Portal de Boas Praticas em S
Saude da Mulher, da Crianca ATENGAO A
e do Adolescente CRIANCA

MANEJO DA DOR NA DOENCA FALCIFORME

A Ministério da Saude o
"A IFF M G SUS‘-‘ portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br

INSTITUTO NACIONAL | FERNANDES FIGUEIRA Fundagao Oswaldo Cruz



“Nenhuma crianca ou adolescente sera objeto de qualquer forma de
negligéncia, discriminacao, exploracao, violéncia, crueldade e opressao,
punido na forma da lei qualquer atentado, por agao ou omissao, aos seus

direitos fundamentais.”

Brasil, Casa Civil, Art. 52 Estatuto da Crianca e do Adolescente

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Portal de Boas Praticas em

Saude da Mulher, da Crianca MANEJO DA DOR NA DOENCA FALCIFORME
e do Adolescente

Objetivos dessa apresentacao:

* Expor os principais aspectos fisiopatologicos, clinicos e terapéuticos
da dor na doenca falciforme na crianca.

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Introducgao

DOENCA FALCIFORME

* A doenca falciforme € a doenca imunogénica mais frequente no mundo.

* Embora seja a doenca hereditaria mais frequente, no Brasil, a doenca falciforme é
desconhecida por grande parte dos brasileiros, incluindo profissionais de saude.
e Pela origem da mutacao, mesmo com os intensos processos de miscigenacao, no Brasil,

ela ainda é mais frequente na populacao negra.

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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FISIOPATOLOGIA DA DOENCA FALCIFORME AC.GLUTAMICO —  VALINA
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A doenca falciforme ocorre por uma substituicao do

o 8

Ac. Glutamico pela Valina, mutacao que ocorre na

posicao 6 na cadeia de beta globina.
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Com essa substituicao o tretamero de Hemoglobina S,

_ _ _ . OXIGENACAQ DESOXIGENACAQ
para o homozigoto oxigenado fica semelhante a Tetrameros de Hb § Polimeros de Hb §
Soluveis dispostos em Fibras

Hemoglobina A dentro da hemacia, entretanto quando
perde o oxigénio transforma-se em polimeros dispostos em fibras, com desidratacao celular

e formato afoicado da hemacia.

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



FISIOPATOLOGIA DA DOENCA FALCIFORME

GAG GTG
AC.GLUTAMICO — VALINA

A vaso oclusao pode se manifestar através
de dor ou em lesao de orgaos.

- 02
o>
<
30 % dos adultos referem ter dor em 95% do
tempo.

OXIGENACAQ DESOXIGENACAQ

Somente 15% dos adultos referem ter dor fitrimarne do HE & Polimeros de Hb S
em menos de 5% do tempo. Soluveis dispostos em Fibras

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



FISIOPATOLOGIA DA DOENCA FALCIFORME

A vaso oclusao é o evento mais marcante da
doenca falciforme.

A dor é maior causa de admissao hospitalar de pessoas
com doenga falciforme

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Abordagem da Dor

Reavaliac3o

** Profilaxia da dor - orientacOes para evitar continua

Tratamento
adequado

os fatores desencadeantes

** Avaliar a dor e verificar se a dor esta

Avaliacao do
episodio de dor

associada a infeccao ou a outro fator - usar

Profilaxia

Escala Analogica da Dor e

** Promover o tratamento adequado -

domiciliar ou hospitalar

+¢* Realizar de forma continua a avaliacdao da

dor - equipe multidisciplinar

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Abordagem da Dor

p
Orientacao sistematica
o y
= -
<DE Treinamento para o manuseio de analgésicos e opidides
< J
é r
= Ficha para acompanhamento domiciliar
@) y
o -
Treinamento para uso da escala analogica da dor
J
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MANEJO DA DOR

* No primeiro estdgio da dor, pode-se usar

somente o analgésico nao opiaceo e anti- | ATENCAO
inflamatdrio nao esteroide.

SUPERAR A DOSE
** Uma dor maior (entre 6 e 8 na Escala Analdgica MAXIMA DA DROGA
de Dor), pode-se iniciar um opioide fraco. OU ASSOCIAR DROGAS
DO MESMO GRUPO '}_‘g«
** Dores acima de 8, pode-se usar opioides fortes. NAO RESOLVE! ﬁa:‘

"
L

Importante: o analgésico deve ser prescrito

para uso regular!

