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RESUMO

AnemiaFalciforme € umadoencagenéticae hereditariaque
acomete predominantemente entre afrodescendentes. Do-
enca incurdvel causada por uma alteracdo no gene da
globina beta da hemogl obinaoriginando umahemoglobina
SaoinvésdahemoglobinaA. O diagndstico éfeito através
de teste do pezinho, teste de af oi camento, teste de mancha
e eletroforese de hemoglobina. Seu tratamento ocorre por
meio de medidas gerais e preventivas no sentido de mino-
rar os sintomas da anemia crénica, crises de falcizacdo e
susceptibilidade as infecgdes. O objetivo desse estudo foi
analisar o perfil daterapiafarmacol 6gicaem criancas que
fazem parte do ProgramaMunicipal deAtencdo Integral as
Pessoas com Doenca Falciforme e outras
Hemoglobinopatias do municipio de Campos dos
Goytacazes, RJ. Realizou-se umaanalise no prontuério de
57 criancas do Programa e encontrou-se o medicamento
Acido Fodlico sendo prescrito para 84% dos pacientes. S&0
prescritos também antibioticoterapia, naqual aPenicilinaG
se destacou. Medicamentos que amenizam a dor, como a
Dipirona, Diclofenaco Sadico e Morfinasdo prescritos como
SOS para todos os pacientes.

Palavras-chave: AnemiaFalciforme, Terapia
farmacoldgica

Abstract

Sickle Cell Anemiaisagenetic and hereditary disease that
affects predominantly among African descent. Incurable
disease caused by a change in the hemoglobin beta globin
gene causing a hemoglobin S instead of hemoglobin A.
The diagnosis is made by the Guthrie test, sickling test,
smear test and hemoglobin electrophoresis. Treatment
occursthrough general and preventive measuresto alleviate
the symptoms of chronic anemia, sickle cell crises, and
susceptibility to infections. The aim of this study was to
analyze the profile of pharmacological therapy in children
who are part of the Municipal Programme for
Comprehensive Care People with sickle cell disease and
other hemoglobinopathiesin the municipality of Goytacazes,
RJ. We conducted an analysed the medical records of 57
children in the program and met the Folic Acid drug being
prescribed to 84% of patients. Also were prescribed
antibiotics, inwhich Penicilin G stood out. Medicinesthat
soothe pain, such as dipyrone, sodium diclofenac and
morphinewere prescribed as SOSfor all patients.
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INTRODUCAO

A doencafalciforme (DF) é umadesordem genéti-
cade grande importanciaclinicae epidemiol égica cujaca-
racteristicaprincipal éaherancado genedaglobinabetaS.
Este gene determina a presenca da hemoglobinavariante S
nas hemécias(FERNANDESet a, 2010).

No Brasil, aDF é um importante problemade sal-
de publica. Estima-se que o0 nimero deindividuos com tra-
co falciforme sgjade 7.200.000, com prevaléncianapopul a
cdo geral entre2 e8%. (FERNANDESet d ., 2010). Segundo
o ProgramaNacional de Triagem Neonatal (PNTN), do Mi-
nistério da Salde, nascem no Brasil 3.000 criancas por ano
com DF e180.000 comtracofaciforme. (BRASIL, 2008).

Diferentemente dos portadores em homozigose
paraaHb S(Hb SS), osindividuos com trago falciforme ndo
apresentam sintomas vaso-oclusivos sob condicdes fisio-
l6gicas. Alguns sinais clinicos associados ao traco
fal ciforme somente ocorrem sob condi ¢des que propiciam o
processo de falcizagdo, como hipdxia, acidose e desidrata-
¢d0. A expectativa de vida é semelhante ao do resto da po-
pulagdo. (MURAO, M.; FERRAZ, M. H. C, 2007).

O segmento materno-infantil representa o grupo
biol 6gico mai's exposto, constituindo, por estapeculiarida-
de epidemioldgica, a faixa populacional de interesse
prioritario em termos de politicas publicas de salde. (BA-
TISTAFILHO, 2004).

NaA nemialalciforme ocorre umasubstituicdo da
adeninapor timina (GAG->GTG), codificando avalinaao
invés de acido glutdmico, na posicéo 6 da cadeia beta
globina, com aproducéo de hemoglobinaS (BRASIL, 2002).

