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Antes de vocé mergulhar nesse contetido, € importante entender
quem somos e por que milhares de médicos e residentes confiam
na gente.

A MED-Review é uma das maiores
plataformas de ensino médico do Brasil.

Criada por médicos, para médicos, ela
tem uma missao clara: transformar a
forma como vocé aprende e se prepara,
ndo s6 para as provas mais exigentes
da carreira, mas para a vida
profissional.

Nossa metodologia une:
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Didatica Estudo Ativo & Neurociéncia
Absurda Repeticdo Espacada

Tudo isso para fazer vocé aprender mais em menos tempo,
com contelido direto ao ponto, leve e, acima de tudo: eficiente.
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Dezenas de milhares de médicos ja fazem parte
dessa jornada.

E agora, vocé também pode dar o proximo %.
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ESTA SEM TEMPO?

0 que mais cai em prova nesse tema

No mapa de prioridades abaixo, estdo os pontos mais cobrados pelas bancas. Dominando essa

tabela, vocé acerta quase tudo sobre doenca falciforme!

Tema 0 que a banca cobra? Dica / Conduta Principal

Fisiopatologia / Polimerizac@o da Hemoglobina S Fatores que pioram: frio, infeccdo, hipéxia,

Gatilhos (HbS) desidratacdo e acidose.

Dactilite Dor e edema no dorso de méaos e Geralmente a 12 manifestacao da doenca (lactentes
pés <2 anos).

Crise Vaso- Dor intensa em membros, dorso Analgesia de horario (incluindo opidides como

Oclusiva ou abdome morfina/fentanil) + hidratacdo basal (evitar hiper-

hidratacao!).

Sindrome Opacidade nova na imagem de Conduta: Cefalosporina de 32geracdo + Macrolideo
Toracica Aguda pulmao + sintomas respiratérios + 02 + Fisioterapia + Transfusdo.
e/ou febre
Sequestro Queda da Hb, esplenomegalia, Hemograma: Reticulocitose intensa. Transfuséo
Esplénico choque com cautela no volume.
Crise Aplasica Queda da Hb, sem Infeccéo pelo Parvovirus B19. Hemograma:
esplenomegalia aguda Reticulocitopenia. Tratamento de suporte.
Infeccdo / Febre Risco alto de sepse em menores Principal agente: S. pneumoniae. Conduta:
de 5 anos Internacdo e antibiético EV imediato.
Prevencdo / Hidroxiureia, Doppler Hidroxiureia aumenta a Hb Fetal. Penicilina oral até
Profilaxia transcraniano 5 anos.

Doppler para rastreio de AVC (2 a 16 anos).

Transfusio de AVC, pré-operatorio, Bolsas devem ser deleucotizadas (filtradas),
Hemacias refratariedade triadas para HbS e fenotipadas. No AVC, priorizar
Exsanguineotransfusdo.
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INTRODUCAO

Contexto clinico

Vocé estd no posto de salide atendendo uma consulta de puericultura de um recém-nascido de 20
dias. Os pais entram no consultério extremamente ansiosos e te entregam o resultado do Teste do
Pezinho, apontando para uma alteracdo no padrao de hemoglobinas. E agora?

Vocé sabe diferenciar se esse bebé tem apenas o traco falciforme ou se ele é portador da doenca
falciforme? Se o laudo mostrar o padrao FAS, vocé apenas tranquiliza a familia ou jd o encaminha
para o especialista? E se for o padrao FS?

E exatamente nesse cendrio da atencdo primaria que mudamos a histéria natural da crianca. O
diagnéstico precoce pelo teste do pezinho reduziu drasticamente a mortalidade infantil associada a
doenca.

Por que esse tema cai tanto

As bancas de concurso amam a anemia falciforme porque é uma doenca absurdamente prevalente
no Brasil e suas complicacdes agudas séo figurinhas carimbadas nas questdes de pediatria, clinica
médica e até cirurgia.

GENETICA DA DOENCA FALCIFORME

A mutacao no gene da beta-globina

Para gabaritar as questdes de fisiopatologia e aconselhamento genético, precisamos dar um zoom e
olhar L& para dentro do DNA do nosso paciente. O defeito fundamental da doenca falciforme ocorre
no braco curto do cromossomo 11, exatamente no gene responsavel pela producdo da cadeia beta
da globina.

Tudo comeca com uma mutacdo pontual, uma troca de uma Unica base nitrogenada. Essa alteracdo
faz com que o aminoacido acido glutamico (que adora agua, é hidrofilico) seja substituido pela valina
(que tem aversdo a dgua, é hidrofébica) na sexta posicdo da cadeia beta (mutacao GlubVal).

Em vez de produzir a Hemoglobina A (HbA) normal, o corpo passa a produzir a Hemoglobina S (HbS).
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SEQUENCIA
NORMAL

SEQUENCIA
MUTADA

Base mutada
Timina (T)

Base normal i

Adenina (A) -IV

T

" Cédon mutado |

Cadon normal
GA A GIT A
Acido Glutamico Valina
(Glu) (Val)
. I % 5
S — L =

% O PULO DO GATO

€ exatamente essa valina hidrofébica a grande vila! Quando a hemacia passa por tecidos
com pouco oxigénio, essa regido hidrofébica da HbS fica exposta e "gruda" em outras
moléculas de HbS para fugir da agua do citoplasma. O resultado? As moléculas se
polimerizam formando estruturas rigidas que deformam a hemacia, dando a ela o classico
formato de foice (drepanécito).

Padréao de heranca autossémica recessiva

Como essa mutacdo é transmitida? A doenca falciforme tem um padrdo de heranca autossémica
recessiva. Isso significa que, para o paciente desenvolver a doenca em sua forma classica, ele
precisa herdar o gene mutado (S) tanto do pai quanto da mae.
Vamos organizar a sopa de letrinhas que a banca adora colocar nas alternativas:

¢ Individuo Normal (HbAA): Herdou o gene da HbA do pai e da mae. Vida normal.

 Traco Falciforme (HbAS): E o heterozigoto. Herdou um gene normal (A) e um mutado (S). Ele
produz as duas hemoglobinas, mas a quantidade de HbA é suficiente para impedir a falcizacdo na
imensa maioria das situacées.
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e Anemia Falciforme (HbSS): € o homozigoto. Herdou o gene S do pai e o gene S da m&e. Como ndo
tem o gene A, sé produz HbS (junto com um pouco de Hb Fetal residual). Essa é a forma mais
comum e com quadro clinico mais grave.

e Outras Doencas Falciformes (HbSC, HbS-beta-talassemia, etc.): S3o os heterozigotos
compostos (ou duplos). O paciente herda o gene S de um dos pais, e um gene com outra mutacao
do outro pai (por exemplo, a Hemoglobina C ou o gene da talassemia). Apresentam a doenca, mas

geralmente com quadros clinicos varidveis ou um pouco mais brandos que a HbSS.

|X| ERRO COMUM

As bancas adoram tentar te confundir com a nomenclatura! Anemia Falciforme refere-se
ESTRITAMENTE ao genédtipo HbSS (homozigoto), protétipo da condicdo. J4 Doenca
Falciforme é um termo guarda-chuva que engloba tanto a Anemia Falciforme (HbSS)
quanto as heterozigoses compostas (HbSC, HbSD, HbS-beta-talassemia). O traco
falciforme (HbAS) NAO é doenca falciforme!

Aconselhamento genético e probabilidade

Vocé estd no ambulatério da Unidade Basica de Sadde e atende um casal. Ambos fizeram
eletroforese de hemoglobina e descobriram que tém o traco falciforme (HbAS). Eles querem ter um
filho e te perguntam qual o risco de a crianca nascer doente.

Aplicando a genética mendeliana classica de dois pais heterozigotos (HbAS x HbAS), as chances para
cada gestacao sao:

e 25% de chance de herdar (A) do pai e (A) da mae = Crianca HbAA (normal).

e 50% de chance de herdar (A) de um e (S) do outro = Crianca HbAS (traco falciforme, igual aos
pais).

e 25% de chance de herdar (S) do pai e (S) da mae = Crianca HbSS (terd Anemia Falciforme).
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Pai HbAS

. . :Ff ‘ \‘.:

5, ., ! g |
25% HbAA 50% HbAS ; 25% HbSS !
NORMAL TRACO FALCIFORME 5 j

@ DICA PRATICA

E se a mae for totalmente saudavel (HbAA) e o pai tiver o traco falciforme (HbAS)? A
chance de eles terem um filho com anemia falciforme (HbSS) é ZERO! Como a mie sé pode
doar o gene A, a crianca, no "pior" dos cenarios, recebera o gene S do pai e sera também
HbAS (traco), com 50% de probabilidade para isso.

Questdo Estratégica — Genética e Aconselhamento

W OQUESTAO MEDREVIEW - 2026

Encontra-se na maternidade um recém-nascido a termo, peso 3 kg, estatura 50 cm, Apgar

9/10, cujo pré-natal e parto transcorreram sem intercorréncias. Os exames fisico e
neurolégico ndo apresentaram alteracées. Com relacdo aos antecedentes familiares, o pai
é heterozigoto para anemia falciforme e a eletroforese de hemoglobina materna mostra
homozigose com padrdo HbAA. Para esse caso, assinale a alternativa que apresenta a
orientacao correta relacionada a anemia falciforme.
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A) 0 paciente apresenta 25% de chance de apresentar o traco falciforme.

B) O paciente apresenta 25% de chance de desenvolver anemia falciforme.

C) 0 pai ndo transmitiu o gene alterado pois a anemia falciforme é heranca ligada ao sexo.
D) O pai teve 50% de chance de ter transmitido a hemoglobina S para o recém-nascido.

Comentario:

Pensa comigo nas probabilidades que acabamos de revisar: a mae é homozigota normal
(HbAA), o que significa que ela passara OBRIGATORIAMENTE um gene A para o filho. O pai é
heterozigoto (HbAS), ou seja, ele tem 50% de chance de passar o gene A e 50% de chance
de passar o gene mutado S. Sendo assim, cruzando os genes, a crianca tem 50% de chance
de ser HbAA (normal) e 50% de chance de ser HbAS (traco falciforme). A chance de a
crianca ter a doenca (HbSS) é zero, o que ja elimina a letra B. A heranca é autossémica
recessiva e nao ligada ao sexo, eliminando a C. A alternativa A esta errada porque a chance
do traco é de 50%, e ndo 25%.

Gabarito: Letra D.

|
@ CONEXAO COM O CONTEUDO

Essa questao é o exemplo perfeito de como a banca cobra o padrdo de heranca
autossomica recessiva atrelado ao aconselhamento genético que o médico deve fornecer.
Lembre-se sempre de desenhar o quadro de Punnett mentalmente na hora da prova! Se
um genitor é duplo A (HbAA), é impossivel gerar uma crianca SS.

DIAGNOSTICO

0 Teste do Pezinho e a Eletroforese na Triagem Neonatal

Como nés ja vimos, o diagnéstico precoce muda o jogo, pois a doenca falciforme é uma das
alteracdes genéticas mais frequentes no Brasil.

Ao nascimento, a crianca ainda tem uma predomindncia massiva de Hemoglobina Fetal (HbF). Por

causa dessa alta concentracdo de HbF, métodos convencionais de laboratério podem se confundir e
nao detectar pequenas quantidades de outras hemoglobinas.
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Por isso, na triagem neonatal, o Ministério da Saldde exige métodos de altissima precisdo. Os dois
métodos de escolha para flagrar o defeito logo cedo sdo:

¢ Cromatografia Liquida de Alta Resolucao (HPLC)

¢ Focalizacdo Isoelétrica (IEF)

% O PULO DO GATO

A banca pode tentar te confundir dizendo que a eletroforese comum é o melhor método ao

nascimento. E mentira! No Teste do Pezinho, usamos HPLC ou IEF justamente porque eles

conseguem "enxergar” a Hemoglobina S mesmo escondida no meio de tanta Hemoglobina
Fetal.

Ao receber o laudo, vocé vai encontrar a ordem das hemoglobinas, da maior quantidade para a
menor:

¢ Padrao FA (HbF > HbA): € o recém-nascido normal. Ele tem muita Fetal e um pouco de Adulta.

o Padrdo FAS (HbF > HbA > HbS): E o traco falciforme (heterozigoto). Essa crianca NAQ tem a
doenca, tem vida normal e a conduta é apenas tranquilizar os pais e oferecer aconselhamento
genético.

e Padréo FS (HbF > HbS, com auséncia de HbA): A crianca tem Doenca Falciforme (provavelmente

Anemia Falciforme HbSS ou S-beta-zero-talassemia). Aqui acende a luz vermelha! Vocé deve
notificar o centro de referéncia e iniciar a profilaxia com penicilina.

0 Diagnéstico Tardio (Criancas maiores e Adultos)

E se o paciente ndo fez o Teste do Pezinho ou veio de outro pais? Conforme os meses passam, a
Hemoglobina Fetal despenca e a producdo da hemoglobina definitiva assume o controle. Por volta
dos 6 meses de vida, a doenca comeca a mostrar suas garras, frequentemente abrindo o quadro
clinico com a dactilite (sindrome mé&o-pé).

Nessa fase, o diagndstico se torna mais simples do ponto de vista laboratorial. Como a HbF ja nado
atrapalha tanto, o método diagnéstico pode ser:

¢ Eletroforese de Hemoglobina convencional (em gel de agarose ou acetato de celulose).

e QusodeHPLC e IEF continua sendo excelente e definitivo.
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|
S\748 DICA PRATICA

Independentemente da idade, a Eletroforese de Hemoglobinas (ou suas variantes
avancadas como o HPLC) é o exame Padrédo-Ouro cobrado em prova para confirmar o
diagnéstico. Se os métodos proteicos deixarem diividas sobre genétipos muito complexos,
lanca-se méo da biologia molecular (PCR) para identificar a mutacdo exata no DNA.

0 Hemograma e o Esfregaco de Sangue Periférico

Na emergéncia, antes da eletroforese ficar pronta, vocé vai pedir um hemograma. O que ele te conta?
0 paciente com doenca falciforme tem uma anemia hemolitica crénica. Ou seja, as hemacias tém
vida muito curta (cerca de 10 dias).

0 hemograma mostrara:
¢ Anemia normocitica e normocromica.

¢ Reticulocitose: A medula éssea esta trabalhando em dobro, jogando células jovens no sangue
para tentar compensar a hemélise.

¢ Aumento do RDW (Anisocitose): Hd uma grande variacdo no tamanho das hemdcias, misturando
células normais, reticulécitos grandes e heméacias deformadas.

)4\ crrRO comum

Nunca marque que a anemia falciforme causa anemia ferropriva ou microcitica por si sé. 0
paciente tem ferro de sobra, inclusive com risco de sobrecarga por causa das transfusées.

Mas o verdadeiro troféu do hematologista estd na lamina do esfregaco de sangue periférico. A
banca descreve essa lamina para vocé dar o diagnéstico! Procure por:
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e Drepanécitos (Células em foice): £ a marca registrada, o achado patognomoénico da doenca.

e Corpos de Howell-Jolly: S&o restos de DNA dentro das hemdcias. Em uma pessoa normal, o baco
"morde" e retira esse lixo. Se eles estdo presentes no sangue, significa que o paciente ja sofreu
infartos esplénicos repetidos e tem asplenia funcional (o baco parou de funcionar).

e Coddécitos (Hemacias em alvo / Leptécitos): Muito comuns nas variantes como a Doenca HbSC
ou na S-beta-talassemia.