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



MANEJO DA DOR

, DOR ANALGESICOS
Tratamento pode ser feito em casa

Analgésico Nao-Opiaceo

Se a dor for até 6, associar anti-
inflamatorio

AINES (antinflamatorio ndo esteroide)

Analgésico Nao-Opiaceo

Se a dor for de 7 — 10 no domicilio,

AINES (antinflamatorio ndo esteroide)
medicamentos associados

Opidide FRACO

Analgésico Néo-Opiaceo

Sem solucao da dor com a associacao
dos medicamentos anteriores, internar
para fazer opioide forte.

\

Em alguns Estados/municipios os opioides fortes sdao administrados
somente em ambiente hospitalar

AINES (antinflamatono néo esteroide)

Opidide FORTE

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Procediment

Analgésicos

Analgési a ~ e Medi
e ge:sll.cos 149 nao esteroidais Opiodide fraco  Opidide forte ed.lcamentos o8
opidides adjuvantes complement
(AINE)
ares
- Morfina
- Fentanila - Anticonvulsivante
- Dipi - , s . :
'pIrona . AAS - Codeina - Petidina - Antidepressivo TENS*
- Acetoaminofen | - Diclofenaco . : .
. - Cloridrato - Buprenorfina - Neuroléptico Acupuntura
- AAS - Idometacina . . . . :
de Tramadol |- Nalbufina - Benzodiazepinico | Auto-ajuda
- Paracetamol - Ibuprofeno .
- Metadona - Anticolinérgico
- Oxicodona

*TENS/FES: correntes elétricas em uso para eletroterapia

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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A dor deve ceder, se o OPIOIDE for
usado corretamente

Efeitos adversos servem como GUILA

MANEJO DA DOR

Mdo usar a formulacdo S05.

N3o usar SOS,
— usar doses
regulares

/ Auséncia de resposta = encerrar o uso

/ Prescricdo por tempo limitado (10 — 15 d)

/ Usar em infusao venosa ou subcutinea

Usar dose de resgate e dose regular. Ndo ha dose teto, «———
portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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MANEJO DA DOR

Possiveis eventos adversos dos opidides:
* Constipacao
e NAuseas e vomitos Os eventos adversos servem como

. Sonoléncia e sedacdo guia para avaliar se o paciente ja

esta em uso da dose teto.

* Hipotensao arterial

* Depressao respiratoria

* Dependéncia fisica e psiquica

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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MANEJO DA DOR

Com o uso dos opioides o que é importante saber:

 Meperidina - comumente observa-se delirio e convulsao (neurotdxico), além de ser

comum a dependéncia.
e Os agonistas parciais tém menor efeito e possuem efeito teto.

 Os agonistas-antagonistas pelos seus efeitos psicomiméticos e sindrome de

abstinéncia.

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Vocé sabe o que é OPIOFOBIA?

E um termo muito utilizado na literatura para descrever as barreiras e temores frente
ao uso de opioides, o que pode acarretar dificuldades na relacao entre o profissional e

0 paciente, bem como no acesso aos servicos de saude.

O estigma da opiofobia se alia a discriminacao racial e opera com um grave entrave na
saude das pessoas com doenca falciforme.

Sugestao de leitura: Kulkamp IC, Barbosa CG, Bianchini KC. Percep¢ao de profissionais da saude
sobre aspectos relacionados a dor e utilizacdo de opioides: um estudo qualitativo (2008).

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Ainda sobre a opiofobia...

Pelos profissionais de saude, a opiofobia pode ser expressa pela discriminagao dos
pacientes que fazem uso deste tipo de medicamento, estigmatizando todos os
pacientes como dependentes quimicos e até sugerindo que as crises dolorosas possam

ser falsas, apenas para conseguir a medicacao.

Pelos pacientes e familiares, a opiofobia emerge como um medo constante da

dependéncia e do estigma perpetrado pelos profissionais em geral.

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



MANEJO DA DOR

O tratamento inadequado de uma crise de dor leva ao sofrimento do paciente.

« Doses excessivas de analgésico pode levar a dor cronica, dependéncia fisica e a
hiperalgesia.

* Alguns pessoas podem desenvolver pseudo crises (quando a dor nao melhora) que tem
como consequéncia a desidratacao, hipoxia, acidose, infeccao, estresse, alteracdes
celulares e 3 OCLUSAO VASCULAR.

