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Anemia falciforme é a doenc¢a hereditaria mais comum do
Brasil. Os dados do Programa Nacional de Triagem Neonatal
estimam que nas¢am por ano no Brasil em torno de 3.500

criancas com doencga falciforme e 200.000 com traco.

BRASIL, 2016. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Objetivos dessa apresentacao:

 Conhecer os fatores de risco e as possiveis complicacdes na gestacao
com Doenca Falciforme (DF);

* Discutir a abordagem e plano de assisténcia da gestante com DF
durante o periodo pré-natal, no trabalho de parto e parto;

* Entender as indicacoes e limitacdes das terapias para doenca
falciforme na gestacao, incluindo a terapia transfusional;

 Oferecer recomendacdes para os servicos de saude.

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Portal de Boas Praticas em

Saude da Mulher, da Crianca GESTACAO NA DOENCA FALCIFORME
e do Adolescente

Anemia falciforme: o que é?

,,,,,,,,,,

A causa da doenca é uma mutag¢ao no ponto da >
globina beta da hemoglobina, originando no lugar |
da hemoglobina A (HbA) uma hemoglobina . "J
mutante, denominada hemoglobina S (HbS). Em

determinadas  situacbes, estas moléculas
alteradas podem sofrer polimerizacao com JE—
falcizacao (assumindo forma de foice, dai o
nome falciforme) das hemacias, ocasionando o
encurtamento da vida média dos glébulos
vermelhos, fendmeno de vaso-oclusao, episodios
de dor e lesao de drgaos.

Hemacias normais 4

_____________

Hemacias afetadas

llustracdo: Alila Medical Media / Shutterstock.com

BRASIL, 2016. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Anemia falciforme: o que é?

A denominacao anemia falciforme é reservada para a forma da doenca que ocorre em
homozigose (SS), ou seja, a crianca recebe de cada um dos pais um gene para
hemoglobina S. Quando recebe de um dos pais, um gene para hemoglobina S e do outro,
um gene para hemoglobina A, ela é apenas portadora do traco falciforme.

A doenca originou-se na Africa e foi trazida as Américas pela imigracdo forgada dos
escravos, sendo hoje encontrada em toda a Europa e grandes regides da Asia. E
predominante entre pretos, pardos e afrodescendentes em geral. No Brasil, € mais
frequente nos Estados da Bahia, Rio de Janeiro, Pernambuco, Minas Gerais e Maranhao.

BRASIL, 2016. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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A gravidez é uma situacao potencialmente grave para as pacientes
com doenca falciforme, assim como para o feto e para o recém-
nascido, especialmente pelo risco de alteracao na circulagao
placentaria, e pelas alteragcoes especificas da gravidez, como demanda

metabodlica aumentada, estado hipercoagulavel e estase vascular. As

complicacdes sao mais graves e mais frequentes em locais com

POUCOS recursos para acompanhamento.

Villers, 2008 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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O pré-natal na doenc¢a
falciforme

O trabalho em equipe multidisciplinar é
fundamental para reduzir a morbimortalidade
maternal e fetal durante a gestacao

Rahimy, 2000.

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Principais complicacoes potenciais da gestacao com doenca falciforme

 Durante a gravidez, as crises dolorosas podem se tornar mais frequentes;

e A anemia pode piorar devido as perdas de sangue, hemodiluicao, depressao da
medula Ossea, infeccao ou inflamacao, deficiéncia de folatos ou ferro e crises
aplasticas;

* As infeccdes ocorrem em aproximadamente 50% das gravidas, especialmente no trato
urinario e o sistema respiratorio;

A incidéncia de prematuridade e baixo peso entre recém-nascidos de maes com
bacteriuria nao tratada é maior;

* Na presenca de esplenomegalia, pode ocorrer sequestro esplénico, com risco de vida
para a mae e para o feto. Nesses casos, o diagnodstico precoce do sequestro é
fundamental, sendo frequentemente necessario o tratamento com transfusdes de

sangue.
BRASIL, 2016. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Plano de assisténcia pré-natal deve incluir:

 Envolver o time de profissionais de saude responsaveis pela gestante no plano de
cuidados, incluindo o hematologista;

 Desenvolver protocolos individualizados, com indicacoes transfusionais, bem como de
deteccao precoce e manejo de complicacdes da DF, incluindo infeccoes;

* Os planos individualizados de tratamento da dor devem proporcionar doses
adequadas de narcoticos, algoritmo para encaminhar a paciente a emergéncia e
instrucoes para o servico de emergéncia.

