise Algica da
Anemia Falciforme

* Maria Luiza da Silva Veloso Amaro
¢ Sandrele Carla dos Santos

* Tauani Belvis Garcez

e Maria Alexsandra Eugénia da Silva

» DEFINIGAO

A doenga falciforme é decorrente de alteracio genética caracterizada pela mutagéo dos
genes estruturais da hemoglobina que manifesta-se pela predominancia da hemoglo-
bina (Hb) S nas hemadcias. A doenga é expressada quando o gene da globina beta esta
em homozigose (Hb SS), o gendtipo mais frequente, que causa a anemia falciforme
(Hb SS). A doenga pode ser expressada também em heterozigose, quando ha um gene
da globina beta S ligado a outras alteragdes, como Hb C, Hb D, Hb E ou com a talas-
semia beta. Quando a Hb SS ¢é exposta a baixa concentragdo de oxigénio, formam-se
cristais alongados no interior da hemacia que impedem as células de passar por capi-
lares pequenos, e as extremidades desses cristais podem lesar a membrana celular,
causando a anemia falciforme (BRASIL, 2009).

A crise algica, chamada também de crise vaso-oclusiva dolorosa, é a manifestacdo
clinica aguda mais comum na anemia falciforme e a complicag¢do que mais precisa de
hospitalizagdo. Essa manifestacdo aguda decorre da oclusdo da microvasculatura pelas
hemacias falcizadas da anemia falciforme, causando isquemia e hipdxia, o que pode
lesionar vasos e causar dano tissular. Consequentemente, ha a liberacdo de mediadores
inflamatorios com ativacdo de nociceptores que podem levar a dor quando for exacer-
bado (SOUZA, 2015).

> FISIOPATOLOGIA

A fisiopatologia da crise algica na doenga falciforme ainda ndo é completamente elu-
cidada, entretanto, alguns mecanismos estao associados a esse evento, com destaque
para o processo inflamatdrio, hipdxia por falha na reperfusdo e a sensibiliza¢ao do
sistema nervoso (BRANDOW, 2020). Essa doen¢a tem como principal evento os epi-
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sodios vaso-oclusivos. Isso ocorre porque a hemoglobina S (presente na doenga falci-
forme) apresenta propriedades fisico-quimicas diferentes da hemoglobina A, interfe-
rindo no funcionamento normal das hemdcias. Assim, nos pacientes falciformes,
observa-se uma tendéncia a polimerizagao da hemoglobina S, desencadeando tanto
uma deformagdo quanto um enrijecimento da membrana celular nas hemacias, o que
contribui para o desfecho vaso oclusivo. Essa polimerizagdo, decorrente de alteragtes
moleculares da hemoglobina S, tende a ocorrer em situagdes de baixa oxigenagao,
gerando a hemadcia falcizada (TEIXEIRA, 2020).

O quadro clinico tipico de dor pode ocorrer espontaneamente ou relacionado a
hipoxia, desidratacdo ou infec¢do. Nesse cendrio, a neuropatia pode estar associada
desencadeando um quadro de queimagdo ou dorméncia. Observa-se, ainda, um es-
tresse inflamatdrio na regido microvascular que seria responsavel pela manutengido da
crise dlgica. Acredita-se que a presencga de mediadores inflamatdrios (como TNFa e
IL-8) podem diminuir o fluxo sanguineo e aumentar a adesdo das hemacias ao endo-
télio, dificultando a recuperacdo da crise isquémica (LOBO, 2007).

» DIAGNOSTICO

As pessoas com doenga falciforme, quando em crise algica, encontram-se em situagdo
vulneravel, portanto, a abordagem deve ser realizada de forma humanizada e acolhe-
dora. Nesse contexto, a triagem médica é fundamental para uma boa avaliagdo desses
pacientes e para decisdo das medidas iniciais que devem ser tomadas (BRASIL, 2009).

O quadro algico tipico se manifesta como dor severa nos ossos longos, articulagoes
e regido lombar, podendo afetar também outras regides como couro cabeludo, face,
torax e pelve (ZAGO, 2013). Outras manifestacdes como febre, eritema, calor local e
dor abdominal também podem estar presentes, e é importante ressaltar que a dor
abdominal pode simular abdomen agudo cirdrgico ou infeccioso, ou processos gine-
colégicos (BRASIL, 2012). Nas criangas entre seis meses e dois anos de idade, com
anemia falciforme, sdo frequentes os episodios de dor e inchaco de méos e pés, confi-
gurando a sindrome das méos e pés (ou dactilite) (ZAGO, 2013).

O manejo dos pacientes com doenga falciforme em crise algica vai depender da clas-
sificagdo da dor: leve, moderada ou severa. Enquanto a defini¢ao de crise dolorosa grave
¢ a necessidade de tratamento hospitalar com analgésico parenteral por mais de quatro
horas. As crises vaso-oclusivas sdo autolimitadas, desaparecendo apds o tratamento sin-
tomatico e, caso os sinais persistam, ¢ importante afastar o diagnostico de osteomielite
(ZAGO, 2013). Também ¢é preciso considerar outros diagndsticos diferenciais como ar-
trite séptica, sinovite e febre reumatica. Ademais, as seguintes manifestacoes representam
fatores de risco: febre acima de 38°C, desidratacio, palidez, vOmitos recorrentes, aumento
de volume articular, dor abdominal, sintomas pulmonares agudos, sintomas neuroldgicos,
priapismo, processos algicos que nao se resolvem com analgésicos comuns (BRASIL, 2012).