Corpisculos de
Howel Jolly

Hemécias falcizadas

Esquizdcitos

Em uma crianca submetida ao teste do pezinho, encontrou-se hemoglobina S. Com 1 ano
de idade, pode-se afirmar que o exame adequado para diagnosticar ou afastar uma
hemoglobinopatia é:

A) Imunofenotipagem para anemia hereditarias.
B) Eletroforese de proteinas.
C) Imunoeletroforese.

D) Eletroforese de hemoglobinas.
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Comentario:

No teste do pezinho, feito logo apés o nascimento, foi achada a hemoglobina S. Nés vimos
que, ao nascer, a crianca tem muita hemoglobina fetal, o que exige métodos como HPLC
para a triagem. Agora, a crianca tem 1 ano de idade! A hemoglobina fetal ja caiu para niveis
de adulto e o perfil hemoglobinico esta estabelecido. Para confirmar definitivamente se
essa crianca tem o Traco Falciforme (HbAS) ou a Anemia Falciforme (HbSS), precisamos
separar e quantificar as hemoglobinas. O exame padrao-ouro para fazer essa separacao
(seja em pH alcalino/acido ou por HPLC) é a Eletroforese de Hemoglobinas.

Gabarito: Letra D.

'@' CONEXAO COM O CONTEUDO

Cuidado com as "pegadinhas” das alternativas! A letra B fala em "eletroforese de
proteinas", que serve para ver albumina e globulinas no soro (usado para mieloma
miiltiplo, por exemplo), e ndo para ver hemoglobinas dentro da hemdcia. A
imunofenotipagem (letra A) serve para leucemias. A resposta correta sempre sera a
eletroforese de hemoglobinas.

FISIOPATOLOGIA DA ANEMIA FALCIFORME

0 evento central: A polimerizacao da Hemoglobina S

Para vocé dominar qualquer complicacéo aguda ou cronica da anemia falciforme na prova, vocé

precisa entender a raiz do problema. Tudo comeca com a genética e uma Unica troca de aminoacido.

Como vimos, no braco curto do cromossomo 11 (no gene da cadeia beta da globina), o acido
glutdmico, que adora agua (hidrofilico), é substituido pela valina, que tem aversdo a agua
(hidrofébica). Essa mutacdo da origem a Hemoglobina S (HbS). Mas o que acontece quando a

hemoglobina entrega o oxigénio para os tecidos do corpo?
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Ao perder o oxigénio, a regido hidrofébica da valina fica exposta. Para tentar "fugir" da agua presente
no citoplasma da hemécia, as moléculas de HbS se grudam umas nas outras. Esse processo é o que
chamamos de polimerizacdo. O resultado é a formacdo de estruturas rigidas que deformam
completamente a hemacia, fazendo com que ela perca sua flexibilidade natural e assuma o classico
formato de foice (o drepandcito).

y==1 0 PULO DO GATO

As bancas adoram cobrar os gatilhos que induzem essa polimerizacdo. A falcizacdo é
acelerada por tudo o que gera estresse celular: hipéxia (baixa de oxigénio), acidose (pH
baixo), desidratacao, febre, exposicdo ao frio e infeccoes. € por isso que um paciente com
um quadro viral bobo pode evoluir rapidamente para uma crise grave de dor.

0 Duplo Desastre: Vaso-oclusao e Hemélise

Uma vez que a hemdcia ganha o formato de foice, dois grandes desastres acontecem

simultaneamente no corpo do paciente: a oclusao dos vasos e a destruicdo rapida dessas células.

0 primeiro problema é a vaso-oclusdao. Antigamente, achava-se que as hemacias em foice
simplesmente "entupiam" os vasos por serem rigidas. Hoje, sabemos que a vaso-oclusdao é um
processo muito mais complexo. E um verdadeiro engavetamento celular! A hemdcia falcizada sofre
alteracdes na membrana e passa a expressar uma quantidade anormal de moléculas de adesao
(como integrinas e VCAM-1). Ela se torna "pegajosa" e se liga ativamente as células endoteliais da
parede dos vasos, aos leucdcitos e as plaquetas. Isso gera isquemia tecidual, hipdxia regional, lesdo
de reperfusao e muita, muita inflamacao.

0 segundo problema é a hemélise. A hemacia falcizada é extremamente fragil e tem uma membrana
danificada. Enquanto uma hemdcia normal tem uma vida média de 120 dias, o drepandcito é
destruido em cerca de apenas 10 dias. Essa destruicdo acelerada (tanto dentro dos vasos quanto no
baco) é o que gera a anemia hemolitica crénica, a ictericia e a propensdo a formacdo de calculos
biliares ao longo da vida.

APOSTILA | DOENCA FALCIFORME: DIAGNGSTICO, COMPLICACOES E MANEJO




MED-REVIEW -N1-

T rcusio v rrous Y

A crise vaso-oclusiva (crise dlgica) NAO é apenas um problema de hemdcias deformadas. A

banca vai testar se vocé sabe que ela é um processo multifocelular e inflamatério,
envolvendo a adesao de leucécitos, plaquetas e o endotélio vascular.

0 papel do Oxido Nitrico (NO) e a Disfuncéo Endotelial

0 que acontece quando milhdes de hemdcias sdo destruidas (hemdlise intravascular) diariamente?
Elas liberam hemoglobina livre e grupamento heme diretamente no plasma sanguineo.

0 grande problema é que essa hemoglobina livre age como uma "esponja" implacavel, sequestrando
e consumindo todo o Oxido Nitrico (NO) disponivel no sangue. 0 Oxido Nitrico é um dos nossos mais
potentes vasodilatadores naturais e tem um papel fundamental em inibir a expressdo de moléculas
de adesdo (como o VCAM-1).

Com a queda drastica do NO, o paciente perde sua capacidade de dilatar os vasos diante da hipéxia.
0 endotélio fica ativado e disfuncional, os vasos se contraem e as células ficam ainda mais
aderentes, criando um ciclo vicioso de falcizacdo, oclusdo e inflamacao que compromete
progressivamente os érgaos-alvo.
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FISIOPATOLOGIA DAS MANIFESTA(;ﬁES DA ANEMIA FALCIFORME
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Questdo Estratégica

W OQUESTAO MEDREVIEW - 2026

A anemia falciforme é uma doenca genética caracterizada por uma alteracao estrutural da

hemoglobina. Sobre a fisiopatologia das manifestacdes clinicas dessa doenca, assinale a
alternativa que descreve a sequéncia correta de eventos que culminam na crise vaso-

oclusiva:

A) Aumento da hemoglobina fetal = inibicdo da polimerizacdo da HbS - vasodilatacao
mediada pelo é6xido nitrico - resolucdo da isquemia.

B) Infeccéo pelo Parvovirus B19 = supressdo da medula éssea —» reticulocitopenia =
crise de dor aguda.

C) Desoxigenacao da HbS - polimerizacdo e mudanca de conformacao da hemacia =
aumento da adesao celular ao endotélio, leucécitos e plaquetas = oclusao microvascular
e inflamacao.

D) Obstrucdo mecénica isolada por esferécitos = liberacdo macica de 6xido nitrico =
hiperperfusao tecidual e dor.

Comentario:

0 evento inicial e necessario para todo o processo é a desoxigenacdo da HbS
(frequentemente precipitada por gatilhos como frio, infeccao ou acidose). Isso faz com que
a molécula exponha sua regido hidrofébica (a valina) e se polimerize, deformando a
hemacia em formato de foice. A partir dai, ndo se trata de um simples "entupimento”

mecanico: a hemacia ganha moléculas de adesdo que se grudam no endotélio, nos
leucécitos e nas plaquetas, gerando isquemia e um intenso processo inflamatério local

Gabarito: Letra C.

@ CONEXAO COM O CONTEUDO

A letra A descreve o mecanismo de protecdo da hemoglobina fetal (que é o objetivo de
drogas como a hidroxiureia). A letra B descreve a fisiopatologia da Crise Aplasica (queda

aguda da hemoglobina sem reticulécitos e sem dor vaso-oclusiva clissica).
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A letra D erra o formato da célula (ndo sdo esferécitos, sdo drepanécitos) e erra ao dizer
que ha liberacdo de 6xido nitrico, quando na verdade ha o sequestro e diminuicdo do 6xido
nitrico devido a hemélise intravascular.

INTRODUCAO AS PRINCIPAIS COMPLICACOES

Vocé ja entendeu que o evento fisiopatolégico central da doenca falciforme gera um duplo desastre
sistémico: a hemécia em foice oclui os vasos (isquemia) e, por ser muito fragil, é destruida
rapidamente (hemélise crénica). € exatamente da soma de isquemia com hemélise que nascem
absolutamente todas as manifestacGes clinicas que vdo aparecer no seu plantdo e nas questdes de
prova.

Se 0 vaso entope, o sangue nao chega, o tecido sofre infarto e déi muito. Por outro lado, se a hemacia
se rompe dentro do vaso, falta carreador de oxigénio (gerando a anemia classica), o corpo fica
ictérico pelo excesso de bilirrubina e ocorre uma cascata inflamatéria agressiva. Esse ciclo vicioso de

oclusao e inflamacéo afeta literalmente qualquer érgdo do corpo, da ponta do dedo ao cérebro.

0 mapa do estrago: Agudas vs. Cronicas

Para organizar o raciocinio e ndo se perder no caso clinico, precisamos dividir as complicacées em
dois grandes grupos: as agudas (aquelas que levam o paciente a emergéncia com risco iminente de
morte) e as cronicas (que causam morbidade silenciosa e progressiva ao longo dos anos).

¢ Complicacdes Agudas (Emergéncias):
o Crises dolorosas (vaso-oclusivas): A causa ndmero um de idas ao pronto-socorro.
o Sindrome Toracica Aguda (STA): Infiltrado pulmonar novo associado a febre e hipoxemia.
o Infeccoes graves e febre: Alto risco de sepse.
o Sequestro esplénico: Retencdo macica de sangue no baco, causando choque hipovolémico.
o Crise aplasica: Parada temporaria da producdo de hemécias na medula.
o Acidente Vascular Cerebral (AVC): Isquemia grave do sistema nervoso central.

o Priapismo: Erecdo dolorosa e prolongada por oclusao venosa.

APOSTILA | DOENCA FALCIFORME: DIAGNGSTICO, COMPLICACOES E MANEJO




MED-REVIEW -N1-

e Complicacdes Crdnicas (Ambulatoriais):
o Asplenia funcional: Perda da funcao de filtracao e defesa do baco pelos sucessivos infartos.
o Osteonecrose: Morte éssea, especialmente da cabeca do fémur.

o Nefropatia falciforme: Incapacidade de concentrar a urina (hiposteniria) e insuficiéncia
renal.

o Hipertensdao pulmonar e cardiomiopatia: Dilatacdo das cémaras cardiacas e faléncia
cardiopulmonar.

o Retinopatia proliferativa: Danos aos vasos do fundo do olho, com risco de cegueira.
o Ulceras de membros inferiores: Feridas crénicas de dificil cicatrizacao.

o Colelitiase: Formacdo de calculos biliares devido a hemélise continua.

A regra de ouro no pronto-socorro

Quando um paciente com doenca falciforme cruza a porta da emergéncia com dor, o seu trabalho
ndo é apenas prescrever analgesia. O seu raciocinio clinico deve ser focado em descobrir qual é a
complicacdo aguda que ele esta desenvolvendo naquele momento.

|
@ DICA PRATICA

Fique muito atento a idade do paciente na questdo! Nas criancas menores de 5 anos, as
infeccoes (especialmente a sepse por pneumococo) e as crises de sequestro esplénico sdo

as maiores causas de mortalidade precoce.

Tl rcucio e rroun

J& nos adultos e adolescentes, a principal causa de mortalidade e o maior motivo de
internacdo em UTI é a temida Sindrome Toracica Aguda (STA).
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CRISE ALGICA VASO-OCLUSIVA

Fisiopatologia: 0 "engavetamento” celular

Para dominar a crise algica (ou vaso-oclusiva), a complicacao aguda mais comum da doenca
falciforme, vocé precisa visualizar o que acontece dentro do vaso sanguineo do paciente. Pensa
comigo: tudo comeca quando o paciente é exposto a algum gatilho estressor. Pode ser frio, hipdxia,
desidratacao, febre, infeccao ou até mesmo estresse fisico e emocional.

Esses gatilhos fazem com que a Hemoglobina S desoxigenada se polimerize, deformando a hemdcia,
que perde sua flexibilidade e assume a forma de foice. No entanto, a isquemia que gera a dor ndo é
causada apenas por um "entupimento” mecdanico de células rigidas.

0 que ocorre é um verdadeiro engavetamento celular! A isquemia e a hemélise crénica ativam o
endotélio, que passa a expressar muitas moléculas de ades&o (como o VCAM-1). Ao mesmo tempo, a
hemoglobina livre destruida pela hemélise consome o Oxido Nitrico (NO), um potente vasodilatador
natural. Sem o NO para dilatar o vaso e com o endotélio "pegajoso”, as hemacias em foice, leucécitos
e plaquetas grudam uns nos outros e nas paredes do vaso, interrompendo o fluxo na
microcirculacdo e gerando isquemia, necrose e uma cascata inflamatoéria intensa.

FISIOPATOLOGIAS DA CRISE ALGICA VASOCLUSIVA

DA ANEMIA FALCIFORME

HbS Desoxigenada Disfuncdo Endotelial
Polimerizagio da HbS : — :

Oclusio _Ciclo
Vascular realimentado
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Apresentacido clinica

Vocé estd de plantdo na emergéncia e chega um paciente com doenca falciforme se queixando de
uma dor excruciante. Ele descreve a dor como aguda, latejante e em pontadas. O quadro costuma ter
um prédromo de 1a 2 dias, atinge seu pico de intensidade no terceiro dia e pode durar, em média, de
6 a7dias.

As localizacdes classicas da dor refletem as areas de infarto ésseo e tecidual: extremidades (bracos
e pernas), regido lombar (dorso), térax e abdome.

|
\ /

)\7@l DICA PRATICA

Se o paciente for um bebé (especialmente < 2 anos), a primeira manifestacdo da doenca
costuma ser a dactilite (sindrome mao-pé). Os pequenos infartos nos ossos das maos e

dos pés causam um inchaco muito doloroso, quente e limitante nas extremidades.

Muitas vezes, esses pacientes sofrem com a dor crénica e nao apresentam alteracdes bruscas nos
sinais vitais ou uma "facies de dor" tao evidente. A regra de ouro no pronto-socorro é absoluta: o
diagnéstico é clinico e vocé deve sempre acreditar na dor relatada pelo paciente.

Diagnéstico e Diagnéstico Diferencial
0 diagnéstico da crise dalgica é essencialmente clinico.

No pronto-socorro, avaliar a dor do paciente com doenca falciforme pode ser um verdadeiro desafio.
Pensa comigo: esses pacientes sofrem de dor crénica e tém crises recorrentes desde muito cedo. Por
causa dessa adaptacao a dor constante, eles frequentemente ndo apresentam alteracdes nos sinais
vitais (como taquicardia ou hipertensdo) e podem nem exibir aquela "facies de dor" ou o desespero
que esperamos em outras emergéncias.

y=*3 0 PULO DO GATO

0 escore de dor relatado pelo préprio paciente é essencial e continua sendo o "padrao-
ouro” absoluto para detectar e estratificar a crise dlgica na doenca falciforme. Nenhum
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outro sinal clinico, sintoma ou exame laboratorial é mais preciso na deteccdo dessa dor.
Portanto, a regra principal da emergéncia é: acredite na nota que o paciente da a sua dor!