A implementacao de protocolos de manejo ativo para gravidez com DF diminuiu a

taxa de mortalidade em Benin, Africa, de 27% para 1,8%

Rahimy, 2000. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Portal de Boas Praticas em

Saude da Mulher, da Crianca GESTACAO NA DOENCA FALCIFORME
e do Adolescente

Pré-natal — identificacao e prevencao dos fatores de risco

A primeira consulta deve incluir histérico e exame fisico detalhado, orientacdes quanto ao curso
esperado da gestac3o, fatores de risco e sinais de alerta. E importante também a inclusdo do (a)
acompanhante no plano de cuidados, para o reconhecimento precoce de eventuais
complicacdes.

As mulheres com doenca falciforme costumam reconhecer o inicio dos sintomas com facilidade
e ja sabem quais acoes de controle da dor sao mais efetivas, é importante que o plano de
cuidados leve em consideracao sua percep¢ao e manejo prévio, adicionando as questoes
especificas da gestacao.

Os intervalos entre as consultas devem ser individualizados, mas com programacao,

idealmente, quinzenais no 22 trimestre e semanais no 32 trimestre.

BRASIL, 2016; BRASIL, 2022 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Pré-natal — identificacao e prevencao dos fatores de risco

* A hemolise, que € uma das caracteristicas mais importantes da doenca, € responsavel pelas
manifestacoes clinicas da anemia, da dor e das lesdes de orgaos. Entre as complicacoes da
doenca destacam-se mais risco de complicacbes em casos de infeccOes, crises algicas,
colelitiase, sindrome toracica aguda, osteomielite, hipertensao pulmonar, acidente vascular
encefalico, retinopatia, insuficiéncia renal.

 Nauseas e vOmitos: sao comuns em todas as mulheres gravidas. O controle dos sintomas,
especialmente a prevencao da desidratacao por anorexia ou vomito, pode ajudar a diminuir a
incidéncia de episddios dolorosos agudos.

e Atencao especial deve ser dada a bacteriuria assintomatica, pelo risco aumentado de
prematuridade.

Pregnancy, contraception and fertility. In: Standards for the Clinical
Care of Adults with Sickle Cell Disease in the UK, 2008. p.59. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Pré-natal — identificacao e prevencao dos fatores de risco

* Sindromes hipertensivas: o monitoramento estreito sobre o desenvolvimento da pré-eclampsia
é parte integrante dos cuidados pré-natais em todas as gestacdes. Dado o risco aumentado de
pré-eclampsia, ha recomendacao de administracao de aspirina de baixa dosagem, desde o inicio

do segundo trimestre, até 5 a 10 dias antes da data esperada do parto, na dose de 80 a
150mg/dia.

Na ocorréncia de sinais e sintomas neuroldgicos, é importante distinguir a pré-

eclampsia/eclampsia da doencga cerebrovascular relacionada a DF.

* Tromboembolismo venoso (TEV): risco aumentado na gravidez e todas as hospitalizacdes devem
incluir a profilaxia de TEV, a menos que contraindicada. A profilaxia também pode ser apropriada
para algumas pacientes de alto risco (como aquelas com histérico de embolia pulmonar).

Manual ALSO Brasil 2022 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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 Demanda por oxigénio: Na DF, a demanda de oxigénio pode aumentar devido a varios
fatores, incluindo anemia, disturbios respiratérios do sono, hipdxia e/ou asma. Dados
preliminares de um estudo retrospectivo sugerem que a oxigenioterapia profilatica
noturna (2 a 3 I/min) pode diminuir as exigéncias e complicacdes transfusionais,
particularmente em individuos de alto risco.

* Aloimunizac¢ao: as mulheres com DF tém uma alta taxa de aloimunizacao, que deve ser
avaliada na primeira visita pré-natal e apds cada transfusao. Mulheres com
aloanticorpos devem ser avaliadas quanto ao risco de doenca hemolitica do feto e
recém-nascido e tratadas de acordo.

Ribeil, 2018 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Pré-natal — avaliacao fetal

A propedéutica fetal deve ser individualizada, considerando os riscos maternos e fetais
associados a maior probabilidade de ocorréncia de pré-eclampsia e restricao de crescimento
intrauterino A placenta de pacientes com anemia falciforme é diferenciada em tamanho,
localizacao, aderéncia a parede uterina e histologia. As alteracdes histopatoldgicas da placenta
incluem: fibrose das vilosidades, infartos e calcificagcdes. A maior incidéncia de aborto, retardo de
crescimento intra-uterino, parto prematuro e mortalidade perinatal pode ser explicada pela
propria fisiopatologia da doenca falciforme.

Ecografia com dopplervelocimetria: idealmente realizada com 26 semanas, e semanalmente apos
30 semanas - ou cardiotocografia semanalmente apos 28 semanas. Perfil biofisico fetal em caso
de alteracdes nos exames anteriores. O exame do colo do utero é feito no segundo e terceiro

trimestres para detectar adelgacamento e dilatacao que podem indicar trabalho de parto
prematuro.