* A oclusao vascular leva a inflamacao, isquemia e infarto daquela regiao e iniciando
novamente o ciclo da dor.

e Para o bom manejo da dor é necessario o trabalho de uma equipe multidisciplinar

preparada para manejar dor/analgesia.
portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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MANEJO DA DOR NA DOENCA FALCIFORME

Tratamento inadequado da dor e suas sequelas
Ciclo da dor na doenca falciforme

DOR NAO MELHORA  «—y
Desidratagdo
Hipdxia Sofrimento
Acidose desnecessdrio
Infecgdo 2
Stress - I
OCLUSAO ol ?
VASCULAR " =
Alteragies lesdo DOR AGUDA _ . oo -« DOR CRONICA
Celulares e inflamagdo SUB DOSES o DOSE EXCESSIVA
Vasculares Isquemia 7
Infarto 1 /
Problemas
desnecessdrios
-~ RETIRADA PRECOCE = Dependéncia fisica # Pseudo crises
Hiperalgesia - Piorada
dor

(*) ADAPTADO DE LENNETTE J. BENJTAMIN



VOC é a parte visivel do Iceberg da Vasoclusao

A vaso oclusao (VOC) é o evento mais
marcante, por serem perceptiveis

clinicamente. PERCEPTIVEL CLINICAMENTE

« S3o eventos imprevistos, dolorosos e duram Evenlos Imprevisiveis, extremamente

de 10 di VOCs dolorosos, que duram, em meédia

cerca de ias. 10 dias?

e A vaso-oclusao leva a danos celulares e
endoteliais (eventos subclinicos) que levarao Adesdo Multicelular
ao dano de orgaos, complicacoes agudas e S, \ 304 silenciosa e continua
cronicas e morte precoce dos pacientes. S L OCONESEIEI amente durante @ vida

Endoteliais £ oda de paciente, resultando
> em  complicacdes

* Quanto mais crises de dor o individuo tem, o

maiores as suas chances de morte precoce.

Aten¢ao: mais de 3 crises de dor ao ano, 1 Balas SK o Bood. 012120(1)3047-3088. 2 PP et ol NEnghJ g, 2017 3718115811872

3. Thein MS et 2l Pathology. 201740(1):1-0. 4, Mankad VN, Wilkams JP, et ai, Blood, 1000,75(1)274-283

maior a chance de morte precoce.

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Tratamento da Dor: fatores a considerar

e N3ao ha exames diagndsticos que possam mensurar a dor do paciente, assim ¢€
importante confiar no que o ele informa quanto a intensidade da sua dor.

* O medo dos profissionais de saude quanto a dependéncia relacionada a medicamentos
para alivio da dor leva a tratamentos inadequados e ao sofrimentos desnecessario do
paciente.

Para o manejo adequado da dor é fundamental:

Protocolos clinicos
padronizados

Profissionais treinados e Pacientes orientados
sensiveis guanto ao seu direito

Indicadores para
monitoramento da dor

Auditoria dos processos Equipe multiprofissional
de dor treinada

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Morbidade da Doenca Falciforme

Além da dor...

e Vasoclusdao aguda (STA,
AVE)

e Hemolise (calculos
biliares, priaprismo,
Ulceras de perna)

e Lesao cronica de 6rgaos
(pulmoes, rins, cérebro,
0ssos, olhos)

Indicadores de

Morbidade

e Histodria clinica (dactilite,
STA, sobrecarga de ferro)

e Parametros laboratoriais
(HbF, leucocitos,
saturacao de oxigénio,
LDH, funcao renal)

Intervenc¢ao Precoce

e Tratamento das
manifestacoes agudas e
anemia hemolitica

e Prevencao de
complicacdes agudas e
lesao cronica dos orgaos

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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NO BEBE E NA CRIANCA
% Maior risco de INFECCAO

* Datilite Falciforme

* Sequestro Esplénico

Morbidade da
Doenca

: NO ADOLESCENTE
Falciforme . STA

* Infecgles

STA: Sindrome Toracica Aguda
* AVC

NO ADULTO
* Degeneracao cronica de ¢rgaos
* Crises Algicas
* Ulceras de perna

* STA portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Prevenc¢ao das Complicagoes Abordagem
Multiprofissional

Diagnostico Hidroxiuréia
precoce: teste
do pezinho

Prevencao das
Complicacoes

Programa de
transfusao

cronica o )
Antibiotico até

os 5 anos de
idade

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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MANEJO DA DOR NA DOENCA FALCIFORME

Tratamento com Hidroxiuréia

A terapia com
Hidroxiuréia
nao é a ideal,
mas é a
disponivel no
mundo todo.