A sua missao como médico é garantir que essa dor ndo seja o sinal de uma complicacdo cirlrgica ou
infecciosa grave.

Quando a dor atinge os membros, o principal diagnéstico diferencial é com a osteomielite e a artrite
séptica. Ambas causam dor, inchaco, calor e limitacdo de movimento.

No térax, precisamos pensar em causas como osteocondrite, eventos de origem cardiovascular
(especialmente em adultos), pneumonias complicadas e sindrome tordcica aguda. A
apresentacdo clinica e os exames complementares (radiografia ou ultrassonografia de térax e
eletrocardiograma) ajudam nessa diferenciacao.

Ja quando a dor é abdominal, a crise vaso-oclusiva pode simular um quadro de abdome agudo
cirtirgico (como apendicite ou colecistite aguda) ou refletir crises de sequestro hepatico e esplénico.
Exames de imagem (como o ultrassom) e laboratoriais devem ser solicitados se houver piora da
palidez, ictericia exacerbada ou aumento visceromegalico.

Tratamento e Abordagem no PS
0 controle algico deve ser répido e agressivo! O manejo inicial depende da estratificacdo da dor.
A escolha da escala depende diretamente da idade e da capacidade de comunicacdo do paciente.

¢ Em Adultos: As diretrizes recomendam fortemente o uso da Escala Visual Analégica (EVA ou
VAS), que vai de 0 a 100 mm (ou 0 a 10), e da Escala de Classificacdo Verbal (VRS). Uma dor é
considerada grave e exige o uso imediato de opioides fortes por via parenteral quando a
pontuacdo na escala VAS €260 mmouaVVRS é > 6.

e Em Criancas: O desafio pediatrico é maior, exigindo escalas de autoavaliacdo (para os maiores)
ou heteroavaliacdo (para lactentes e pré-escolares) adaptadas a idade.

o Escala Visual Analégica (VAS): Aplicada em criancas maiores que j& conseguem quantificar a
dor, usando cores ou desenhos de faces. Dor leve < 3; Dor moderada entre 4 e 6; Dor grave > 7.

o Escala EVENDOL: E uma escala de heteroavaliacdo pedidtrica de dor muito Gtil para os
menores de 7 anos. Nela, uma pontuacdo < 5 indica dor leve, entre 6 e 9 é moderada, e 210 ja
é classificada como dor grave.
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ESCALA VISUAL ANALOGICA
PARA AVALIACAO DE DOR EM CRIANCAS

LEVE S MODERAD? | INTENSA

T rcusio v rrous §

Independentemente da escala usada, se a nota da dor for estratificada como grave, o
protocolo de dor deve ser acionado IMEDIATAMENTE. O paciente precisa receber opioides
parenterais (como morfina IV ou fentanil intranasal) idealmente nos primeiros 30 a 60
minutos apads a chegada ao PS. Nunca atrase a analgesia!

e Crises leves a moderadas: Podem ser tratadas em domicilio ou nas unidades de menor
complexidade com analgésicos comuns (Dipirona, Paracetamol) associados a anti-inflamatérios
ndo esteroidais (AINEs), que sdo excelentes adjuvantes para a dor dssea inflamatéria.

¢ Crises graves (nota > 7): Aqui é emergéncia. O tratamento exige opioides fortes por via
parenteral o mais rapido possivel, idealmente nos primeiros 30 a 60 minutos da chegada ao PS.

N&o demore aguardando um acesso venoso dificil; vias alternativas (sublingual, subcutanea,
intranasal) podem ser usadas inicialmente.

|X| ERRO COMUM

Nunca prescreva compressas de gelo para a dor! O frio causa vasoconstricao local e piora
drasticamente a falcizacao e oclusdo. Recomende sempre compressas mornas ou banhos
quentes.
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Além da analgesia, o suporte exige atencao aos detalhes:

e Hidratacdo: Deve ser de manutencdo. Promova a ingestdo de liquidos ou hidratacdo venosa
basal. Evite a hiper-hidratacao, pois ela causa sobrecarga volémica, extravasamento de fluido
para o alvéolo e precipita a letal Sindrome Toracica Aguda (STA).

¢ Oxigénio: S6 prescreva oxigenioterapia se o paciente estiver em hipoxemia comprovada (Sat02 <
95% em adultos ou criancas). O uso de oxigénio de rotina sem hipoxemia pode inibir a producdo
de reticuldcitos e piorar o quadro.

e Fisioterapia Respiratéria: Para pacientes internados com dor (principalmente no térax, abdome
ou dorso), a espirometria de incentivo deve ser estimulada, pois previne atelectasias causadas

pela respiracao superficial e reduz significativamente o risco de desenvolver a STA.

e Transfusdo: Na crise algica simples, a hemotransfusdo NAO esté indicada. Apenas usamos
transfusdo se a dor for acompanhada de quedas severas da hemoglobina, instabilidade
hemodinémica, STA, AVC ou outras disfuncées de 6rgaos-alvo.

Questao Estratégica

W OQUESTAO MEDREVIEW - 2026

Um menino de seis anos de idade, com anemia falciforme, foi levado ao setor de

emergéncia pediatrica com queixa de dor em membros inferiores ha cerca de doze horas,
sem febre. Ja recebeu, em casa, dipirona e paracetamol, sem melhora. Ao exame fisico, hao
apresentou anormalidades, com excecdo de facies dolorosas. A dor foi classificada como
intensa (nota 7). Nesse caso hipotético, a melhor conduta é:

A) Hiper-hidratacdo endovenosa.
B) Codeina e/ou Tramadol.

C) Anti-inflamatério ndo hormonal.
D) Morfina.

Comentario:

Pensa comigo: temos um paciente pediatrico em franca crise vaso-oclusiva, a complicacdo
mais frequente da doenca falciforme. A dor dele ndo cedeu com medicacdes de primeiro
degrau em casa e agora atinge nota 7 (intensa). De acordo com as diretrizes e os
protocolos de manejo, a abordagem para dor intensa no departamento de emergéncia
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deve ser agressiva, utilizando opioides fortes por via parenteral. A droga de escolha nesse
cendrio é a Morfina endovenosa (ou o Fentanil).

Gabarito: D.

|
@ CONEXAO COM O CONTEUDO

A hiper-hidratacao (alternativa A) esta formalmente contraindicada pelo risco de evoluir
para edema pulmonar e Sindrome Toracica Aguda. A codeina e o tramadol (alternativa B)
sao opioides fracos, ineficazes para a magnitude da dor relatada. Os anti-inflamatérios
(alternativa C) ja foram ultrapassados no degrau da escada analgésica deste paciente,
pois ele precisa de uma medicacao muito mais potente e de acao rapida.

SINDROME TORACICA AGUDA (STA)

A complicacio mais temida nas provas

Pensa no seguinte cendrio: vocé atendeu um paciente com doenca falciforme no pronto-socorro
devido a uma crise algica intensa. Vocé fez analgesia, hidratou e o internou. Dois a trés dias depois, a
enfermagem te chama de madrugada porque o paciente evoluiu com febre, dor no peito e queda da
saturacao. O que aconteceu?

Vocé estd diante da Sindrome Toracica Aguda (STA), a principal causa de morte em pacientes adultos
com doenca falciforme e um dos maiores motivos de internacao em Unidades de Terapia Intensiva
(UTI). Metade dos pacientes que desenvolvem STA ja estavam internados por outro motivo, mais

frequentemente uma crise vaso-oclusiva.

Fisiopatologia: O ciclo vicioso pulmonar

A fisiopatologia da STA é complexa, multifatorial e se baseia na vaso-oclusdo dentro da
microvasculatura pulmonar. Mas o que serve de gatilho para esse "engavetamento” nos pulmdes?

As bancas adoram cobrar as trés causas principais:
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¢ Infeccao: Eo gatilho mais comum, especialmente nas criancas. Agentes virais, bactérias atipicas
(Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia pneumoniae) e tipicas (Streptococcus pneumoniae)
causam inflamacao alveolar, hipéxia local e iniciam a falcizacdo.

e Embolia Gordurosa: Durante uma crise algica severa, ocorre isquemia e necrose da medula
6ssea dos ossos longos. Essa necrose libera pedacos de gordura e medula na circulacdo venosa,
que viajam até os pulmdes e ocluem os vasos, gerando inflamacdo intensa e lesdo endotelial.

¢ Hipoventilacdo e Atelectasia: O paciente com dor nos ossos do térax (arcos costais, esterno) ou
que recebeu altas doses de opioides (que deprimem o centro respiratério) respira "curto"”. Isso
gera areas de atelectasia e hipoxia alveolar. Onde ha falta de oxigénio, a Hemoglobina S
polimeriza, ocluindo os vasos pulmonares.

w 0 PULO DO GATO

Seja qual for o gatilho inicial, o resultado é o0 mesmo: a isquemia e a hemélise liberam
hemoglobina livre, que consome o éxido nitrico (um vasodilatador natural) e aumenta a
expressao de moléculas de adesdo. Forma-se um ciclo vicioso letal: hipéxia gera
falcizacdo —> falcizacdo gera oclusdo —> oclusdo gera mais hipéxia e inflamacdo
pulmonar.

Apresentacio clinica e Diagnéstico

A apresentacdo clinica costuma ser subita. Nas criancas, a STA frequentemente se manifesta com
febre, tosse e chiado no peito. J& nos adultos, a dor tordcica, a falta de ar (dispneia) e dores intensas
nas extremidades costumam dominar o quadro.

Tl rcucio s pron

Os critérios diagnésticos para STA sao muito claros e vocé precisa decora-los! O
diagnéstico exige o aparecimento de uma imagem pulmonar nova em um exame de
imagem (radiografia, ultrassonografia ou tomografia de térax), envolvendo pelo menos
um segmento pulmonar (excluindo atelectasia isolada), associado a pelo menos um dos
seguintes sinais ou sintomas:
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e Febre (temperatura > 38,5 °C)
e Dor toracica.
¢ Sintomas respiratérios (taquipneia, tosse, sibilos, estertores, aumento do trabalho respiratério).

¢ Hipoxemia (queda de >2% na saturacdo basal de 02 em ar ambiente, ou Pa02 < 60 mmHg).

SINDROME TORACICA AGUDA

CRITERIOS DIAGNGSTICOS

0 diagndstico exige o
aparecimento de uma
imagem pulmonar nova
em um exame de imagem
(radiografia, ultrassonografia
ou tomografia de térax),
envolvendo pelo menos um
segmento pulmonar (excluindo
atelectasia isolada).

s

RADIOGRAFIA

ULTRASSONOGRAFIA | TOMOGRAFIA DE TORAX

ASSOCIADO A PELO MENOS UM DOS SEGUINTES SINAIS OU SINTOMAS:

@ X

\ Taquipneia, tosse, sibilos, Queda de >2% na saturacao
Temperatura estertores, aumento do basal de 02 em ar ambiente
=38,5°C trabalho respiratdrio. ou Pa02 < 60 mmHg.

m DOR TORACICA SINTOMAS RESPIRATORIOS W

g LEMBRE-SE: Imagem pulmonar nova + pelo menos 1sinal ou sintoma = diagndstico de STA

|
@ DICA PRATICA

Nas criancas, o infiltrado costuma aparecer nos lobos superiores ou médios. Nos adultos,
a doenca é frequentemente multilobar e atinge as bases pulmonares, podendo vir
acompanhada de derrame pleural. Recentemente, o ultrassom pulmonar a beira-leito
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(POCUS) tem ganhado forca como uma excelente ferramenta para diagnéstico rapido,
muitas vezes detectando a consolidacdo antes mesmo da radiografia convencional.

Diagnéstico Diferencial

Diferenciar a STA de uma pneumonia comunitaria apenas pela clinica é virtualmente impossivel, pois
ambas cursam com febre, tosse e infiltrado no Raio-X. E por isso que, na pratica, todo paciente com
STA recebe antibiético. Outros diagnésticos diferenciais fundamentais incluem a exacerbacdo de
asma (que também gera chiado e hipdxia, mas melhora com broncodilatador) e a embolia pulmonar
(que deve ser investigada com Angio-TC se houver dor toracica stbita e instabilidade inexplicada).

Tratamento e Abordagem no PS

A STA é uma emergéncia e pode evoluir rapidamente para Sindrome do Desconforto Respiratério
Agudo (SDRA) e morte. A internacdo é obrigatdria (em UTI para casos graves) e o manejo deve ser
agressivo. Veja o checklist de condutas que despenca em prova:

e Oxigenioterapia: Apenas se houver hipoxemia. O alvo é manter a saturacdo entre 95% e 98%. Em

casos graves, considere ventilacdo ndo invasiva (VNI) precocemente para evitar a intubacao.

¢ Analgesia: O paciente precisa respirar sem dor para expandir os pulmdes! Use opioides (morfina
ou fentanil) e adjuvantes (dipirona e AINEs). Controle rigorosamente a dose para ndo causar

depressao respiratdria.

2

¢ Fisioterapia Respiratéria: A espirometria de incentivo é mandatéria, de acordo com as
diretrizes! Deve ser encorajada a cada 2 horas enquanto o paciente estiver acordado. Essa
medida mecanica simples previne atelectasias e interrompe a génese da STA.

e Antibioticoterapia: Sempre prescreva antibidticos de amplo espectro! A regra de ouro é cobrir
bactérias tipicas e atipicas: Cefalosporina de 32 geracdo (ex.: Ceftriaxona ou Cefotaxima) ou
Penicilina (Penicilina Cristalina ou Ampicilina) + Macrolideo (ex.: Azitromicina ou
Claritromicina).
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¢ Terapia Transfusional: A transfusdo reduz a porcentagem de Hemoglobina S, quebrando o ciclo
de vaso-oclusao.

o Transfusdo Simples: Indicada se houver queda da hemoglobina > 2,0 g/dL do basal, ou
anemia sintomatica (Hb geralmente < 9 g/dL).

o Exsanguineotransfusao (Troca): € a terapia de resgate para STA grave! Indicada se houver
répida progressd@o da doenca, hipoxemia refratdria (Sat02 < 90% apesar de oxigénio),
comprometimento multilobar ou faléncia de 6rgaos.

|X| ERRO COMUM

As bancas amam dizer que o paciente com STA deve receber hiper-hidratacao com grandes
volumes de soro para "diluir" o sangue. Isso esta ERRADO! Na STA, os capilares
pulmonares estdo lesados e "vazando". O excesso de fluidos vai direto para os alvéolos,
causando edema pulmonar agudo e piorando a hipdxia. A hidratacao deve ser de
manutencao rigorosa, mantendo o paciente euvolémico.

Questao Estratégica

QUESTAO MEDREVIEW - 2026

Uma paciente de sete anos de idade, com antecedente de anemia falciforme, em uso

regular de acido félico, hidroxiureia e penicilina benzatina, tem quadro de dor toracica ha
trés dias, com discreta melhora com o uso de anti-inflamatério, e febre de até 38,8 °C. Ao
exame, regular estado geral, descorada, afebril, ictérica 1+/4, alerta, com MV presente
bilateralmente, com crepitacdo, sopro tubdrio e broncofonia aumentada em todo o
hemitérax direito, FR de 38 ipm, sat. de 02 de 91% em ar ambiente, BRNF em dois tempos,
sem sopros, FC de 142 bpm, PA de 90 x 50 mmHg, abdome globoso, flacido e pouco dolorido
a palpacdo de hipocondrio direito, sem visceromegalias, e boa perfusdo periférica. Hb 6
g/dL, Ht 19%, leucécitos 28.600/mm3 (7% bastonetes, 85% segmentados, 5% linfécitos e
3% mondcitos), plaquetas 373.000/mm3, PCR 6,1 e reticulécitos 18%. Realizou a
radiografia de térax mostrando consolidacdo em base de hemitérax direito.
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Com base nessa situacdo hipotética, assinale a alternativa que apresenta, correta e
respectivamente, o diagnéstico mais provavel e a conduta a ser adotada para a paciente.