BRASIL, 2016 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Exames adicionais para a gestante com doenca falciforme Frequéncia
Hemograma completo com contagem de reticuldcitos Mensal
Cinética de ferro: ferro sérico, capacidade total de ligacao do ferro e ferritina A admiss3o

Funcao hepatica: TGO, TGP, Bilirrubinas totais direta e indireta, fosfatase alcalina,

DHL e albumina Trimestral

Sorologias: hepatites A e C, anti-HTLV 1 e 2, CMV e Chagas (se transfusao prévia) A admiss3o

Funcao renal: creatinina, acido Urico, proteinuria 24h, Clearance de creatinina ou

relacao proteina creatinina Trimestral
Eletroforese de hemoglobina Apos cada transfusao
Fenotipagem eritrocitaria Ap0s cada transfusao
Teste de Coombs indireto Antes/apds transfusdo
Ecocardiograma A admiss3o

Exame de fundo de olho A admissdo

Fonte: Manual de Gestagdo de Alto Risco, MS, 2022 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Suplementac¢ao no pré-natal

 Acido félico: suplementacdo com acido félico deve ser continuada durante a gravidez,
na dose de 5 mg/dia. Isto € maior do que a dose encontrada nas vitaminas pré-
natais (1 mg).

* A deficiéncia de ferro nao é comum em mulheres com DF, mesmo aquelas anémicas,
porque hemoalises crbonicas e transfusdes de sangue repetidas muitas vezes resultam
em estoques de ferro adequados ou excessivos. Portanto, a suplementacao de ferro
é evitada, a menos que a deficiéncia de ferro seja documentada por um baixo nivel
de ferritina sérica.

e O reforco para ingesta hidrica & especialmente importante para a gestante com
doenca falciforme, para evitar desidratacao e reduzir o risco de infeccao e episodios
de dor aguda.

MS, 2022 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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ATENCAO!
O USO DA HIDROXIUREIA DEVE SER SUSPENSO ANTES DO

INICIO DA GESTACAO E A SUSPENSAO DEVE SER MANTIDA
ENQUANTO A AMAMENTACAO ESTIVER ACONTECENDO.

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Portal de Boas Praticas em

Saude da Mulher, da Crianca GESTACAO NA DOENCA FALCIFORME
e do Adolescente

Manejo da dor aguda

Os episodios de dor aguda sao causados especialmente por desidratacao, hipoxia, acidose, infec¢ao
e frio. A abordagem padrao para o tratamento consiste em:

* Avaliacdao imediata de fatores precipitantes e causas potenciais;

* Hidratacao por via oral ou intravenosa;

* Controle agressivo da dor, semelhante ao usado para mulheres com DF que nao estao gravidas.
Sugestao:

* Parador leve: acetaminofeno

* Para dor moderada: hidrocodona com ou sem acetaminofeno

* Paradorintensa: opiaceos sao a terapia de escolha, analgesia em alguns casos

Para dor leve e moderada, estratégias nao farmacologicas (massagem, almofadas aquecidas,
técnicas de controle mente-corpo) podem ser suficientes para controlar a dor ou acelerar a
recuperacao.

Winder, 2008 hortaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Manejo da dor aguda

O uso de antinflamatdérios nao hormonais (AINH) deve ser minimizado e utilizado
apenas em casos especificos, na auséncia de outras opcdes mais seguras, por um
periodo de tempo curto e apds o término do primeiro trimestre. A literatura nao é
clara sobre os riscos, mas ha estudos associando seu uso no primeiro trimestre ao
aumento de abortamentos, defeitos cardiacos e do sistema digestivo.

Os AINH sao evitados acima de 32 semanas de gestacao pelo maior risco

de fechamento prematuro do canal arterial.

Doxycycline. www.reprotox.org portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Eventos que ameagam a vida

e Os eventos graves s3o quase sempre precedidos de episédios de dor aguda. E
fundamental tratar efetivamente os episddios vaso-oclusivos e monitorar os primeiros
sinais de eventos que ameacam a vida: fun¢ao pulmonar, hepatica, renal e as
alteracoes do sistema nervoso central.

A maioria das mortes durante a gravidez sao repentinas e principalmente relacionadas
as sindromes toracicas agudas, embolia pulmonar, isquemia cerebral (AVC),
cardiomiopatias, hipertensao pulmonar, HELLP sindrome. Em geral, essas pacientes
tém faléncia aguda de multiplos orgaos.

O diagnostico diferencial deve ser realizado em relacao as doencas especificas da
gestacao, principalmente as sindromes hipertensivas, incluindo eclampsia e HELLP
sindrome.

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Portal de Boas Praticas em 5
Saude da Mulher, da Crianca  GESTACAO NA DOENCA FALCIFORME

e do Adolescente

Transfusoes sanguinea: quando fazer?

