] ’
© :’ UV SEMINARIO CIENTIFICO DO UNIFACIG g}

U N | FACIG Sociedade, Ciéncia e Tecnologia ( \

i bl s Dias 7 e 8 de novembro de 2019

ANEMIA FALCIFORME COMPLICADA POR CRISE VASO-OCLUSIVA E
SINDROME TORACICA AGUDA

Mayza Domiciano Araujo?, Ribia Soares de Sousa Gomes?, Mariana Grolla
Guimaraes?, Victor Grolla Guimaraes#, Vinicius Pedro Almeida Valentim®,

1 Graduanda em Medicina, Centro Universitario Unifacig,mayza_araujo@hotmail.com
2 Graduanda em Medicina, Centro Universitario Unifacig,rubiasousa.gomes@gmail.com
8 Graduanda em Medicina, Centro Universitario Unifacig,mariana_bodart@hotmail.com
4 Graduando em Medicina, Centro Universitario Unifacig,vgrollaguimaraes@outlook.com
5 Graduado em Medicina, Centro Universitario do Espirito Santo, Especializado em Cardiologia pela
Santa Casa de Belo Horizonte , Especializado em Cardiologia Intervencionista e Hemodinamica pela
Santa Casa de Belo Horizonte, valentim.vpa@gmail.com

Resumo: A anemia falciforme faz-se presente em grande escala no Brasil, sendo sua principal
complicagdo as crises vaso-oclusivas e a de maior mortalidade a sindrome toracica aguda. O
presente trabalho retrata o estudo de caso de paciente de 29 anos com anemia falciforme
apresentando crise-vaso oclusiva, culminando em sindrome toracica aguda. Foram elucidados a
etiopatologia, quadro clinico, diagnéstico e tratamento da doenca. Realizou-se um estudo
retrospectivo analitico de paciente admitido no setor de clinica medica de um Hospital da Zona da
Mata mineira. E ressaltado a necessidade de conhecimento fisiopatolégico da doenca para um
diagnostico precoce, iniciando um tratamento adequado a fim de evitar complicagbes futuras bem
como diminuir morbimortalidade.

Palavras-chave: Doenc¢a Falciforme; Crise Vaso-oclusiva; Sindrome Toracica Aguda; Genética;

Crises falcemicas.

Area do Conhecimento: Ciéncias da Saude
1 INTRODUCAO

A Doenca Falciforme (DF) é a patologia genética de carater hereditario mais prevalente no
mundo. Essa patologia recessiva da-se através da mutacdo do gene responsével pela codificacdo da
hemoglobina A formando no seu lugar a hemoglobina S (BRASIL, 2015). Essa mutagéo teve sua
génese no continente africano e se disseminou ao longo dos anos as demais populagbes (JESUS,
2010).

Existem outros tipos de hemoglobina mutante como: C,D E, entre outras, que somadas a S
formam o grupo de Doenca Falciforme. Desse arranjo conhece-se a SS (anemia falciforme), S/Beta
talassemia (S/B tal), SC, SD, SE e outras de acometimento raro (JESUS, 2015). Na populagéo
brasileira o traco falciforme esté presente em cerca de 4% e entre 25000 e 50000 apresentam a DF,
com prevaléncia maior na regido Norte e Nordeste do pais (CANCADO; JESUS, 2007).

Na DF o problema clinico de maior frequéncia é a crise dolorosa vaso-oclusiva e como
consequéncia dessa, a sindrome toracica e infec¢des bacterianas, apresentando maior importancia
clinica devido sua alta morbimortalidade. A maioria dos 6bitos, cerca de setenta e cinco por cento
localizam-se na faixa etaria de até 29 anos e destes um acentuado niumero se encontra na primeira
década de vida (LOUREIRO; ROZENFELD, 2005).

Devido a miscigenacao brasileira, influenciada pela populagéo africana, a doenca falciforme
se faz em grande escala. Visando diagnostico precoce, a DF é incluida nas acgbes de Politica
Nacional do Ministério da Salde, realizado através dos servigos de Triagem Neonatal representado
pelo Teste do pezinho. O Programa Nacional de Triagem Neonatal revela alta incidéncia da doenca,
refletindo a necessidade de estruturagdo na rede publica quanto a assisténcia aos que possuem a
doenca (JESUS, 2010).