A) pneumonia com derrame pleural; analgesia, oxacilina e ceftriaxone, sem transfuséo de
concentrado de hemacias.

B) sindrome toracica aguda; analgesia, ceftriaxone, azitromicina e transfusdo de

concentrado de hemacias.

C) pneumonia com atelectasia; ceftriaxone e ventilacdo ndo invasiva, sem transfusédo de
concentrado de hemacias.

D) embolia gordurosa macica; analgesia, anticoagulacao e concentrado de hemacias.
Comentario:

Temos uma crianca com doenca falciforme que evoluiu com febre alta, dor toracica,
taquipneia, crepitaces a ausculta e hipoxemia (saturacdo de 91%). Ao realizar a
radiografia de térax, evidenciou-se um infiltrado novo (consolidacdo em hemitérax
direito). Esse paciente preenche perfeitamente os critérios para Sindrome Toracica Aguda
(STA). Como vimos, a distincdo clinica de uma pneumonia é praticamente impossivel, entdo
todo caso é tratado como STA e recebe cobertura dupla de antibiéticos para germes
tipicos (Ceftriaxona) e atipicos (Azitromicina). E quanto a transfusdo? A paciente esta
hipoxémica (91%), taquipneica, taquicardica e com Hb de 6 g/dL. O quadro exige suporte

transfusional para melhorar o carreamento de oxigénio e diluir as hemacias doentes.

Gabarito: Letra B.
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|
@ CONEXAO COM O CONTEUDO

Perceba como sdao cobrados exatamente os pilares do tratamento: analgesia adequada
(para evitar hipoventilacdo), cobertura dupla de antibiéticos e transfusdo na presenca de
hipoxemia/gravidade. Omitir a transfusdo, que é fundamental no estado clinico
apresentado por esta paciente, seria um erro.

FEBRE E INFECCAO: A URGENCIA SILENCIOSA

Fisiopatologia: O calcanhar de Aquiles imunolégico

Vocé esta de plantao na emergéncia pediatrica e chega uma crianca de 2 anos, portadora de anemia
falciforme, com febre de 38,5 °C e prostracao, sem nenhum outro sintoma localizatério. Por que esse
quadro, que seria apenas um "resfriadinho" ou uma virose em uma crianca normal, faz o pediatra
acender todas as luzes de alerta e internar o paciente imediatamente?

Tudo se resume ao baco! O baco é o nosso grande filtro e o principal 6rgdo de defesa contra
infeccdes na corrente sanguinea.

Na doenca falciforme, os repetidos episédios de falcizacdo e oclusdo da microvasculatura levam a
pequenos infartos esplénicos continuos. Como resultado, j& nos primeiros meses de vida, a crianca
desenvolve o que chamamos de asplenia funcional (e, posteriormente, a autoesplenectomia).

Sem um baco funcionante, o paciente perde a capacidade de fagocitar e destruir bactérias
encapsuladas. O grande vildo aqui é o Streptococcus pneumoniae (pneumococo), responsavel por
cerca de 70% dessas infeccdes. Além dele, o Haemophilus influenzae tipo b, a Neisseria meningitidis

(meningococo) e a Salmonella (grande causadora de osteomielite) formam o temido esquadrdo que
aterroriza os pacientes falcémicos.

Tl rcucao v rrous Y

A infeccdo é a principal causa de mortalidade em criancas menores de 5 anos com anemia
falciforme. O risco de meningite pneumocécica é 600 vezes maior do que na populacdo
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geral, e a frequéncia de bacteremia é 300 vezes maior. A sepse pode ser fulminante,
levando a crianca a 6bito em menos de 24 horas se o antibiético ndo for administrado
rapidamente.

Apresentacdo clinica e Diagnéstico

A apresentacao da infeccdo pode ser frustra e enganadora. Muitas vezes, a crianca se apresenta
apenas com febre (geralmente considerada como temperatura > 38,3 °C ou 38,5 °C) e prostracao,
caracterizando uma perigosa bacteremia oculta. Em outros casos, a febre pode vir acompanhada de
sinais de toxemia, taquicardia, hipotensao ou sintomas localizatérios, como tosse, dor abdominal ou
dor 6ssea.

A conduta diagnéstica na emergéncia tem que ser rapida. Vocé nao pode esperar o paciente piorar!
Todos os episédios febris exigem a coleta imediata de exames:

¢ Hemograma com contagem de reticulécitos: para avaliar o grau da anemia e se a medula esta
respondendo (reticulocitose) ou se hd uma crise aplasica associada (reticulocitopenia).

¢ Hemocultura: preferencialmente colhida ANTES do inicio do antibiético, se possivel, para tentar
isolar o agente.

¢ Imagem de térax: mandatdria para investigar a presenca de nova imagens pulmonares ocultas,
que permitam identificar uma Sindrome Tordcica Aguda (STA) precocemente.

e Urina rotina e urocultura: para afastar foco urinario, considerando questées como a idade e o
género do paciente, j& que isso interfere diretamente na capacidade de relatar sintomas
urinarios e na frequéncia de infeccao nesse sitio (bem mais comum no sexo feminino, apés os 6
meses de idade).

e Liquor (puncdo lombar): apenas se houver sinais de irritacdo meningea ou toxemia severa
inexplicada.
¢ Fundamental considerar, de acordo com o contexto epidemiolégico: coleta de painel viral,

testes réapidos e sorologia para Dengue, outras arboviroses e etiologias virais, bacterianas ou
fungicas.

APOSTILA | DOENCA FALCIFORME: DIAGNGSTICO, COMPLICACOES E MANEJO




MED-REVIEW -N1-

INUESTIEA;.&D DA FEBRE NO PACIENTE COM ANEMIA FALCIFORME
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0 diagndstico precoce e a investigagdo adequada sao
essenciais para o manejo oportuno e para prevenir
compliacdes graves!
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Diagnéstico diferencial que a banca ama

A febre no paciente falciforme frequentemente se sobrepde a outras complicacées agudas, e a
banca adora testar sua capacidade de diferenciar os quadros.
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ﬂ 0 PULO DO GATO

Como diferenciar a classica Crise Algica (infarto 6sseo vaso-oclusivo) de uma
Osteomielite? O infarto 6sseo é muito mais comum que a osteomielite (cerca de 20 a 50
vezes mais). Ambos causam dor, inchaco e leucocitose. Porém, se o paciente tiver febre
alta e persistente, toxemia grave ou hemocultura positiva, o diagnéstico pende para a
osteomielite. Na doenca falciforme, além do S. aureus (agente mais comum em todos os
individuos), a Salmonella desponta como um agente etiolégico incrivelmente frequente
para infeccdo éssea.

Outro diagnéstico diferencial crucial ocorre quando a febre é acompanhada de dor no peito e tosse.
Nesse cenario, é impossivel diferenciar clinicamente uma pneumonia bacteriana simples de uma
Sindrome Toracica Aguda (STA). Todo paciente com esse quadro deve ser tratado com protocolo de
STA (cobertura para germes atipicos e tipicos, além de suporte transfusional, se indicado).

Tratamento: A regra de ouro dos 30 minutos

Vocé atendeu a crianca febril. Qual é o seu préximo passo? Tempo é vida!

)4\ crrRO comum

Nunca dé alta para uma crianca menor de 5 anos com doenca falciforme e febre alta,
mesmo que ela pareca "bem" na sua frente ou vocé acredite ser apenas uma virose. A
bacteremia pelo pneumococo é silenciosa e letal.

A conduta terapéutica baseia-se em trés pilares fundamentais de emergéncia:

1. Internacado imediata: Obrigatéria para criancas menores de 3 a 5 anos, ou para pacientes de
qualquer idade que apresentem toxemia, hipotensdo, calafrios, dor intensa ou queda importante
da hemoglobina.
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2. Antibioticoterapia empirica: Deve ser iniciada idealmente nos primeiros 30 minutos da chegada
ao PS. 0 esquema basico deve focar nas bactérias encapsuladas. Nos pacientes que
permanecerdo internados, utiliza-se uma Cefalosporina de 32 geracdo (Ceftriaxona ou
Cefotaxime) ou Ampicilina/Penicilina G Cristalina em altas doses. Se houver suspeita de
osteomielite, deve-se adicionar cobertura para S. aureus e Salmonella. J& para os pacientes
adultos que estao bem clinicamente e que tém possibilidade de acompanhamento ambulatorial,
é possivel iniciar antibioticoterapia com Amoxicilina+Clavulanato, por via oral.

3. 0bservacao clinica: Criancas de forma geral ou adultos com quadros mais graves devem
permanecer internados, recebendo o antibiético parenteral. Apés 48 a 72 horas de observacao,
se o paciente estiver afebril, sem sinais de toxemia, hemodinamicamente estavel e com
hemoculturas negativas, pode ser considerada a alta hospitalar e a transicdo para antibiético via
oral. Nos paciente em que foi iniciada antibioticoterapia empirica por via oral, o
acompanhamento deve ser realizado, idealmente, a cada 24 horas, ambulatorialmente.

|
@ DICA PRATICA

Lembre-se sempre de perguntar a familia sobre a profilaxia primaria! Todo paciente com

anemia falciforme deve receber Penicilina V oral (fenoximetilpenicilina) profilatica, todos
os dias, desde os 2 meses de vida até, pelo menos, os 5 anos de idade, para prevenir

exatamente essas infeccées pneumocédcicas fatais.

Questao Estratégica

W OQUESTAO MEDREVIEW - 2026

Menino de dois anos, sabidamente com doenca falciforme, da entrada na unidade de

pronto atendimento com queixa de febre (temperatura axilar = 38,8°C), tosse seca,
inapeténcia e prostracdo desde o dia anterior. Ao exame fisico, apresenta-se em bom
estado geral, eupneico, hidratado e levemente hipocorado. Na ausculta
cardiorrespiratdria, identificam-se apenas roncos esparsos em ambos hemitérax. FC =
130bpm; FR = 22 irpm. Abdome sem alteracdes e sem sinais meningeos. Diante do quadro
descrito, a conduta MAIS ADEQUADA é:
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A) Alta com prescricdo de penicilina oral.

B) Alta com reavaliacdo em 48 horas.

C) Internacdo e observacéo por 48 horas.

D) Internacéo e prescricdo de ampicilina venosa.

Comentario:

A febre na crianca com Doenca Falciforme é sempre considerada uma emergéncia médica!
A partir dos primeiros meses de vida, esses pequenos pacientes evoluem com asplenia
funcional devido aos sucessivos infartos esplénicos. Isso compromete a depuracdo de
bactérias encapsuladas, especialmente o Streptococcus pneumoniae. O risco de sepse
fulminante é elevadissimo, podendo haver deterioracdo clinica em poucas horas, mesmo
que a crianca pareca estar em "bom estado geral" na triagem. Sendo assim, o critério de
internacdo é absoluto para criancas menores de 5 anos com febre. Nao basta apenas
internar e observar; é obrigatério iniciar imediatamente um antibiético venoso (como a
Ampicilina ou a Ceftriaxona) apés a coleta de culturas.

Gabarito: Letra D.

B\78 CONEXAO COM O CONTEUDO

Essa questdao escancara exatamente o "Erro Comum" que acabamos de estudar. As
alternativas A e B sugerem alta médica, o que seria uma sentenca de risco de morte para
essa crianca devido a ameaca de bacteremia oculta. A alternativa C propde apenas
observacdo, esquecendo a regra de ouro: o antibiético de amplo espectro deve ser iniciado
nos primeiros 30 minutos. O conhecimento da asplenia funcional é o que salva a vida do
seu paciente e garante o seu ponto na prova.
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A QUEDA AGUDA DA HEMOGLOBINA

0 desafio da piora subita da anemia

Vocé estd de plantao e atende uma crianca com doenca falciforme que, subitamente, evolui com uma
palidez intensa, prostracao, taquicardia e letargia. Ao checar o hemograma, vocé se depara com uma
queda brusca e assustadora da hemoglobina basal (geralmente uma reducdo igual ou maior que 2
g/dL).

0 que estd acontecendo? O paciente com anemia falciforme jé& convive com uma anemia hemolitica
crénica, mantendo niveis basais de hemoglobina que costumam variar entre 6 e 9 g/dL. No entanto,
existem situacdes de verdadeira emergéncia médica nas quais essa hemoglobina despenca
rapidamente, colocando a vida do paciente em risco iminente de choque hipovolémico ou
insuficiéncia cardiaca. Quando as bancas de concurso descrevem esse cendrio de "queda aguda da
hemoglobina", o seu raciocinio clinico deve obrigatoriamente se dividir em trés grandes vilGes: as
Crises de Sequestro (Esplénico ou Hepatico), a Crise Aplésica e a Sindrome de Hiper-hemdlise. Para
matar qualquer questdo e salvar a vida do paciente, o seu grande aliado serd a combinacdo do
exame fisico do abdome (em busca de visceromegalias) com a contagem de reticulécitos no sangue
periférico

CRISE DE SEQUESTRO ESPLENICO

Fisiopatologia: O "represamento” macico de sangue

Como vimos no tépico anterior, o baco é o principal 6rgdo do nosso sistema linfoide, funcionando
como um grande filtro composto por uma extensa rede de pequenos sinusoides. Na crianca pequena
(geralmente, nos menores de 5 anos) com doenca falciforme, o baco ainda se encontra preservado e
aumentado, pois ndo teve tempo de sofrer a fibrose total e atrofia causadas pelos repetidos infartos
(a chamada autoesplenectomia).

Em determinadas situacdes, frequentemente engatilhadas por uma infeccao viral leve, ocorre uma
falcizacdo aguda e macica das hemacias exatamente dentro da microvasculatura esplénica. Esse
bloqueio faz com que grandes volumes de sangue fiquem subitamente presos (sequestrados) dentro
do baco.
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0 sangue é literalmente retirado da circulacdo sistémica, levando a uma queda abrupta e
ameacadora dos niveis de hemoglobina, com risco iminente de evolucdo para choque hipovolémico.
Como a medula éssea do paciente esta saudavel e trabalhando a todo vapor, ela entra em desespero
para compensar essa anemia e joga grandes quantidades de hemacias jovens na circulacdo, gerando
uma marca registrada dessa complicacdo: a reticulocitose.

Apresentacdo clinica e Diagnéstico

Vocé esta de plantdo no pronto-socorro e a triagem traz rapidamente um lactente de 2 anos para a
sala de emergéncia. A mae, muito assustada, relata que a crianca "ficou branca como papel" nas
Gltimas 3 horas e parou de brincar. Ao exame fisico, o paciente estd letargico, taquicardico,
taquipneico e com um abdome muito distendido. Vocé palpa a barriga e toma um susto: o baco esta
gigantesco, cruzando a cicatriz umbilical.

0 diagndstico do sequestro esplénico é essencialmente clinico e laboratorial. Para dominar os casos
clinicos da banca, memorize o seguinte padrdo:
¢ Idade tipica: Ocorre quase que exclusivamente em lactentes e criancas menores de 5 anos (fase
anterior a autoesplenectomia).
¢ Sinais de choque e anemia aguda: Palidez stbita e intensa, prostracao, taquicardia e hipotensdo
arterial.
e Exame fisico: Aumento stibito e doloroso do volume do baco (esplenomegalia macica).

e Laboratério: Queda drastica da hemoglobina basal em pelo menos 2 g/dL (ou reducado de 20% do
basal), sempre associada a reticulocitose. Pode haver também plaquetopenia associada ao
sequestro.