Com relagédo a investigagao laboratorial do paciente em crise algica, deve ser soli-
citado hemograma com contagem de reticuldcitos e, se houver dor lombar, faz-se
urinocultura e antibiograma. Na suspeita de osteomielite ou artrite faz-se radiografia
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da drea com cintilografia e, caso necessario, pungéo aspirativa com cultura do material
e solicita-se avaliagao do ortopedista. Por fim, caso haja febre e sintomas respiratérios,
deve-se seguir a rotina especifica para tais manifestagdes (BRASIL, 2012).

» TRATAMENTO

Devido aos diferentes mecanismos fisiopatologicos possiveis, a intervencao terapéuti-
ca também é um desafio nessa populagdo. A Sociedade Americana de Hematologia
(SAH) preconiza diferentes abordagens para a terapéutica na crise algica, incluindo
desde o0 uso de anti-inflamatorios até o de medicamentos opidides (BRANDOW, 2020).
Tal cendrio também é preconizado pelo Ministério da Satide (BRASIL, 2012).

Na conduta terapéutica, a prioridade é hidrata¢ao, transfusdo e analgesia. A hidra-
tacdo se da por via parenteral ou oral a depender do grau de desidratagao, com sus-
pensédo da conduta diante da melhora dos sintomas ou diante de um quadro de hidra-
tacdo otimizado. A transfusio é reservada para pacientes com risco de evolugdo para
sindrome toracica aguda. J4 a analgesia é dedicada a todos os pacientes em crise algica,
de acordo com os critérios descritos a seguir (BRUNETTA, 2010).

A escolha do medicamento para a crise algica na anemia falciforme estd diretamente
associada a dor referida, conforme indicacido do Ministério da Satude. Ou seja, é funda-
mental graduar a dor do paciente utilizando a escala analdgica da dor, que varia de 1 a
10, a fim de estabelecer a terapéutica ideal conforme a tabela abaixo: (BRASIL, 2012).

Tabela 1 Tratamento ambulatorial. Fonte: Ministério da Satude (2012). Processamento: Autores.

Escala de dor Conduta Suspender conduta
1a3 Dipirona 4/4h Ap6s 24h sem dor
3a6 Dipirona 4/4h + diclofenaco | Apds 24h sem dor: retirar apenas diclofenaco;
8/8h (VO) Retorno da dor: Retomar diclofenaco + buscar
emergéncia
6a10 Dipirona 4/4h + codeina Apo6s 24h sem dor: Retirar apenas dipirona;
4/4h (intercalados) + Mais de 24h sem dor: Retirar codeina e manter
diclofenaco 8/8h diclofenaco por mais 24h.
Persisténcia ou retorno da dor: buscar emergéncia

Dentre os analgésicos mais utilizados estao: (BRASIL, 2009).

Dipirona (500mg/dose).

Paracetamol (500-1000mg/dose).

Diclofenaco de sddio (50mg/dose).

Acido acetilsalicilico (500-1000mg/dose).

Ibuprofeno (400mg/dose).

Naproxeno (500mg/dose - inicial | 250mg/dose — em seguida).
Piroxicam (20mg/dia).

Codeina (10-20mg/dose).
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e Morfina (10-30mg/dose).
e Tramadol (100-400mg/dose).

Caso ndo haja melhora ap6s 8h do inicio da conduta o paciente devera ser internado.
Para o tratamento na emergéncia, o Ministério da satde distribui as condutas para
2 grupos: aqueles com dor de 1 a 6 e aqueles com dor de 6 a 9 associando a realizagdo
correta do tratamento domiciliar. Sendo assim, a tabela abaixo resume a conduta ado-
tada na emergéncia: (BRASIL, 2012).

Tabela 2 Conduta na emergéncia. Fonte: Ministério da Saude (2012). Processamento: Autores.

Escala Tratamento domiciliar correto Tratamento domiciliar incorreto
de dor Conduta Seguimento Conduta Seguimento
1a6 | Diclofenaco (IM) Melhora apés 6h: | Dipirona (EV) + Melhora apés 6h:
+ Dipirona (EV) + alta + dipirona Diclofenaco (IM) Alta + Dipirona +
Codeina + diclofenaco + Diclofenaco;
(VO|1mg/kg/dose) | codeina; Sem melhora apés 1h:
Piora apos 6h: associar Codeina (VO) +
Trocar codeina por internar
morfina + internar
6a9 | Diclofenaco (IM) Melhora apds 6h: | Diclofenaco (IM) Melhora apds 6h:

+ Dipirona (EV) +
Morfina (EV|
Tmg/kg/dose).

Se nao melhorar:

Repetir em 30min;
Manter 4/4h.

alta + dipirona
+ diclofenaco +
codeina

Piora apos 6h:
Internar + avaliar
infusao continua de
morfina

+ Dipirona (EV) +
Codeina
(VO|1mg/kg/dose)

alta + dipirona +
diclofenaco + codeina;

Piora apos 6h:
Trocar codeina por morfina
+ internar

Refratarios a morfina:
Iniciar Metadona (5-10mg |
4/4h por 4 dias)
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