O presente estudo objetiva-se relatar o caso de um homem com doenca falciforme que
apresentou quadro de crise dolorosa vaso-oclusiva, evoluindo com sindrome toracica aguda,
apresentacao de alta internacdo hospitalar, discutindo os aspectos etioldgicos, clinicos, propedéuticos
e tratamento da doenca. O trabalho justifica-se pela alta incidéncia de anemia falciforme na
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populacao e pela sindrome toracica aguda ser de alta morbimortalidade, necessitando um diagnostico
e tratamento precoce.

2 METODOLOGIA

Trata-se de um relato de caso com revisdo de literatura de publicacbes correlatas e
atualizadas sobre anemia falciforme, crise vaso-oclusiva e sindrome toracica aguda. Fundamenta-se
metodologicamente em um estudo retrospectivo, analitico, observacional e descritivo. O presente
estudo apresenta natureza basica de abordagem qualitativa sobre Sindrome toracica aguda como
complicacdo de crise vaso oclusiva em paciente falcemico. Utilizou-se de trabalhos académicos no
periodo de 1997 a 2016, na lingua inglesa e portuguesa. As bases de dados utilizadas foram: Google
Académico, Scientific Electronic Library Online (SciELO), PubMed e Portal de peridédicos da Capes.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

S.A.A, sexo masculino, 29 anos, garcom, natural e procedente de cidade de médio porte na
Zona da Mata Mineira, casado. Foi admitido na Unidade de Pronto Atendimento com queixas de “dor
e paralisia a direita” iniciada no dia 16/08/2018. Relata que apds realizar esforgo fisico durante o
trabalho comecgou sentir dor de grande intensidade, continua e sem posicdo de melhora. Na
anamnese relata possuir anemia falciforme. Paciente informa sintomas que colaboram com o quadro
clinico de anemia falciforme como, sindrome mé&o-pé quando crianca, crises algicas, dor ao urinar,
retinopatia e crescimento e desenvolvimento puberal atrasados. O histérico familiar revela ter 03
irmas (todas manifestaram a patologia e uma faleceu aos 22 anos devido a complicagbes da DF).
Seu unico filho ndo manifestou a doenga. Além disso, tem histérico de internagBes frequentes, em
média dez anuais, decorrentes de crise algica. Ao exame fisico apresentava-se licido e orientado em
tempo espaco, bom estado geral; Aparelho Cardiovascular: bulhas normofonéticas em 2 tempos sem
sopro; Aparelho Respiratério: murmdrio vesicular universalmente audivel sem ruidos adventicios;
Abdome: indolor a palpacéo superficial e profunda, figado 2 dedos abaixo do rebordo costal. Na
Internacdo suspeitou-se de crise algica sendo introduzida Morfina (10 mg/ml). Apés admisséo na UPA
paciente foi encaminhado para o Hospital onde permaneceu internado.

No dia 19/08/2018 iniciou quadro de dispneia em repouso e escarros hemoptoicos.
Apresentava-se dispneico e dessaturando em ar ambiente. Ao exame apresentava murmdurio
vesicular diminuido em bases pulmonares, taquipneico, saturacdo de O: ar ambiente 70%,
taquicardico, desidratado e sedento, com tosse seca. Apresentava dor de forte intensidade
necessitando de administracdo de morfina em intervalos curtos. Pela anamnese e quadro clinico
suspeitou-se de sindrome toracica aguda. A conduta foi analgesia (Morfina 10 mg/ml), antibidtico
terapia empirica (Claritromicina 500 mg VO). Foi solicitado no mesmo dia raio-x de térax (FIGURA 1).

FIGURA 1: Raio-x de térax em PA (Pd4stero-anterior)

Fonte: Imagem cedida pelo paciente.
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O exame radiolégico (Raio-x em PA) revela indice cardiotoracico levemente aumentado,
presenca de cateter venoso profundo na veia cava, mediastino centrado, seios costofrénicos livres e
area de hipertransparéncia no terco superior do hemitérax direito, além de aumento da trama
vascular, corroborado pelo quadro clinico com o diagnostico.