Tratamento: A urgéncia transfusional

0 sequestro esplénico é uma emergéncia absoluta que exige internacao imediata! A mortalidade é
alta caso a intervencao atrase.

A conduta inicial baseia-se no suporte hemodinémico, utilizando hidratacao e expanséo volémica

endovenosa (com soro fisioldgico ou expansores plasmaticos) para reverter o choque e as perdas do
volume circulante, acompanhada da transfusdo simples de concentrado de hemacias.
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T rcusio v rrous Y

A transfusdo de hemacias salva a vida dessa crianca, mas o volume deve ser calculado
com EXTREMA CAUTELA (frequentemente prescreve-se volumes menores, como 5 a 10
mL/kg), buscando atingir uma hemoglobina de seguranca entre 6 e 7 g/dL, sem nunca
tentar normalizar os niveis de hemoglobina. Por que isso é tao cobrado? Porque, a medida
que a hipovolemia é corrigida e a crise é abortada, o baco "relaxa" e devolve de forma
suibita todo o sangue que estava sequestrado para a circulacdo sistémica. Se vocé tiver
transfundido em excesso, o paciente fara um quadro letal de hiperviscosidade sanguinea.

|X| ERRO COMUM

As bancas costumam colocar a esplenectomia de urgéncia como tratamento inicial do
quadro no pronto-socorro. Isso esta errado! O tratamento agudo é a estabilizacdo e a
transfusdo. Como a taxa de recorréncia do sequestro esplénico é altissima (chegando a
50% nos que sobrevivem ao primeiro evento), a esplenectomia ciruirgica eletiva ou a
indicacdo de um regime cronico de transfusdo sao discutidos com o hematologista para
prevenir novos episédios.

Questdo Estratégica

QUESTAO MEDREVIEW - 2026

Menina de 18 meses, com diagnéstico de doenca falciforme, é trazida ao pronto
atendimento pela mde com quadro de febre (37,8°C), tosse produtiva e coriza ha dois dias.

Ao exame fisico, a crianca apresenta-se em regular estado geral; muito palida; TAx. = 37°C;
FC = 148 bpm; FR = 48 irpm; ausculta cardiaca e respiratdria sem alteracées. O abdome é
doloroso a palpacdo, sem sinal de irritacdo peritoneal e o baco é palpavel a 4 cm do RCE.
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0 diagnéstico mais provavel, a alteracdo esperada no hemograma e a conduta adequada

sdo, respectivamente:
A) Sepse; leucocitose; antibioticoterapia venosa.
B) Pneumonia; leucocitose; antibioticoterapia venosa.

C) Crise aplasica; anemia grave com reticulocitopenia; transfusdo de concentrado de
hemacias.

D) Sequestro esplénico; anemia com reticulocitose; transfusdo de concentrado de
hemacias.

Comentario:

Pense nos sinais-chave do nosso caso clinico: estamos diante de um paciente na idade
classica de risco (1 ano e 6 meses), que teve uma infeccdo viral leve prévia (provavel
gatilho) e agora se apresenta intensamente palido, taquicardico (148 bpm) e taquipneico.
Ao exame abdominal, encontra-se a peca central do quebra-cabeca: um baco subitamente
palpavel a 4 cm da margem costal. Esse quadro reflete o aprisionamento agudo de sangue
no baco, o Sequestro Esplénico.

Como o sangue esta retido na periferia e a medula 6ssea esta trabalhando intensamente
para compensar a perda, o hemograma mostrara uma anemia importante associada a
reticulocitose. A conduta vital é a transfusdo de concentrado de hemacias (cuidando com o

volume para evitar hiperviscosidade secundaria).

Gabarito: Letra D.

@ CONEXAO COM O CONTEUDO

A alternativa C descreve exatamente a Crise Aplasica (Parvovirus B19), onde nao
encontrariamos esse aumento gigantesco e doloroso do baco, e a medula estaria "parada’,
cursando com reticulocitopenia. As alternativas A e B erram ao subestimar os sinais de
choque e esquecer do achado abdominal mandatério na justificativa do choque dessa

crianca.
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CRISE APLASICA

N

Fisiopatologia: O ataque a "fabrica" de sangue

Nés ja vimos que as hemacias do paciente com doenca falciforme sdo muito frageis e duram apenas
cerca de 10 dias na circulacdo, ao invés dos 120 dias de uma hemacia normal. Para manter o paciente
vivo, a medula 6ssea (a nossa "fabrica" de sangue) precisa trabalhar de forma frenética, dia e noite,

produzindo novos reticuldcitos para compensar essa destruicao continua.

Mas o que acontece se, de repente, alguém desligar os motores dessa fabrica? E exatamente isso
que ocorre na Crise Aplasica. Essa complicacdo é classica e quase sempre causada pela infeccdo
pelo Parvovirus B19 (0 mesmo agente do Eritema Infeccioso ou Quinta Doenca). Esse virus tem um
tropismo (uma atracao) letal pelos precursores eritroides na medula éssea, invadindo e destruindo

estas células.

0 resultado é uma parada subita e temporaria na producao de glébulos vermelhos. Como a medula
para de enviar novas células para o sangue e as hemacias velhas continuam morrendo rapidamente,

os niveis de hemoglobina do paciente despencam como uma pedra.

Apresentacdo clinica e Diagnéstico

Vocé esta no pronto-socorro e atende uma crianca de 4 anos. A mae relata que, ha alguns dias, ela
teve um "resfriadinho" comum (um prédromo viral de sintomas respiratérios superiores). Hoje, a
crianca parou de brincar, ficou letérgica, taquicardica e "branca como papel” (palidez intensa).

Ao examinar o paciente, diferentemente do que ocorre no sequestro esplénico, vocé ndao encontra

um baco gigante. O baco estd do tamanho habitual. O grande segredo do diagndstico estd no
laboratério!

% O PULO DO GATO

Como a "fabrica" parou de funcionar, o hemograma vai escancarar uma anemia aguda e
severa associada a uma RETICULOCITOPENIA (reticulécitos ausentes ou
inapropriadamente baixos, geralmente < 1%). Em alguns casos, pode haver também uma
leve queda nas plaquetas e leucécitos. 0 exame laboratorial que sela a etiologia do
quadro é a Sorologia (IgM) para Parvovirus B19.

APOSTILA | DOENCA FALCIFORME: DIAGNGSTICO, COMPLICACOES E MANEJO




MED-REVIEW -N1-

Diagnéstico diferencial que despenca em prova

As bancas amam testar se vocé sabe diferenciar as trés condicdes que causam queda aguda e

ameacadora da hemoglobina. Grave este padrao para nunca mais errar:

e Crise Aplasica: O paciente tem anemia aguda + baco normal + Reticulocitopenia (@ medula
parou).

e Sequestro Esplénico: O paciente tem anemia aguda + baco gigante e doloroso + Reticulocitose

(o sangue ficou preso, mas a medula esta lutando e enviando células jovens).

e Crise hemolitica: O paciente tem anemia aguda + piora subita da ictericia + baco normal +
Reticulocitose.

QUEDA AGUDA DE HEMOGLOBINA NA ANEMIA FALCIFORME

¥ GRAVE ESTE PADRAD PARA NUNCA MAIS ERRAR!
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HEMOLITICA = HEMOLISE AUMENTADA

Tratamento: Suporte, Isolamento e Transfusao

A infeccdo pelo Parvovirus B19 é autolimitada e a "fabrica" costuma voltar a funcionar sozinha em
questdo de alguns dias a duas semanas. O tratamento, portanto, é eminentemente de suporte

hemodinamico.
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A intervencdo mais importante no pronto-socorro é a Transfusdo Simples de Concentrado de
Hemacias. Ela estd fortemente indicada sempre que houver queda significativa da hemoglobina
(geralmente > 2 g/dL em relacdo ao basal) ou o paciente apresentar sintomas de descompensacédo
cardiovascular (taquicardia intensa, fraqueza, letargia). O objetivo ndo é normalizar a hemoglobina,
mas trazé-la para um nivel de seguranca (em torno de 9 g/dL) até que a medula volte a produzir os
reticulécitos.

|
@ DICA PRATICA

Se o paciente for internado, ele deve ser colocado em isolamento de goticulas! O
Parvovirus B19 é altamente contagioso, e vocé ndo quer que outras criancas com doenca
falciforme na enfermaria entrem em crise aplasica.

Questdo Estratégica

@ OQOUESTAO MEDREVIEW - 2026

Menino, 5 anos de idade, com diagnéstico de anemia falciforme, faz uso de penicilina oral

desde os 8 meses de idade e recebeu vacinacdo adequada. Hoje apresenta adinamia,
cansaco, dispneia, dor abdominal e fezes amolecidas. Ao exame fisico: esta palido, a
frequéncia cardiaca = 150 batimentos/minuto e o baco é palpavel a 2 cm do rebordo costal
esquerdo. No prontudrio observa-se que a dosagem habitual de hemoglobina da crianca =
9 g/dL. A medida no momento é Hb = 4,5 g/dL, com reticulécitos ausentes. 0 melhor exame
para elucidacao diagnéstica é:

A) Mielograma.

B) Dosagem de ferritina.

C) Coprocultura.

D) Sorologia para Parvovirus.
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Comentario:

Vamos montar o quebra-cabeca: temos um paciente com anemia falciforme apresentando
uma queda dramatica da hemoglobina basal (de 9 para 4,5 g/dL), acompanhada de sinais

de instabilidade (taquicardia de 150 bpm e dispneia). O baco esta palpavel a 2 cm, o quendo
representa um aumento macico compativel com sequestro esplénico nessa idade. O
achado mais gritante e definitivo que a banca te deu foi "reticulécitos ausentes”
(reticulocitopenia). Anemia aguda severa + reticulécitos zerados = Crise Aplasica. Como
vimos, o principal vildo causador da paralisacdo dos precursores eritroides na medula
éssea é o Parvovirus B19. Por isso, a sorologia IgM para Parvovirus é o exame de escolha
para elucidar o quadro.

Gabarito: Letra D.

|
@ CONEXAO COM O CONTEUDO

Se, ao invés de reticulécitos ausentes, a questao dissesse que os reticulécitos estavam
nas alturas (reticulocitose) e o baco estivesse cruzando a cicatriz umbilical, vocé ndo
marcaria crise apldasica, e sim sequestro esplénico. 0 mielograma (letra A) demonstraria a
hipoplasia eritroide, mas é um exame invasivo e totalmente desnecessario para o
diagnéstico, que pode ser feito facilmente com a clinica e a sorologia.

ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL (AV()

A complicacao neurolégica mais temida

Vocé esta de plantao na emergéncia e a triagem traz rapidamente uma crianca de 5 anos, portadora
de anemia falciforme, que subitamente parou de falar e perdeu a forca no braco e na perna direita.
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0 que vocé faz? A maxima "tempo é cérebro" nunca foi tdo verdadeira quanto aqui. O Acidente
Vascular Cerebral (AVC) é uma das complicacGes mais devastadoras da doenca falciforme, com alto
potencial de morbidade neurolégica permanente e mortalidade. Até 10% dos pacientes com doenca
falciforme apresentardo um episédio de AVC clinicamente manifesto durante a vida. Entender como
o cérebro desse paciente sofre e como reverter esse quadro rapidamente é o que vai garantir a sua

aprovacao e salvar o seu paciente.

Fisiopatologia: O cérebro em sofrimento isquémico

0 mecanismo do AVC na doenca falciforme tem uma fisiopatologia muito particular. Ndo se trata
apenas de uma "rolha" de sangue entupindo o vaso de repente. Ao longo do tempo, as grandes e
médias artérias cerebrais dessas criancas sofrem um remodelamento vascular cronico: a parede da
intima sofre hipertrofia, o limen do vaso se estreita e a artéria se torna tortuosa.

Para compensar a anemia crénica e entregar oxigénio ao um cérebro, um érgao com alta demanda
metabdlica, o fluxo sanguineo cerebral basal desses pacientes ja é muito mais alto do que na
populacao geral. Quando ocorre uma situacao de estresse agudo — como uma queda abrupta da
hemoglobina, uma Sindrome Toracica Aguda, hipéxia ou infeccdo —, a vasculatura cerebral ja
comprometida ndo tem "reserva" para se adaptar.

Nos pacientes mais jovens, o resultado é a isquemia aguda de territérios cerebrais, frequentemente
naquelas zonas de fronteira (as chamadas border zones) entre os grandes vasos, onde o fluxo ja era
naturalmente menor.

J& nos pacientes mais velhos, a parede vascular fragilizada tende a se romper, com hemorragia
intracraniana.

Apresentacdo clinica e a armadilha dos Infartos Silenciosos

A apresentacdo clinica depende intrinsecamente da idade do paciente.

ATENCAO NA PROVA

A banca adora cobrar a epidemiologia do AVC! Nas criancas, a incidéncia de AVC atinge o

seu pico entre 2 e 5 anos de idade, e o evento é predominantemente ISQUEMICO. Ja nos
adultos (especialmente entre 20 e 29 anos), a complicacdo aguda mais temida se inverte, e
0 AVC HEMORRAGICO ganha protagonismo, muitas vezes devido ao rompimento de
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aneurismas ou vasos colaterais anormais decorrentes de uma sindrome de
neovascularizacdo chamada moyamoya.

0 AVC clinicamente manifesto apresenta-se com os achados focais classicos: hemiparesia, afasia ou
disartria, paralisia de nervos cranianos, déficits no campo visual e convulsées.

ﬂ O PULO DO GATO

Nem todo infarto cerebral "grita" na emergéncia. A causa mais comum de lesdo
neurolégica permanente na doenca falciforme sao os Infartos Cerebrais Silenciosos. Eles
ocorrem em cerca de 39% das criancas e mais de 50% dos adultos. Esses pacientes nao
apresentam perda de forca ou assimetria facial. A lesdo é detectada apenas por uma
Ressonancia Magnética (RM) do encéfalo. A clinica é insidiosa: a crianca passa a ter um
declinio no Quociente de Inteligéncia (QI), atraso no desenvolvimento e queda do
rendimento escolar.

Diagnéstico e Diagnéstico Diferencial

Diante de um déficit neurolégico agudo, a avaliacdo por neuroimagem é o primeiro passo apés a
estabilizacdo clinica. A Tomografia Computadorizada (TC) de crénio sem contraste é o exame inicial
na emergéncia para excluir rapidamente um evento hemorragico (uma vez que a conduta mudara

drasticamente).

No entanto, a TC pode ndo mostrar alteracdes nas primeiras horas de um infarto isquémico. Por isso,
o0 exame padrdo-ouro para a avaliacdo do paciente pedidtrico com suspeita de isquemia é a
Ressonancia Magnética (RM) com imagem ponderada em difusdo (DWI) acompanhada de
angiorressonancia, capaz de flagrar o sofrimento do tecido cerebral precocemente.

0O principal diagnéstico diferencial, além do Ataque Isquémico Transitério (AIT), é com as infeccdes
do sistema nervoso central, como a meningite bacteriana. Lembre-se que o paciente falciforme tem
asplenia funcional e alto risco de infeccées graves, de modo que a avaliacdo clinica minuciosa da

presenca de febre e sinais meningeos é mandatéria.
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Tratamento Agudo: Tempo é cérebro!