A polimerizac&o ou gelificac8o da desoxiHbS € 0
processo primario desse acontecimento, devido a presenca
davalinanaposicéo 6 ocorre adesoxigenacdo estabel ecen-
do contatos intermoleculares que seriam impossiveis na
hemoglobina normal. Quando esses contatos acontecem
ddo origem a um pequeno agregado de hemoglobina
polimerizada. Com aadicéo de moléculas sucessivasde HbS
a polimerizacdo progride, a medida que a porcentagem de
saturacao de oxigénio da hemoglobinadiminui. Os agrega-
dos maiores se alinham em fibras paral el as, originando um
gel de cristais liquidos chamados tectéides, essas altera-
¢Bes culminan afalcizacdo. Sob acondicéo de desoxigenacdo
afalcizacdo das hemécias ocorrem pelapolimerizacéo rever-
sivel daHbSnointerior dacélula. A formacéo daformade
foi ce das hemécias ocorre sob essa desoxigenacéo comple-
ta, formacléssicadaanemiafaciforme.

O diagnéstico é feito através de teste do pezinho,
teste de afoicamento, teste de mancha e eletroforese de
hemoglobina.

De acordo com o Ministério da Salde (BRASIL,
2007) os sintomas daA nemiaFalciforme sdo: dores que sdo
mais frequentes nos 0ssos e nas articulacbes, podendo,
porém atingir qualquer parte do corpo; ictericia(cor amarela
nos olhos e pele): é o sinal mais frequente da doenca;
sindrome méo-pé: nas criangas pequenas as crises de dor
podem ocorrer nos pequenos vasos sanguineos das maos
e dos pés, causando inchaco, dor e vermelhid&o no local;

infeccdes; Ul ceras de perna e sequestro do sangue no Baco:
em criancas com anemia falciforme, podem apresentar
esplenomegalia rapi damente por sequestrar todo o sangue
e isso pode levar rapidamente a morte por falta de sangue
para 0s outros 6rgaos.

Quando descoberta, o bebé deve ter acompanha-
mento médico adequado baseado em um programaintegral,
por ser tratar de umadoencaincuravel.

No Programa Municipal de Atencéo Integral as
Pessoas com Doenca Falciforme e outras
Hemoglobinopatias do Municipio de Campos dos
Goytacazes — RJ, os pacientes sdo orientados a fazerem
medidas gerais no sentido de minorar as consequéncias da
anemia crénica, crises de falcizacdo e susceptibilidade as
infeccdes. Estas medidasincluem: boanutricao, profilaxia,
diagndstico, terapéutica precoce de infeccBes, manuten-
¢do de boa hidratacéo, evitar condicdes climaticas adver-
sas. Além disso, acompanhamento ambul atorial 2 a4 vezes
ao ano e educacdo dafamilia e paciente sobre a doenca séo
auxiliares naobtencdo de bem-estar social e mental.

O padréo de medicamentos utilizados nesse Pro-
gramaparase manter o controle dos sintomas séo: Dipirona,
Codeina, Morfina, Metadona, Paracetamol, Diclofenaco
sodico, Tramadol, Ampicilina, Penicilina G cristalina,
Cefuroxima, Eritromicina. Existem doismedicamentosmais
recentes, porém nem todos os pacientes podem fazer o seu
uso: aHidroxiuréia e o Deferasirox, pois precisam passar
por um protocolo.

Na classe dos analgésicos sao prescritos: a
Dipironae o Paracetamol que sdo anal gésicos e antipiréticos,
normal mente prescritosem caso de dor efebre. A Codeinaé
um opidGide usado no tratamento de dores moderadas. A
Morfina é um anal gésico opidide sistémico usado parado-
res agudas e intensas. Também da classe de opidides, a
M etadona também é utilizada parador agudaaintensa. O
Tramadol é indicado para dor de intensidade moderada a
severa, de carédter agudo, subagudo e crénico.

Naoum (2014) relataque o tratamento anal gési co,
frequentemente, envolve o uso de medicacdes diferentes,
mas com agdes sinérgicas. Assim, € comum aassociacdo de
drogas néo-opiodides, como os anti-inflamatérios nao
esteroidais (AINE) que agem local mente bloqueando o pro-
cesso inflamatdrio, opidides, os quaistém acdo no sistema
nervoso central, e ainda drogas adjuvantes, como anti-
hi staminicos e benzodiazepinicos.