Ao exame laboratorial p6de-se observar hemoglobina de 10 g/dl e hemoglobina S de 50%.
Visando a terapéutica da crise algica optou-se por transfusdo de duas bolsas de concentrado e
hemacias, posteriormente foi adotado sangria, objetivando diminuicdo da Hemoglobina S para valores
inferiores a 30%, considerado taxa basal para manter o paciente menos sintomatico. Durante o
periodo de internagdo apresentou picos febris (38,5 — 39,5°C), tratado com dipirona (500 mg/ml) e
morfina (10 mg/ml), além da profilaxia com levofloxacino (500 mg) até dois dias antes da alta médica.
Evoluiu com melhora clinica e alta médica apos 20 dias de internacao.

A DF é complexa e de grande variabilidade de sintomas nos acometidos, acumulado
morbidades (KANTER; KRUSE-JARRES, 2013). O advento do Programa Nacional de Triagem
neonatal (PNTN) pelo Ministério da Saude permitiu o diagnéstico precoce com o objetivo de prevenir
morbidades, configurando a principal forma de diagnostico (CALVO-GONZALES, 2016).

As sindromes falcémicas sdo um conjunto de situagGes em que ha heranca do gene de B-
globina S. A mais comum é a homozigose HbSS, porém podem ocorrer também doencas duplamente
heterozigéticas como a hemoglobinopatia SC e Hb S/B-talassemia que podem também causar
afoicamento das hemacias. A desoxigenac¢do da hemoglobina polimeriza-a em fibras longas fazendo
com que haja deformacéo falciforme das hemécias que pode ocluir toda a microcirculagdo ou até
mesmo grandes vasos (HOFFBRAND, 2013).

A DF, quando crdnica, causa dor devido ao processo de vaso-oclusdo em consequéncia da
ma formacgéo das hemécias que impede a circulagdo sanguinea nos vasos, complicando com hipdxia
e isquemia. E caracterizada por ser uma doenga de multiplos 6rgdos, em que complicagbes pioram
com a idade. As crises algicas (agudas ou cronicas) sdo resultantes do bloqueio vascular com
consequente constricdo dos vasos sanguineos, ocasionando infarto de 6rgdo como 0ssos, musculos,
mesentério e pulmdo. Uma das principais complicacBes crdnicas sdo as Ulceras de perna, necrose
avascular e complicacdes neuropéticas. As crises falcémicas podem ser decorrentes de sequestro
esplénico, sindrome toracica aguda, e lesdes organicas como infartos em multiplos 6rgéos (KANTER;
KRUSE-JARRES, 2013).

As crises vaso-oclusivas sdo muito frequentes e podem ser precipitadas por infecgéo,
acidose, desidratacdo e desoxigenacdo. A dor se manifesta devido a oclusdo da microcirculatura e
subsequentes infartos de 6rgdos. A sindrome mé&o-pé (dactilite dolorosa) é uma das primeiras
apresentagdes da doenca na infancia devido a predominancia dos microinfartos nos ossos da méo e
pé. As vaso-oclusbes mais graves sdo as que acometem 0 cérebro e da medula espinhal
(HOFFBRAND, 2013). Infiltrado pulmonar, falta de ar, dor toracica e febre sdo as manifestagfes
primordiais da sindrome toracica aguda. A sindrome da angustia respiratéria € uma das principais
complicagBes da sindrome (GUALANDRO et al., 2007). A patologia representava causa mais comum
de ébito com a apresentacdo clinica principal de dispneia com queda abrupta da Po2, dor torcica e
infiltrados no raio-x de térax. O tratamento € baseado em analgesia, oxigenacéo,
exsanguineotransfusdo e suporte ventilatério (HOFFBRAND,2013).