0 manejo agudo do AVC isquémico na doenca falciforme é uma corrida contra o relégio e exige o
suporte da hematologia e da neurologia.

0 objetivo imediato do tratamento é reduzir drasticamente a porcentagem de heméacias falcizadas
circulantes (Hemoglobina S) para menos de 30% e restaurar a perfusdo e a oxigenacao cerebral.
Para isso, a intervencao de escolha, que deve ser iniciada idealmente nas primeiras 2 horas da
apresentacdo, é a Exsanguineotransfusdo (Aférese ou Transfusao de Troca). Nesse procedimento,
retira-se o sangue do paciente carregado de HbS e infunde-se sangue com HbA (normal). As bolsas
devem sempre ser filtradas (leucodepletadas) e fenotipadas (para evitar aloimunizacdo, j& que esse
paciente receberd sangue pelo resto da vida).

) 4l errO comum

Fazer apenas transfusdo simples de forma indiscriminada. Se vocé apenas infundir mais
sangue sem retirar as hemacias doentes do paciente, o hematécrito subira rapido demais
e a viscosidade do sangue aumentara drasticamente. Isso pode "engarrafar" ainda mais a
microcirculacdo e piorar o AVC! A Transfusdo Simples sé esta autorizada como ponte de
urgéncia se a aférese nao estiver disponivel imediatamente E se a hemoglobina basal do
paciente estiver muito baixa (geralmente < 8,5 g/dL ou < 7,0 g/dL), tendo como limite
maximo de seguranca elevar a hemoglobina até cerca de 10 g/dL.

0 uso de tromboliticos (tPA) ndo é recomendado na populacdo pediatrica com doenca falciforme, e
nos adultos deve ser avaliado com extremo cuidado, pois as taxas de complicacdo hemorragica séo
maiores.

Profilaxia e Prevencao

Depois que a crianca sofre um AVC, se nada for feito, o risco de ter um novo derrame (recorréncia)
nos préximos anos é imenso (cerca de dois tercos dos pacientes). A prevencao secundaria exige a
inclusdo do paciente em um programa de Transfusées Crdnicas Regulares (geralmente a cada 3 ou
4 semanas) para manter a HbS < 30%. Se ndo for possivel manter as transfusdes, indica-se a dose
maxima tolerada de Hidroxiureia.

Mas o grande trunfo da medicina moderna é a prevencao primaria. Como saber qual crianca tem alto
risco de ter um AVC antes mesmo de ele acontecer?
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A resposta para a sua prova é o Doppler Transcraniano (DTC)! Esse exame ndo invasivo avalia a
velocidade do fluxo de sangue, principalmente na artéria cerebral média. Recomenda-se o rastreio
anual com o DTC em TODAS as criancas com anemia falciforme (HbSS e HbS-beta-zero) entre 2 e 16
anos de idade. Se o fluxo for = 200 cm/s, a crianca é considerada de altissimo risco e deve iniciar o
regime cronico de transfusdo de hemacias profilatico imediatamente.

PERIDIOCIDADE DO DOPPLER TRANSCRANIANO

BAIXA VFSC <70 CM/S REPETIR APOS 1 MES
NORMAL 70 A<170 CM/S REPETIR APGS 1ANO

CONDICIONAL 170-184 CM/S REPETIR A CADA 3 MESES 3
BAIXO RESULTADOS SUBSEQUENTES NORMAIS: REPETIR APOS 1ANO
W\ REPETIRAPOS 1MES 7~
CONDICIONAL 185-199 CM/S EXAMES INALTERADOS DOIS EXAMES ALTERADOS
ALTO REPETIR APGS 3 MESES CONSIDERAR ESQUEMA

TRANSFUSIONAL CRONICO

¥\ REPETIRAPOS 1MES 7~ Yy
2200-219CM/S | 185-199CM/S > REPETIR EM 1MES 2200 CM/S
ANORMAL 170-184CM/S > REPETIR EM 6 MESES T;mi;'i’g‘gﬁ:fg:gm‘c‘o
<170CM/S > REPETIR EM 1 ANO
< 220cm/s RISCO IMINENTE DE AVE X
CONSIDERAR ESQUEMA TRANSFUNCIONAL CRONICO

Questao Estratégica

@\ QUESTAO MEDREVIEW - 2026

Uma paciente de nove anos de idade, com anemia falciforme, chegou ao PS com histéria de

s

hemiparesia a esquerda ha duas horas. Ao exame fisico, encontrava-se consciente,

orientada e normotensa. 0 hemograma mostrou hemoglobina de 8,5 g/dl. A tomografia de
cranio ndo mostrou anormalidades. Com base nesse caso hipotético e no que estabelece o
PCDT do Ministério da Satde, a conduta mais adequada seria:
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A) A transfusdo simples de concentrado de hemacias filtradas, 15 ml/kg.

B) Manter apenas observacao clinica com hidratacdo e analgesia.

C) Aguardar realizacdo de doppler transcraniano e ressonancia magnética de encéfalo.
D) Realizar transfusdo de troca com hemadcias filtradas e fenotipadas.

Comentario:

A crianca apresenta hemiparesia (déficit focal motor) ha apenas duas horas. Esse é o
quadro clinico flagrante de um acidente vascular cerebral (AVC) isquémico, complicacdo
gravissima em pacientes com anemia falciforme. A tomografia nao mostrou
anormalidades, o que é comum nas primeiras horas do evento isquémico (a TC serve
principalmente para afastar hemorragia). A conduta néo pode esperar!

0 objetivo terapéutico urgente é retirar as hemacias com HbS e oferecer hemacias
normais com boa capacidade de carrear oxigénio para salvar o tecido cerebral na zona de
penumbra, reduzindo a fracao de hemoglobina S circulante. Para isso, a intervencao de
escolha é a exsanguineotransfusdo (transfusdo de troca), utilizando sempre bolsas
filtradas (para evitar reacdes) e fenotipadas (para prevenir a aloimunizacdo em quem vai
receber miiltiplas transfusées na vida).

Gabarito: Letra D.

|
@ CONEXAO COM O CONTEUDO

A alternativa A (transfusdo simples) pode ser perigosa nesse momento, pois com uma Hb
de 8,5 g/dL infundir um grande volume (15 mL/kg) aumentaria o risco de hiperviscosidade,
agravando a isquemia. As alternativa C erra ao sugerir que se deve "aguardar” métodos de

imagem antes de intervir em um paciente que precisa de sangue rapidamente; tempo é
cérebro.
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PRIAPISMO

A emergéncia urolégica silenciosa

Vocé esta de plantdo na emergéncia e chega um jovem de 22 anos, portador de anemia falciforme,
caminhando com dificuldade e visivelmente constrangido. Ao ser chamado para a sala de triagem,
ele relata, em voz baixa, que esta com uma erecdo extremamente dolorosa ha mais de 4 horas, sem
nenhum estimulo sexual. Ele confessa que ja teve episédios menores em casa, mas sentia tanta
vergonha que nunca contou a nenhum médico. O que vocé faz?

0 priapismo é uma complicacdo incrivelmente comum — afetando cerca de 33% a 40% dos homens
adultos com doenca falciforme. E uma emergéncia médica uroldgica! A demora no atendimento,
muitas vezes motivada pelo constrangimento ou desconhecimento do paciente, é o que leva a
complicacdo mais devastadora desse quadro: a isquemia severa, a fibrose peniana e a disfuncao

erétil irreversivel (impoténcia sexual).

Fisiopatologia: Muito além da vaso-oclusio

Vocé jé sabe que a hemacia falcizada oclui a microvasculatura. No priapismo isquémico (a forma
cléssica da doenca falciforme), essas hemacias rigidas entopem a drenagem venosa dos corpos
cavernosos, represando o sangue no pénis e causando uma sindrome compartimental e dor
excruciante.

No entanto, a ciéncia descobriu que o buraco é mais embaixo. O priapismo da doenca falciforme ndo
é apenas um entupimento mecanico, mas sim um problema de desregulacdo molecular. A hemélise
crénica continua que o paciente sofre libera hemoglobina livre no plasma. Essa hemoglobina
sequestra e destréi o Oxido Nitrico (NO). Em um homem normal, o NO ativa o cGMP para causar a
erecao, e a enzima PDE-5 (Fosfodiesterase tipo 5) destréi o cGMP para terminar a erecao.

No paciente falciforme, como o NO basal é cronicamente muito baixo (pela hemélise), o corpo
"desacostuma” e para de produzir a enzima PDE-5. Quando ocorre uma erecao normal noturna ou

espontdnea, o cGMP sobe, mas como ndo had PDE-5 suficiente para degrada-lo, a erecdo
simplesmente nao desliga! Forma-se o priapismo isquémico de baixo fluxo.

Apresentacdo clinica e Diagnéstico

A apresentacao classica é a de um pénis rigido e doloroso, sem desejo sexual. Um achado muito
peculiar no exame fisico é que apenas os corpos cavernosos ficam ingurgitados; a glande do pénis
(corpo esponjoso) permanece mole e indolor.

Na pratica, classificamos o priapismo em dois padrdes que vocé precisa reconhecer:
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¢ Stuttering (Intermitente/Recorrente): Sdo episédios curtos, que duram menos de 3 a 4 horas
(geralmente minutos a poucas horas) e se resolvem sozinhos ou com medidas simples. S&o o
grande sinal de alerta de que um episédio maior esta por vir.

¢ Priapismo Maior (Agudo): Erecdo que dura mais de 4 horas. A partir desse tempo, o tecido
comeca a sofrer isquemia grave, necrose e acidose. E a verdadeira emergéncia do PS.

0 diagnéstico é eminentemente clinico.

Na emergéncia, a gasometria do sangue aspirado dos corpos cavernosos é uma forma classica de
confirmar a isquemia. No entanto, o Ultrassom Doppler Peniano e Perineal (PDUS) atua como uma
excelente alternativa (podendo até atuar como um substituto a gasometria) para confirmar a
etiologia do quadro de forma nao invasiva.

0 que o Doppler vai nos revelar?

e Priapismo Isquémico (Classico da Doenca Falciforme): O Doppler vai evidenciar um fluxo
arterial cavernoso baixo ou ausente. £ a prova visual da estagnacado sanguinea e do

engavetamento celular provocado pelas hemacias em foice.

¢ Priapismo Nao-Isquémico (Alto fluxo): O Doppler mostrara velocidades normais a altas nas
artérias cavernosas. Além disso, ele é capaz de identificar a presenca de fluxo turbulento
(sugerindo uma fistula da artéria cavernosa) ou localizar o tamanho de um pseudoaneurisma
traumatico.

Para que o Doppler forneca a melhor janela de visualizacdo das fistulas e artérias, o paciente deve
ser colocado em posicédo de litotomia (posicéo ginecoldgica) ou com as pernas abertas "em posicdo
de ra" (frogleg). O ultrassonografista deve iniciar o rastreio pelo perineo e subir avaliando toda a
haste do pénis.

Y=*3 0 PULO DO GATO

A grande utilidade do Doppler recai na investigacdo do Priapismo nao-isquémico. Como
esse quadro cursa com sangue rico em oxigénio e erecao indolor, ele NAO é uma
emergéncia médica. Se o paciente optar pelo tratamento da fistula arterial por
embolizacdo, o Ultrassom Doppler é um passo mandatério! € ele que vai mapear o
caminho, fornecendo ao radiologista intervencionista o tamanho exato da fistula e a

melhor via de acesso vascular antes do procedimento.
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Diagnéstico Diferencial
Nem todo priapismo no PS é por anemia falciforme. A banca adora te testar nos diferenciais!

¢ Priapismo nao-isquémico (alto fluxo): Geralmente causado por trauma perineal ou laceracdo
da artéria cavernosa. E indolor, ndo tem isquemia e o sangue aspirado é vermelho vivo.

¢ Priapismo farmacolégico: Sempre pergunte sobre o uso de drogas! Antidepressivos (como a
trazodona), antipsicéticos, cocaina, e injecdes intracavernosas para impoténcia podem causar
priapismo grave e confundir o diagnéstico.

Tratamento: A corrida contra o tempo
A abordagem terapéutica depende do tempo de evolucao da crise.

Para episédios recentes (menores que 2 a 4 horas): as medidas iniciais ndo invasivas incluem
orientar o paciente a urinar, tomar um banho morno, e, curiosamente, realizar exercicio fisico
moderado (como subir lances de escada ou fazer agachamentos). O exercicio aumenta a demanda de
oxigénio sistémica e desvia o fluxo de sangue do pénis para os musculos das pernas, ajudando na
detumescéncia. A hidratacdo oral ou venosa e uma analgesia vigorosa (incluindo opioides, se
necessario) sao fundamentais.

)4\ crrRO comum

As bancas adoram sugerir que o paciente coloque bolsas de gelo no local. Isso é um erro
terrivel! O frio causa vasoconstricdo periférica, piora a falcizacdo dentro dos corpos
cavernosos e agrava a isquemia.

Para episédios prolongados (maiores que 4 horas): Aqui a conduta deve ser invasiva e imediata,
frequentemente exigindo a avaliacao do urologista.
1. Aspiracdo dos corpos cavernosos: E a primeira linha de tratamento. Um anestésico local é
aplicado e o sangue escuro e estagnado é drenado com uma agulha para aliviar a pressao
compartimental.
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2.Injecao intracavernosa de alfa-adrenérgicos: Apés a drenagem, irriga-se a cavidade com
solucdo salina associada a um agonista alfa-adrenérgico (como a fenilefrina ou etilefrina), que
promove a contracdo do mdusculo liso e o esvaziamento do pénis. Se nao resolver, o

procedimento pode ser repetido.

3. Cirurgia de Shunt (Fistula): Se a aspiracdo e a medicacdo falharem, o urologista criard uma
fistula cirtirgica para drenar o sangue dos corpos cavernosos para a glande (corpo esponjoso) ou

para o sistema venoso profundo.

VEIA DORSAL PROFUNDA

TUNICAALBUGINEA

CORPOS
CAVERNOSOS

Trabérculas
e Espacos
Cavernosos

Artéria

CORPO ESPONIOSO ® URETRA

f} ATENCAO NA PROVA

Qual o papel da transfusao de sangue no priapismo agudo? As diretrizes sao claras: NAO
utilize a exsanguineotransfusao ou a transfusao simples como terapia de primeira
linha para resolver o priapismo agudo. Preparar e realizar uma transfusdo demora
muitas horas, tempo que o paciente ndo tem (o pénis vai necrosar). Além disso, ha relatos
de complicacées neurolégicas graves quando a transfusao é feita no auge do priapismo. A
transfusao sé6 é indicada se o quadro ndo se resolver com nada, se houver indicacdo de ir
para o centro cirtirgico para a confeccao do shunt ou como terapia cronica para prevenir

novos episoédios.
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Profilaxia e Prevencao

Como prevenir que o jovem continue tendo essas crises de repeticéo (stuttering)?

0 pilar do tratamento profilatico sistémico é a Hidroxiureia, que eleva a hemoglobina fetal e reduz
as complicacdes agudas vaso-oclusivas de forma geral. Além disso, com base na nova compreenséo
da fisiopatologia (a falta de PDE-5), uma estratégia profilatica promissora e frequentemente testada
(embora paradoxal) é o uso crénico e matinal de Inibidores da PDE-5 (como sildenafil ou tadalafil).
0 uso didrio em momentos fora da crise "ensina" o corpo a voltar a produzir a enzima PDE-5,

restaurando o equilibrio e prevenindo os episédios.