Na classe dos anti-inflamatérios é prescrito o
Diclofenaco s6dico sendo um anti-inflamatério néo
esteroide (AINE) com acdo, sobretudo analgésica e anti-
inflamatoria.

Naantibioticoterapia, sdo prescritosaAmpicilina,
um antibi ético beta-|actdmico usado no combate de bacté-
rias gram-positivas e gram-negativas, e apenicilinaG, um
outro antibi6tico beta-lactamico utilizado quando se requer
efeito rpido ou alta concentracéo sérica dadroga.

A Cefuroximaé um antibiético cefal osporinico de
amplo espectro de acdo contra grande nimero de
microorganismos Gram-positivos e Gram-negativos. A



Revigta Cientifica da FMC. Vol. 10, r° 1, 2015 [Perfil da terapia farmacolégica em criangas que fazem parte do Programa Municipal de atengo integral
as pessoas com doenca Falciforme e outras Hemoglobinopatias do municipio de Campos dos Goytacazes - RJ] - Souza V. S. S, ; Alexandre P. C. B.

eritromicinado grupo farmacol 6gico dos macrolideos é ha-
bitualmente bacteriostatica, mas em altas concentractes
pode ser bactericida contra microrganismos muito sensi-
veis.

O primeiro medicamento aprovado para o trata-
mento daanemiafalciformefoi aHidroxiuréia. Representa
um grande avanco no tratamento da doenca das células
falciformes. Segundo Bandeira et al. (2004), o uso de
hidroxiuréiapromove aelevacdo dos niveis de hemoglobina
fetal (Hb F) em pacientes portadores de sindromes
falciformes (SF) e o medicamento vem sendo estudado em
vérios grupos de pacientes, incluindo adultos e criangas.

O Deferasirox tem como principal propostareduzir
a sobrecarga de ferro cronica em pacientes que estdo rece-
bendo por um longo prazo transfusdes de sangue para do-
encgas como a beta- talassemia e outras anemias cronicas.

OBJETIVOS

O objetivo deste estudo foi analisar o perfil da
terapiafarmacol gicaem criangas que fazem parte do Pro-
gramaMunicipal de Atengdo Integral as Pessoas com Do-
enca Fal ciforme e outras Hemogl obinopatias do municipio
de Campos dos Goytacazes, RJ.

O conhecimento e perfil farmacol dgico utilizado
nas criangas em tratamento paraaAnemiaFal ciformefavo-
recera a obtencdo de informagdes que poderdo ser Uteis
para agBes que visem umamel hor qualidade de vida e des-
fecho da doenca. Existem poucos estudos no Brasil que
relacionem o tratamento daAnemia Falciforme em criangas
com o melhor progndstico dadoenca, o quejustificaapre-
sente pesquisa. Quando diagnosticadas precocemente e
tratadas adequadamente, com os meios atual mente dispo-
niveis e com a participacdo da familia, a gravidade e a
letalidade podem ser reduzidas expressivamente.

MATERIALEMETODO

Esse trabalho foi desenvolvido no Programa Mu-
nicipal de Atencdo Integral as Pessoas com Doenca
Falciforme e outras Hemoglobinopatias do Municipio de
Campos dos Goytacazes — RJ, apés solicitagcdo e termo de
autorizacdo junto ao Coordenador do Programapara o pro-
cedimento da coleta de dados.

O estudo foi do tipo observacional transversal com
amostrade 57 criancasde 0 a 14 anos portadoras daAnemia
Falciforme que fazem parte do referido Programa.

Durante a coleta de dados foi utilizado um proto-
colo de pesquisa elaborado apartir do prontuério utilizado
pelo Programae essesforam afonte de dados paraarealiza-
¢80 do estudo. Dados como: as intercorréncias, medica-
¢Oes prescritas, sintomas e exames prescritos foram consi-
derados.

Os dados obtidos foram tabulados no EPIDATA
versdo 3.1 e apresentados em gréficos e tabel as el aborados
no ProgramaExcel.

O projeto de pesquisa foi encaminhado para o
Comité de Eticaem Pesquisada Faculdade de Medicina de
Campos e aprovado com o parecer n° 764.348.