Na sindrome tor4cica aguda existe um aumento de endotelina 1 (vasoconstritor) e diminuicdo
de 6xido nitrico (vasodilatador). A hipdxia e as hemacias falcémicas coibem a producédo de 6xido
nitrico, por diminuirem a NO-sintase endotelial. A inibicdo desta enzima proporciona um acréscimo na
resisténcia vascular do pulmdo. Somado a este fato, observa-se também que a hemoglobina
plasmatica livre, de origem da hemdlise intravascular, proporciona um sequestro de 6xido nitrico.
Estes mecanismos explicam a fisiopatologia da sindrome toracica aguda, uma vez que a baixa de
Oxido nitrico proporciona aumento no endotélio vascular de moléculas de que interagem com o
antigeno falcémico nas hemacias, proporcionando uma maior aderéncia eritrocitaria ao leito vascular
do pulméo. Pode-se perceber que os fatores que causam hipdxia favorecem a aderéncia eritrocitaria
falcémica na circulacdo do pulmdo, propiciando a sindrome: infec¢bes, embolia gordurosa,
atelectasia, tromboembolismo, broncoespasmo (GUALANDRO et al., 2007).

Observa-se também que os pacientes com anemia falciforme sdo mais susceptiveis a
infeccdes e correm risco de complicacbes fatais, como sepse, acidente vascular cerebral, sindrome
toracica aguda e embolia pulmonar ( KANTER; KRUSE-JARRES, 2013).A opsonizagdo e fagocitose
devido alteracdo do sistema complemento, hipoesplenia funcional e diminuicdo dos anticorpos
antipneumococo propiciam aos pacientes com DF um maior risco de infec¢bes. Essas alteracdes no
sistema imunolégico podem predispor as sindromes toracicas agudas e as principais sdo de origem
pneumoccdcica, bem como por Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia pneumoniae e alguns virus
(YOO et al.,2002). Logo, devido revés quanto a etiologia e a gravidade do caso, a terapia empirica
com antibiéticos de amplo espectro é imperativa (VIEIRA et al., 2010). Além disso, para prevencao
da sindrome preconiza-se que 0s pacientes com DF recebam vacinacdo anti-pneumococica e anti-
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influenza (YOO et al., 2002).

Os sintomas da sindrome toracica aguda séo variaveis com a idade, a febre e a tosse sdo
mais comuns entre as criancas de 2 a 4 anos, e a dor toracica, dispneia, calafrios, tosse produtiva e
hemoptise sdo encontradas a medida que a idade avanca. Nos pacientes adultos as crises algicas
acontecem ao mesmo tempo ou/e precedem o quadro de sindrome toracica aguda. Ao exame fisico
pode-se observar crepita¢des, diminuicdo do murmurio vesicular, porém em 35% dos casos 0 exame
fisico pode ser normal ( VICHINSKY et al.,1997). Em 1/3 dos pacientes com sindrome toracica aguda
0 raio-x pode se apresentar sem alteracdes evoluindo com infiltrado e/ou derrame pleural (YOO et al.,
2002). O diagnoéstico torna-se confundivel com outras patologias devido a quadro clinico e achados
radioldgicos inespecificos ( BRUNETTA et al., 2010).

O tratamento consiste em analgesia, anti-inflamatérios néo esteroidais, e a morfina como
droga de escolha para analgesia rapida nos doentes falciformes. O oxigénio somente é usado em
casos de dessaturacdo (BRUNETTA et al., 2010). Para correcdo da hipoxemia utiliza-se valores de
hemoglobina menor que 10 g/dL para transfusdo de um concertado de hemacias e quando
hemoglobina maior que 10 g/dL inicia-se transfusdo de troca, sangria de 500 ml associada a
hidratagdo com soro fisiolégico 0,9% 500 ml e novamente sangria com volume equivalente, com
transfusdo posterior de um concentrado de hemacias, visando a correcdo da hemoglobina S para
valores menores de 30% (SWERDLOW, 2006).

4 CONCLUSAO

A doenca falciforme é uma patologia de alta prevaléncia no Brasil, possuindo variados e
inespecificos sinais e sintomas. A sindrome toracica aguda decorrente de sindrome algica vaso-
oclusiva é umas das causas substanciais de internacdo e mortalidade. Dessa forma é necessario o
conhecimento acerca da fisiopatologia e importancia do tratamento precoce para diminuir a
morbimortalidade, ficando evidente a necessidade de tratamento especifico, bem como diagnéstico
precoce da patologia com intuito de promocéo de qualidade de vida.
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