 As transfusdes sanguineas poderao ser necessarias NOS €CasOS NAao responsivos a
hidratacao, antibioticoterapia, oxigenioterapia e analgesia adequadas.

e As gestantes que apresentam esplenomegalia podem desenvolver sequestro
esplénico. Os sinais mais comuns sao queda subita dos niveis de hemoglobina, choque
hipovolémico e aumento do tamanho basal do baco. Nessas situacoes, a transfusao
sanguinea deve ser instituida precocemente.

Alguns paises vem implementando transfusoes sanguineas profilaticas para os casos de

mulheres com maior risco de complicacoes, com bons resultados

Chow, 2020; Brasil, 2022; Asare, 2019 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Transfusdes sanguinea: quando fazer?

As indicacdes das transfusdes devem ser compartilhadas com a equipe da hematologia, sendo
consideradas indicacoes absolutas de transfusdes as seguintes situacoes:

 Queda do nivel basal de hemoglobina superior a 30%

* Hb <6 g/dl ou hematdcrito < 18% As  transfusbes simples de
* Pré-eclampsia grave concentrado de hemadcias sdo as
* Septicemia mais frequentes, mas, em algumas
* Insuficiéncia renal aguda situagdes, como sindrome tordacica
* Bacteremia aguda, a realizagdo da
* Sindrome toracica aguda exsanguineotransfusdo pode ser

* Hipoxemia preferivel.
* Pré-operatorio de cirurgias de médio e grande porte

Brasil, 2022 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Conduta no trabalho de
parto e parto

Nao ha contra-indicacao para o parto vaginal. A indicacao de via de parto é obstétrica,
sendo vantajoso o aguardo do trabalho de parto espontaneo quando nao ha contra-

indicacao materna ou fetal. Cesarianas aumentam o risco de descompensacao
cardiaca, infeccoes, perda sanguinea e anemia posterior.

Pregnancy, contraception and fertility. In: Standards for the Clinical Care of Adults with Sickle Cell Disease in the UK, 2008. p.59. portaldeboaspraticas iff.fiocruz.br
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Cuidados no trabalho de parto e parto
A dor pode ser controlada pelo uso liberal de analgésicos e de medidas nao farmacolégicas de
alivio da dor.

* A reposicao de fluidos deve ser feita durante todo o trabalho de parto e o parto, com o
controle das funcdes pulmonares e cardiacas. Se boa tolerancia, a via oral pode ser suficiente.

* A monitoracao fetal deve ser continua, ja que a insuficiéncia placentaria € comum. O parto
vaginal é o desejavel, a indicacao de cesariana é obstétrica.

e Evitar o frio, controlando a temperatura do local de parto.
 Manter a saturacao de oxigénio maior ou igual a 95%.

* Em caso de cesariana, manter os cuidados com temperatura, saturacao, hidratacao, com
cuidado ao equilibrio hidrico para evitar retencao hidrica.

Volcaridou, 2012; Pregnancy, contraception and fertility. In: Standards for . . .
the Clinical Care of Adults with Sickle Cell Disease in the UK, 2008. p.59. portaIdeboaspratlcas.|ff.f|ocruz.br
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Conduta no pos-parto

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Cuidados pos parto

e A vigilancia materna no pos parto deve ser mais intensa apds cesariana,
especialmente em relacao a anorexia, nausea, desidratacao, infeccao do trato
urinario, infeccao de ferida, endometrite e trombose venosa.

* Deve ser realizada profilaxia com antibidtico de acordo com o protocolo institucional.

 Atencao a ingestao adequada de liquidos ou administracao de liquidos intravenosos e
terapia anti-emética até que a ingestao oral seja adequada.

 Oxigenacao adequada — manter a saturacao de O2 >95. Considerar pressao positiva
continua nas vias aéreas (CPAP) se sinais e/ou sintomas toracicos se desenvolverem,
ou se a saturacao de oxigénio cair abaixo de 92%.

* Profilaxia poés-parto de TEV com deambulacdao precoce e profilaxia de
tromboembolismo.

Voskaridou, 2012 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Cuidados com o recém-nascido

* Orecém-nascido de mae falcémica podera nascer com traco ou doenca. Em ambos os
Casos, nao necessitara de cuidados especificos na sala de parto, pois nascera com alto
nivel de hemoglobina fetal (HbF) que o protegera das manifestacdoes das doencas.

e A partir do terceiro ou quarto més, quando os niveis de HbF comecarem a cair, € que
podera comecar a surgir a manifestacao da doenca.

* Como todos os recém-nascidos, deverao fazer o teste do pezinho; o nascido com traco
nao precisara de atencao especializada, pois nao possui a doenca. O recém-nato com a
doenca devera ser encaminhado para o servico de referéncia para iniciar os cuidados
de atencao integral.

Brasil, 2016 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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