Eficaz

Beneficios laboratoriais:

HbF, leucdcitos,
hemolise

Beneficios clinicos:
eventos agudos e
cronicos, hemolise

Funciona em todas as
faixas etarias

Eficiente Segura
Agente Unico, via oral, e Conhecimento sobre
dose Unica diaria (para a riscos de longo prazo
adesdo ao tratamento) e Longo prazo de
Beneficios previsiveis estudos de
durante muitos anos acompanhamento

Minimo de efeitos
colaterais de curto prazo

Indice terapéutico amplo

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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MANEJO DA DOR NA DOENCA FALCIFORME

Tratamento com Hidroxiuréia

A Hidroxiuréia aumenta a sintese
de hemoglobina fetal, assim
melhora a hidratacao celular.

 Diminui a presenca de moléculas
de adesao no vaso e na hemacia,
consequentemente diminui a
hemolise e portanto € uma
geradora de oxido nitrico

 Age como um citotoxico medular
diminuindo a quantidade de
linfocitos e plaguetas e com isso
diminuindo o processo de
inflamacao.

+ SINTESE
DE Hb FETAL Céls. Aumento da

| D“ \ polimerizacao Hb 3
REOLOGIA Vaso-oclusdo

Perda

CELULAR HOeK
| Filtrabilidade
INIBIGAO “ “\ comprometida

DA ADESAO Polimerizagao o

| intracelularHb S membrana

&

CITOTOXICIDADE ﬂ:fmn;am?nm Hemolise
MEDULAR + Hemacias irreversivel

| + VCM
GERADORA DE CSODET
OXIDO NIiTRICO

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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De acordo com a Portaria conjunta N° 5 de 19/02/2018, pacientes a partir dos 9 meses de

idade que preencherem pelo menos um dos critérios abaixo, nos ultimos 12 meses, tém

indicacdo para o tratamento com Hidroxiuréia:

* 3 o0u + crises algicas, com necessidade de assisténcia médica;

* Mais de 1 episodio de STA com febre e infiltrado pulmonar;

* Hipoxemia crdnica;

e Lesdao cronica de 6rgao (priapismo, necrose Ossea, retinopatia proliferativa, entre
outras);

e LDH = 2N;

e DTC alterado, com impossibilidade de regime transfusional crénico;

e Datilite, antes do 12 ano de vida;

 Hb< 7g/dL;

e Leucocitose >20.000/mm?3

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Tratamento com Hidroxiuréia

... Dose maxima tolerada (dmt) X
Dose inicial ;. . Tempo de tratamento
Dose minima eficaz

e 15mg/Kg/d (peso real ou peso
ideal - o menor)

* Descontinuar caso toxicidade
(hematoldgica, renal, etc.)

* Retornar com dose de 5mg/Kg a
menos, que a dose anterior

e Até a DMT (max 35mg/Kg)

* E a maior dose capaz de
promover a melhora mais
proeminente

* Sem a ocorréncia de
toxicidade hematoldgica.

* N3o pode ser >35mg/Kg/d.

e Minimo -2 anos e
mantido por tempo
indeterminado.

A literatura aponta que individuos que nunca fizeram tratamento com Hidroxiuréia ou fizeram por menos de
5 anos tém maior risco de morte quando comparados a individuos que tomaram esse medicamento por mais
de 10 anos, e maior ainda do que os individuos que tomaram por mais de 15 anos.

MH Steinberg, 2010. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Tratamento com Hidroxiuréia

e Aumento de HbF, Hb, VCM h
SilecldEl = ellger o zrer . @ Reducao de leucocitos, LDH
e Diminuicao de evento vasoclusivos y
N
Eficicia a loneo brazo e Efeitos sustentados ao longo do tempo
80P e Reducao da morbimortalidade
/
o - _— N
_ e Preservacao e recuperabilidade de 6rgaos
Questoes a serem . - n
: e Seguranca a longo prazo (fertilidade e cancer)
respondidas o o _
o Respostas laboratoriais variaveis por pacientes )

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Ainda ha poucas pessoas que recebem o tratamento com
Hidroxiuréia.

A Hidroxiuréia pode melhorar a qualidade de vida das pessoas que
vivem com doenca falciforme e evitar complicacbes e quadros
agudos.

A Hidroxiuréia esta disponivel no SUS.

E fundamental uma equipe bem treinada e que saiba manejar bem a
dor e outros sinais/sintomas relacionados a doenca falciforme.

portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Aprofunde seus conhecimentos acessando artigos disponiveis na biblioteca do Portal.
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