Questdo Estratégica

@ OQOUESTAO MEDREVIEW - 2026

Homem, 28 anos, procura pronto-socorro com dor intensa no pénis e erecdo prolongada

ha cerca de 4 horas. Antecedente pessoal: anemia falciforme. A conduta imediata é:

A) Ofertar oxigénio e aspirar o corpo esponjoso.

B) Bolsa de gelo e injecdo de adrenalina no corpo esponjoso.

C) Estimular miccao e injecdo de papaverina nos corpos cavernosos.
D) Hidratacdo e aspirar os corpos cavernosos.

Comentario:

0 paciente tem anemia falciforme e apresenta uma erecao prolongada e muito dolorosa
(classico priapismo isquémico). O tempo de evolucdo ja é de 4 horas, o que transforma o
quadro em uma urgéncia médica urolégica pelo altissimo risco de isquemia definitiva e
disfuncao erétil irreversivel. O tratamento de emergéncia ndo pode esperar. As medidas
iniciais envolvem a hidratacéo venosa rigorosa (para diminuir a viscosidade sanguinea e a
polimerizacdo da hemoglobina S) e, primariamente, a realizacdo da intervencdo urolégica
de descompressao: a aspiracao do sangue estagnado nos corpos cavernosos, seguida da
irrigacdo com agentes alfa-adrenérgicos.

Gabarito: Letra D.
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CONEXAO COM O CONTEUDO

A letra A tenta te enganar com a anatomia. O priapismo isquémico acomete os corpos
cavernosos; o corpo esponjoso (glande) costuma ficar mole, ndo sendo o alvo da puncdo. A
letra B traz um terrivel erro comum: nunca devemos colocar bolsa de gelo no paciente
falciforme, pois o frio intensifica a vasoconstricdo e agrava a oclusdo dos vasos. A letra C
propde papaverina, que é um agente vasodilatador usado justamente para causar erecao
em testes diagnésticos, o que seria catastréfico em um pénis que ja ndo consegue
detumescer.

COMPLICACOES OSTEOMUSCULARES

0 esqueleto como alvo principal

A medula éssea é a grande "fabrica" de sangue do nosso corpo. Como o paciente com doenca
falciforme tem uma destruicdo acelerada de hemécias (hemdlise cronica), essa fabrica precisa
trabalhar em dobro, gerando uma hiperplasia medular. Toda essa atividade, somada as hemacias em
forma de foice transitando por pequenos vasos dentro dos ossos, transforma o sistema
osteomuscular no principal alvo das complicac6es da doenca.

Os distlrbios ésseos e articulares sao, de longe, a causa mais comum de dor aguda e crdnica nessas
pessoas. E o0 espectro de problemas é vasto!

Na infancia, como jé vimos, o infarto da medula 6ssea nas extremidades gera a dactilite (sindrome
ma&o-pé). Ao longo da vida, os infartos ésseos repetidos causam as crises algicas tipicas e deixam o
osso vulneravel a infeccdes severas, como a osteomielite (tendo a Salmonella e 0 S. aureus como os
grandes vildes). Além disso, a hiperplasia medular cronica alarga o espaco da medula, afina as
corticais e predispde o paciente a osteoporose e deficiéncia de vitamina D precoce. E existe, ainda,
uma complicacao crénica silenciosa e devastadora que a banca adora cobrar: a necrose avascular.
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OSTEONECROSE DO QUADRIL (NECROSE
AVASCULAR)

Fisiopatologia: A morte dssea silenciosa

A cabeca do fémur é a area de destruicdo 6ssea mais comum no paciente com doenca falciforme. A
regido subcondral (logo abaixo da cartilagem da articulacdo) tem uma circulacao colateral minima. E
um verdadeiro "beco sem saida" vascular.

Quando as hemacias falcizadas ocluem progressivamente a microcirculacdo da cabeca do fémur, a
pressdo dentro do osso aumenta e as células 6sseas comecam a morrer por falta de oxigénio. O
corpo, na tentativa de consertar o estrago, recruta osteoclastos para reabsorver o osso morto e
tenta depositar osso novo por cima, num processo de cicatrizacao chamado de "substituicao
rastejante".

ﬂ 0 PULO DO GATO

0 grande problema é que, no paciente falciforme, essa substituicdo é lenta demais! Como
0 0SS0 nao consegue se reparar a tempo, comecam a surgir microfraturas. Com o peso do
corpo agindo sobre o quadril, 0 osso esponjoso necrético entra em colapso e a cabeca do
fémur achata, destruindo a articulacao.
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FISIOPATOLOGIA DA OSTEONECROSE AVASCULAR NAANEMIA FALCIFORME

OCLUSAO MICROVASCULAR — ISQUEMIA — MORTE GSSEA — REPARACAO COM SUBSTITUICAD RASTEJANTE

1. 0CLUSAD DA MICROCIRCULACAD
POR HEMACIAS FALCIZADAS

Hemdcias falcizadas ocluem
T progressivamente os capilares

2. ISQUEMIA E AUMENTO
DA PRESSAD INTRAGSSEA

Aobstrucdo reduz o fluxe sanguineo
— queda de oxigénio e aumento da
pressﬂodanh'udnnssc

3. MORTE DAS CELULAS
OSSEAS (NECROSE)

Afalta de oxigénio leva a morte
dos ostedcitos e das células da
medula 6ssea

daca ben;a do fémur.

0 CORPO TENTA CONSERTAR 0 ESTRAGO
Progressao lenta (“rastejante”)

R s T
0S50 ANTIGO (NECROSADO)

Formacao de osso novo

0 osso novo avanca lentamente
substituindo o osso morto - processo
de “substituicio rastejante”. J

Areparacao é lenta e muitas
vezes incompleta. O osso

enfraquece, pode colapsar e
deformar a cabega do fémur.

Osteoblastos depositam oss0 novo

Reabsorcdo do oss0 necrosado por
sobre a superficie reabsorvida,

osteoclastos.

| CIRCULACAO DA CABEGA DO FEMUR

A regido subcondral (logo abaixo da

cartilagem) tem circulacao colateral
minima. E um verdadeiro “beco sem

salda” vascular.

| CABECA DO FEMUR

Area de destruicio dssea mais
comum na doenca falciforme.

) ( artilagem articular

subcondral
bre em vasos)
Osso esponjoso

Vasos nutrientes
(eferentes)

RESUMO DA CASCATA FISIOPATOLGGICA

N : . -
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. Falcizacho Oeclusho lsquemia Morte dssea Repara com Colapsa
Faseinicial  Colapso subcondral microvascular (O pressio  (osteonecrose) substituicio  eartrose
e deformidade intradssea rastejante secunddria
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Apresentacido clinica

Como esse paciente chega ao ambulatério? Muitas vezes, o quadro é insidioso. O paciente
(frequentemente um adulto jovem ou adolescente) comeca a se queixar de uma dor intermitente ou
crénica no quadril.

Com o tempo, a dor piora ao suportar peso, o paciente passa a mancar (claudicacdo) e a mobilidade
da articulacdo fica severamente limitada. Diferentemente da crise algica aguda, que dura alguns
dias, essa dor ndao vai embora. € uma dor cronica e incapacitante, que reduz drasticamente a

qualidade de vida e a mobilidade. Cerca de 10% de todos os pacientes com doenca falciforme
desenvolverdo essa sindrome.

Diagnéstico e Diagnéstico Diferencial
Se o paciente chegar com dor no quadril, a investigacdo de imagem é mandatéria.

A radiografia simples (Raio-X) é o exame inicial, mas ela costuma ser normal nas fases iniciais.
Quando o Raio-X finalmente mostra alteracGes — como achatamento, esclerose e colapso

subcondral —, o dano articular ja é irreversivel.

|
@ DICA PRATICA

0 exame Padrdo-Ouro para a deteccdo precoce da osteonecrose é a Ressondncia
Magnética (RM). A RM consegue enxergar o sofrimento da medula 6ssea muito antes do
osso colapsar, evidenciando uma linha serpiginosa classica de baixo sinal ao redor da area
infartada.

No pronto-socorro, os grandes diagndsticos diferenciais de uma dor aguda que surge no quadril ou
na perna é a osteomielite e a artrite séptica. A presenca de febre alta, sinais inflamatérios
sistémicos e leucocitose com desvio sugerem infeccdo, enquanto a dor crénica progressiva sem

febre aponta para a necrose avascular.

Tratamento e Abordagem

Infelizmente, ainda nao existe nenhuma terapia médica que consiga reverter ou prevenir
completamente o colapso da cabeca do fémur depois que a necrose se instala.

0 manejo inicial é conservador: uso de analgésicos e fisioterapia.
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> 4l erRO comum

Pode parecer intuitivo orientar o paciente a usar muletas e evitar pisar no chéao (restricdo
de carga) para "poupar” o osso. No entanto, os estudos ndo mostram nenhum beneficio
dessa restricdo na osteonecrose inicial da doenca falciforme.

Quando o tratamento conservador falha, a abordagem passa a ser cirtirgica:

¢ Descompresséo central (core decompression): Consiste em perfurar a cabeca do fémur para
aliviar a pressao intradssea e tentar estimular a formacao de novos vasos. Pode aliviar a dor nas
fases iniciais, mas tem resultados muito variaveis na doenca falciforme.

e Artroplastia Total do Quadril (prétese): € a tnica solucdo definitiva para a dor quando o osso
colapsa completamente. Os pacientes com doenca falciforme frequentemente precisam dessa
prétese muito jovens (antes dos 35 anos). Vale lembrar que a cirurgia nesses pacientes tem alto
risco de complicac6es no perioperatério, como Sindrome Toracica Aguda e crises de dor.

Para evitar que os pacientes cheguem a esse ponto critico, a prevencdo com Hidroxiureia é a nossa
maior arma! Ao aumentar a Hemoglobina Fetal e reduzir a polimerizacdo, a Hidroxiureia diminui a
frequéncia das oclusées vasculares cronicas que levam a morte do osso.

OSTEOMIELITE E ARTRITE SEPTICA

Fisiopatologia: 0 osso vulnerivel

Nés ja vimos que os pacientes com doenca falciforme sofrem com a vaso-oclusado crénica nos 0ssos
e com a perda da funcdo do baco (asplenia funcional). Mas como esses dois problemas se juntam
para criar uma das complicacdes infecciosas mais temidas da doenca?

Tudo comeca com a interrupcdo do fluxo sanguineo nos pequenos vasos dentro do osso. Os
repetidos infartos 6sseos geram areas de isquemia e tecido necrético. Essas areas mortas se tornam
um verdadeiro "ninho" perfeito e suscetivel a contaminacdo bacteriana, pois a falta de sangue
impede que as células de defesa do sistema imunolégico cheguem até o local para combater os
invasores.

Somado a isso, o paciente tem asplenia funcional, o que diminui a atividade de opsonizacao do soro e
prejudica a resposta dos anticorpos contra as bactérias. O resultado dessa equacao é um risco
elevadissimo de infeccdes profundas no esqueleto: a osteomielite (infeccao do osso) e a artrite
séptica (infeccdo do espaco articular).
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Microbiologia: A dupla dindmica

Se a banca de concurso te perguntar sobre infeccdo éssea no paciente com anemia falciforme, dois
agentes etiolégicos devem piscar na sua mente imediatamente.

Em pacientes sem a doenca, a osteomielite é quase sempre causada pelo Staphylococcus aureus. No
paciente com doenca falciforme, o S. aureus continua sendo muito frequente, mas a grande estrela
das provas é a Salmonella.

ﬂ 0 PULO DO GATO

Devido a asplenia e as alteracées imunolégicas, a Salmonella é um patégeno classico e
extremamente comum na osteomielite desses pacientes, chegando a ser duas vezes mais
frequente do que o Staphylococcus em algumas regides do mundo. Na artrite séptica, que
acomete principalmente o quadril em criancas, o S. aureus e as bactérias gram-negativas
despontam como os grandes vilGes.

Apresentacdo clinica e Diagnéstico

Vocé estd no ambulatério e atende uma crianca com doenca falciforme queixando-se de dor intensa
na perna, inchaco, calor local e limitacdo de movimento. A crianca parece prostrada, "toxémica" e
apresenta febre persistente (geralmente > 38°C).

Como fechar o diagnéstico? O hemograma mostrard uma leucocitose importante, e os marcadores
inflamatérios estardo muito elevados. Hemoculturas devem ser colhidas imediatamente, pois
costumam ser positivas na fase aguda.

A avaliacdo por imagem é essencial. A radiografia simples costuma ser normal nos primeiros dias.
Por isso, o exame de imagem de escolha (padrdo-ouro ndo invasivo) é a Ressonancia Magnética
(RM) com contraste (gadolinio). A RM consegue identificar precocemente a presenca de abscessos
subperiosteais tipicos da infeccao, diferenciando-os da isquemia pura.

Apesar de toda a tecnologia de imagem, a aspiracao do osso ou da articulacdo afetada (para
coloracdo de Gram e cultura) continua sendo o padrdo-ouro absoluto para confirmar o diagndstico e
o0 agente etiolégico.
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Diagnéstico Diferencial: A grande confusao da emergéncia

0 maior desafio do médico na emergéncia é saber se o paciente com dor no braco ou na perna esta
tendo um Infarto Osseo (a cldssica Crise Vaso-Oclusiva) ou uma Osteomielite. A apresentacdo de dor
e inchaco é praticamente idéntica!

>4l crRO comum

Muitos médicos superestimam a frequéncia da osteomielite. Na verdade, os infartos
6sseos sao cerca de 20 a 50 vezes mais comuns do que a osteomielite bacteriana na
doenca falciforme.

Como diferenciar? Na crise vaso-oclusiva, o paciente nao costuma ter febre alta (geralmente < 38°C),
os marcadores inflamatdrios sobem apenas de forma discreta (pelo préprio estresse da dor) e a RM
mostrard areas de alto sinal em T2 sem realce de abscesso. J& na infeccdo (osteomielite/artrite
séptica), o paciente parece clinicamente mais doente, a febre é alta e continua, e o inchaco piora
progressivamente.

Tratamento

Uma vez levantada a suspeita de infeccao, o tratamento ndo pode atrasar. A abordagem inicial inclui
hidratacao venosa, oxigenacao e analgesia.

A conduta definitiva exige antibioticoterapia parenteral (venosa) prolongada, geralmente mantida
por 6 a 8 semanas, com cobertura obrigatdria e empirica para Salmonella e S. aureus.

Tl rcucio e pron

0 tratamento clinico isolado com antibiéticos pode nao ser suficiente! Se houver formacao
de abscesso no osso, a descompressio e o desbridamento cirirgico imediato sdo
fundamentais para curar a infeccdo e evitar danos estruturais permanentes. Para a artrite
séptica do quadril, a lavagem cirurgica da articulacdo é uma urgéncia ortopédica.
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Questdo Estratégica

W OQUESTAO MEDREVIEW - 2026

Adolescente, portadora de doenca falciforme Hb SC, esta internada ha 5 dias, com dor

intensa na perna esquerda, com dificuldade para deambular, com pouca resposta a
opioide e febril desde o segundo dia de internacdo, sem foco evidente ao exame fisico.
Ultrassonografia mostrou abaulamento periosteal em tibia. Quais sdo os agentes
etiolégicos mais provaveis?

A) Klebsiella sp. e Salmonella

B) Staphylococcus aureus e Streptococcus pneumoniae

C) Streptococcus pneumoniae e Salmonella.

D) Staphylococcus aureus e Salmonella.

Comentario:

A paciente tem doenca falciforme e apresenta dor d6ssea refrataria aos opioides. A
evolucido com febre persistente e o achado no exame de imagem (abaulamento periosteal)
apontam para a infeccdo do osso, ou seja, a osteomielite. O desafio de diferenciar a crise
algica de uma infeccao foi vencido pela imagem e pela clinica! Como vimos na
microbiologia das infeccoes osteoarticulares na doenca falciforme, a asplenia e as areas
de necrose 6ssea tornam esse paciente um alvo facil para dois agentes principais. O
primeiro é o Staphylococcus aureus, comum a toda a populacdo. O segundo, e grande
marcador das provas em relacdo a essa doenca, é a Salmonella (uma bactéria encapsulada
do trato gastrointestinal que encontra nos ossos infartados o local perfeito para se
multiplicar).

Gabarito: Letra D.
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|
@ CONEXAO COM O CONTEUDO

A banca tenta te confundir colocando o Streptococcus pneumoniae (pneumococo) nas
alternativas B e C. Lembre-se: o pneumococo é o rei absoluto das infeccdes respiratérias e
da sepse nesse paciente (devido a auséncia de baco funcional). Porém, quando falamos
estritamente de infeccdo nos ossos e articulacdes (osteomielite), o trono é dividido entre
a Salmonella e o S. aureus.

TERAPIA TRANSFUSIONAL NA DOENCA FALCIFORME

A faca de dois gumes: Oferta de oxigénio vs. Hiperviscosidade

Se o paciente tem uma doenca caracterizada por anemia cronica e hemacias deformadas que ndo
entregam oxigénio direito, transfundir sangue novo (repleto de Hemoglobina A normal) parece ser a
solucdo magica para tudo, certo? Errado! A transfusdo de sangue na doenca falciforme é um

verdadeiro divisor de dguas, mas precisa ser feita com extrema cautela e indicac6es precisas.

0 paciente falciforme ja convive com uma reologia sanguinea alterada e uma viscosidade muito alta.
Se vocé simplesmente infundir bolsas de sangue sem critério para tentar deixar a hemoglobina dele
"normal" (ex.: 12 ou 13 g/dL), o sangue vai virar um "melado”. O aumento drastico da viscosidade
sanguinea vai piorar o engavetamento celular, lentificar o fluxo e causar ainda mais isquemia e vaso-
oclusao.

w O PULO DO GATO

A regra de ouro da terapia transfusional na doenca falciforme é NUNCA objetivar a
normalizacdo da hemoglobina. O alvo de seguranca pés-transfusional é manter a

hemoglobina total em torno de 10 g/dL (ou o hematécrito em no maximo 30% a 33% nas
criancas).
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As modalidades: Transfusao Simples vs. Exsanguineotransfusao

Para dominar as indicacdes de prova, vocé precisa entender que existem duas formas fundamentais

de oferecer sangue a esse paciente:

A Transfusao Simples consiste apenas em infundir o concentrado de hemacias na veia do paciente.
0 objetivo aqui é aumentar rapidamente a capacidade de transporte de oxigénio e restaurar a
volemia. Como ela adiciona volume, o risco de hiperviscosidade e sobrecarga volémica é maior.

A férmula pro calculo do volume de concentrado de hemacias, de acordo com o PCDT do Ministério
da Saude, é:

Volume (mL) = (Ht desejado - Ht inicial) x volemia sanguinea*/Ht do concentrado de hemacias**

*volemia sanguinea: peso (kg) x 60
**Ht do concentrado de hemacias: 70%

J& a Exsanguineotransfusdo (Transfusdo de Troca) é uma estratégia muito mais inteligente para
complicacdes criticas. Nesse procedimento (que pode ser manual por flebotomia ou automatizado
por eritrocitaférese), nds retiramos o sangue doente do paciente (cheio de HbS) e, simultaneamente,
infundimos o sangue do doador (cheio de HbA).

Qual a grande vantagem da transfusdo de troca? Ela consegue reduzir drasticamente a porcentagem
de Hemoglobina S (o alvo é deixa-la < 30%) sem aumentar a viscosidade do sangue e sem causar
sobrecarga de volume, pois o que entra é proporcional ao que sai.

A férmula pro cdlculo do volume de concentrado de hemadcias na transfusao de troca, de acordo com
o PCDT do Ministério da Sauide, é:

Volume de troca (mL) = (Ht desejado - Ht inicial) x volemia sanguinea*/Ht do concentrado de
hemadcias** - (Ht inicial - Ht desejado)

*volemia sanguinea: peso (kg) x 60

**Ht do concentrado de heméacias: 70%

0 que a banca mais cobra: As indicacdes classicas

Saber quando transfundir é tdo importante quanto saber como. Vamos organizar as indicacGes que
despencam nas provas:
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¢ Indicacdes para Transfusao Simples:

o Crise Aplasica e Sequestro Esplénico/Hepatico: A hemoglobina despenca rapidamente e ha
risco de choque. Aqui o paciente precisa de volume e hemacias urgentes.

o Pré-operatério: Para cirurgias com anestesia geral, infunde-se sangue para atingir o alvo de
10 g/dL, diminuindo o risco de complicacdes perioperatdrias.

o Queda sintomatica grave: Reducdo > 1,5 a 2 g/dL da hemoglobina basal ou Hb total < 7 g/dL

com descompensacao clinica.
o AVCagudo: quando a transfusdo de troca ndo estiver disponivel
© Gestacdo
o Sindrome Toracica Aguda (STA) e necessidade crescente de oxigénio para manter Sp02 >
95%
¢ Indicacées para Exsanguineotransfusao (Troca):

o Acidente Vascular Cerebral (AVC) / Ataque Isquémico Transitério (AIT) agudo ou Alteracdo
do Doppler Transcraniano: E a terapia de primeira linha para salvar a zona de penumbra
isquémica no cérebro.

o Sindrome Toracica Aguda (STA) grave: Usada se houver hipoxemia refratéria, piora

radiolégica progressiva ou necessidade de UTI.

o Priapismo refratario: Quando os procedimentos urolégicos falham.

)4l crrRO comum

As bancas amam colocar a "Crise f\lgica (vaso-oclusiva) simples” como indicacdo de
transfus3o. Isso é pegadinha! A transfusdo NAO esta indicada para o tratamento da crise
dolorosa ndo complicada, pois ndo reduz a dor e expée o paciente a riscos desnecessarios.

0 sangue "preparado” e os riscos em longo prazo

Um paciente com a forma grave da doenca falciforme (HbSS) vai receber dezenas, talvez centenas de
bolsas de sangue ao longo da vida. Se dermos um sangue qualquer, o sistema imune dele vai
fatalmente reconhecer antigenos estranhos e criar anticorpos (aloimunizacao).

Para evitar reac6es hemoliticas fatais e garantir que o paciente nao fique "incompativel" com os
estoques do banco de sangue, a prescricdo do hemocomponente exige cuidados obrigatérios:
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1. Fenotipagem estendida: O sangue deve ser rigorosamente compativel ndo apenas para ABO e

Rh (D), mas para outros antigenos clinicamente significativos, como Kell (K), C, ¢, E, e.

2. Desleucocitacéo (Filtracdo): O sangue deve ser sempre filtrado para remover os leucécitos do

doador, reduzindo o risco de reacdes febris nao hemoliticas e aloimunizacao HLA.

3. Lavagem: Hemacias lavadas sao reservadas para pacientes que ja apresentaram reacdes
alérgicas graves (como anafilaxia) a proteinas do plasma do doador.

4. Irradiacdo: Exigida apenas se o paciente for candidato ao Transplante de Células-Tronco
Hematopoiéticas (TCTH), para evitar a doenca do enxerto contra o hospedeiro.

T rcusio v rrous §

A terapia transfusional cronica tem um preco alto. O ferro presente nas hemacias
infundidas se acumula nos érgdos do paciente (figado, coracdo, pancreas), causando a

sobrecarga de ferro. 0 monitoramento continuo com niveis de ferritina e o uso de
quelantes de ferro (como o deferasirox) sdo partes inseparaveis do manejo da transfusao
cronica. Além disso, a aloimunizacao extrema pode levar a temida Sindrome de Hiper-
hemoélise, onde o paciente destréi o préprio sangue apés uma transfusao.

CUIDADOS CRONICOS E PREVENCAO

0 arsenal profilatico no ambulatério

Se o paciente com doenca falciforme sofre com uma cascata continua de isquemia, inflamacéo e
hemdlise, o nosso grande objetivo na medicina ambulatorial é estabilizar essa doenca para manté-lo
o mais longe possivel do pronto-socorro. Para que isso aconteca, todo paciente deve ser
acompanhado regularmente em um Centro de Referéncia especializado, sempre sob a supervisao de
um hematologista e de uma equipe multiprofissional.

€ nesse cenério que aplicamos o nosso "checklist" de sobrevivéncia e prevencao:

¢ Profilaxia Infecciosa (0 escudo contra a asplenia): Como o paciente perde a funcdo do baco
muito cedo, a imunizacado rigorosa é inegocidvel. A carteira de vacinacdo deve incluir protecdo
extra contra bactérias encapsuladas, com destaque para as vacinas contra o Haemophilus
influenzae tipo b, Meningococo e Pneumococo (VPC 13 e VPP 23), além da vacinacao anual contra
Influenza.
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ﬂ 0 PULO DO GATO

A vacina sozinha ndo basta! € obrigatéria a antibioticoprofilaxia com Penicilina V oral
(fenoximetilpenicilina) desde o diagnéstico (idealmente aos 2 a 3 meses) até, no minimo,
os 5 anos de idade. A dose recomendada é de 125 mg a cada 12 horas para criancas com até
3 anos (ou até 15 kg), e 250 mg a cada 12 horas para criancas acima de 3 anos.

* Prevencao do AVC (A vigilancia do cérebro): O risco de um infarto cerebral isquémico na infancia
é altissimo. Por isso, a partir dos 2 anos e até os 16 anos de idade, toda crianca com anemia
falciforme (HbSS e HbSP) deve realizar anualmente o Doppler Transcraniano (DTC). Esse exame
de imagem mede a velocidade do fluxo de sangue na artéria cerebral média. Se o fluxo estiver
muito rapido (= 200 cm/s), significa que o vaso estd estreito e o risco de AVC é iminente,
indicando o inicio imediato de um regime de transfusdes crénicas.

e Hidroxiureia (0 grande modificador da doenca): A Hidroxiureia (HU) é a medicacdo mais
importante da doenca falciforme! Ela age aumentando a producdo de hemoglobina fetal (HbF), o
que inibe a polimerizacao da HbS e reduz drasticamente as crises vaso-oclusivas, episddios de
sindrome tordcica aguda e a necessidade de transfusées.

T rcusio v rrous Y

A HU esta formalmente indicada para pacientes com crises frequentes, anemia severa ou
risco de AVC, mas as diretrizes atuais recomendam oferecé-la para todas as criancas com
genétipos graves (HbSS e HbSB0) a partir dos 9 meses de idade, independentemente da
gravidade clinica. A dose inicial é de 15 mg/kg/dia, via oral, podendo ser titulada a cada 4
semanas até a dose maxima tolerada de 35 mg/kg/dia, sempre vigiando a toxicidade
hematolégica (mielossupressao).
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e Acido Félico: Como a medula 6ssea do paciente falciforme trabalha em um ritmo frenético para
repor as heméacias destruidas pela hemdlise cronica, hd um consumo gigantesco de folato. Para
evitar uma anemia megaloblastica superajuntada, a suplementacdo didria de acido félico é
mandatdria. A dose padrao é de 1 mg/dia, ou, na indisponibilidade de dosagem sérica de Acido
Félico, 2,5 mg trés vezes por semana para criancas menores do que 1ano e 5 mg trés vezes por
semana para pacientes acima de 1ano ou 10 kg.

¢ A Cura (Transplante de Células-Tronco Hematopoiéticas): Até o momento, o transplante de
medula éssea (TCTH) é o dnico tratamento curativo disponivel para a doenca falciforme. Ele é
indicado para pacientes com gendtipos graves (HbSS e HbSB0) que, mesmo em uso de
hidroxiureia, e devidamente inscritos no Registro Nacional de Receptores de Medula Ossea
(REREME).

Além de preencher simultaneamente esses requisitos basicos, o paciente precisa obrigatoriamente
apresentar pelo menos uma complicacdo clinica de alta gravidade, o que inclui: acidente vascular
encefélico (AVE) cursando com alteracdo neurolégica prolongada (mais de 24 horas) ou com
alteracdo evidente em exames de imagem; doenca cerebrovascular associada; refratariedade clinica
com mais de duas crises vaso-oclusivas graves (incluindo a sindrome tordcica aguda) no dltimo ano;
reincidéncia de priapismo (mais de um episddio); comprometimento estrutural por osteonecrose em
mais de uma articulacao; ou sinais de aloimunizacdo complexa, evidenciada pela presenca de mais

de dois anticorpos em regime de hipertransfusao ou de um anticorpo de alta frequéncia.

REVISAO FINAL

Vamos sintetizar o raciocinio rapido pra vocé nunca mais travar numa questao de caso clinico de
Doenca Falciforme:

¢ Se for um bebezinho com choro, febre leve, e com as maos e pés parecendo "paezinhos doces" de

tdo inchados = pense em Dactilite.

e Se o0 paciente tem dor no peito, falta de ar, febre e vocé bate o olho no raio-X e tem um mancha
nova —» pense em Sindrome Toracica Aguda e ndo perca tempo: prescreva oxigénio,
Ceftriaxona + Azitromicina e prepare uma transfusdo se for grave.

e Se o paciente, geralmente crianca, empalidece do nada, fica taquicardico, a barriga incha pelo
baco e os reticulécitos estdo nas alturas = pense em Sequestro Esplénico.
e Se o paciente teve um "resfriadinho" dias atrds, evoluiu com palidez subita e intensa, o baco ta

normal, e os reticulécitos estdo zerados =» pense em Crise Aplasica (Parvovirus B19).

e Na hora de escolher os hemoderivados do paciente, grave os adjetivos de protecdo: sempre
Leucodepletado e Fenotipado.
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Resumo em 1 minuto

e Gatilhos: Hipodxia, frio, infeccao, acidose causam a polimerizacdo da HbS. Tudo deriva da

vaso-oclusdo e da hemélise.

e Exame Padrdo-Ouro: Eletroforese de hemoglobina (HbSS = doenca; HbAS = traco, que é

benigno e assintomatico).

e Crise Algica: Analgesia vigorosa (morfina EV / fentanil IN). Hidratacao cuidadosa, evite o
hipervolume. Fisioterapia respiratoria!

e STA: Febre + Infiltrado pulmonar novo. Conduta: Internacdo, Cefalosporina 32 + Macrolideo,
Transfusao (simples ou exsanguinea) se gravidade.

e Sequestro Esplénico: < 5 anos, baco imenso, choque, reticulocitose. Transfusdo prudente!
¢ Crise Aplasica: Parvovirus B19, medula suprimida, reticulocitopenia.
e AVC: Maior incidéncia em criancas. Conduta de emergéncia: Exsanguineotransfuséo (troca).

e Profilaxia e Prevencédo: Hidroxiureia (aumenta producdo de Hb Fetal), Penicilina oral
profilatica até 5 anos, Doppler Transcraniano (rastreio de AVC). Bactéria mais agressiva nos

asplénicos = S. pneumoniae.
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Agora que vocé viveu a metodologia MED-Review...

...imagine ter esse nivel de clareza, didatica e estratégia em
TODA a Medicina?

0 Extensive MED-REVIEW esta com inscricdes abertas e, se vocé
chegou até aqui, ja sabe:
0 momento certo para entrar é agora.
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