Foi realizado aindauma pesquisabibliogréficanas
Bases de Dados da Biblioteca Virtual em Salide (BVS) da
BIREME com o assunto/descritor: Anemia Falciforme e
Anemia. Foi filtrado pelo Limite: crianga, Idioma: Portugués
eano de publicagdes: 2004 até 2013. Foram encontrados 49
documentos. Desses encontrados selecionou-se 14 docu-
mentos com texto completo. Foi também realizada pesquisa
bibliogréficanaBasede DadosBDTD do IBICT atravésdo
site www.ibict.br. A partir da palavra-chave: Anemia
Falciforme e foram encontrados 31 documentos. Oslimites
utilizadosforam: idioma: Portugués e Anos de defesa: 2003
até 2013. Desses encontrados sel ecionou-se 4 documentos
com texto completo.

RESULTADOSE DISCUSSAO

Nafigural, observa-se que amedicagdo prescrita
que se destacou foi 0 Acido Félico em 84,2% dos pacien-
tes. Pacientes com Anemiakalciforme, paratentar compen-
sar a anemia, produzem muitos globulos vermelhos ou
hemécias. O &cido folico é umavitaminaimportante nafor-
magdo dashemécias (ANVISA, 2014).

Principais Medicamentos Utilizados
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Figura 1 — Distribuic&o do nimero de pacientes por
medi camentos para pacientes comAnemiakFalciforme.

A Penicilina G prescrita em 35% dos casos ou a
Pen Ve Oral (fenoximetilpenicilinapotéssica) com 14%, sdo
prescritas como formade profilaxia. Braga (2007) relataque
0s pacientes falcémicos sdo susceptiveis as infeccles, so-
bretudo por germes encapsulados, uma vez que a fungéo
esplénica é perdida devido ao progressivo infarto no bago.

Dos 57 pacientes analisados, 8,8% deles fazem o
usodaHidroxiuréia. A hidroxiuréia(HU) apresentaum efel-
to citotdxico que, ao inibir aenzimaribonucl eotideo redutase,
produz vérios efeitos benéficos nos pacientes com Doenca
Falciforme, tais como aumento da producéo de HbF, da
hidratac&o de gl 6bulos vermel hos e dataxa hemogl obinica,
maior producéo de Oxido nitrico e diminuicdo daexpressdo
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de mol éculas de adesdo. Até o momento, elaé considerada
a terapia farmacol6gica de maior sucesso para Doenca
Falciforme (BRASIL, 2010), porém nem todos os pacientes
tem sua indicag&o para uso, pois precisam passar por um
protocolo.

Em geral, sdo prescritos como SOS aDipironade
6/6 horas, Diclofenaco sodico de 8/8 horas e a Codeina de
6/6 horas alternando com aDipirona, porém néo foi relata-
do nos prontuérios dos pacientes. Silva, Ramalho e Cassorla
(1993) relatam que, afalciza¢do das hemécias, aém de oca-
sionar anemia hemolitica, € também responsével pelaobs-
trucdo de vasos sanguineos, causando crises de dor,
infartamento e necrose em diversos 6rgaos, Como 0Ssos e
articulaces, bago, pulmdes, rins e outros.

NaTabela 1, observa-se que, dentre os principais
medicamentos utilizados, o Acido Folico foi prescrito para
84% dos pacientes, a dose principal utilizada € a de 5mg
representando um total de 87,5% dos pacientes que fazem
uso dessa dosagem.

Tabela 1 - Dosagem prescrita dos medicamentos para os pacientes com
Anemia Falciforme

Medicamento Pacientes Dose
Acido Félico 42 (87,5%) 5mg
5(10,5%) 10gotas
1 2%) 30gotas
Penicilina G 1(5%) 1.200.000U1
6 (30%) 600.000UI
12 (60%) 300.000UI
1 6%) N&o informado
Hidroxiuréia 1(20%) 5mL
2 (40%) 3,56mL
1(20%) 4mL
1(20%) N&o informado
Complexo B 4 (100%) Né&o informado
Decongex Plus 2 (100%) N&o informado
Captopril 1(100%) 12,5mg
Pen Ve Oral 1(12,5%) 2,5mL
1(12,5%) 2,5mL
6 (75%) Nao informado
Fenobarbital 1(100%) 30 gotas
Digoxina 1(100%) 0,005mg/kg
Sulfato Ferroso 1(100%) 3mg/kg

Figura 1 — Distribui¢éo do nimero de pacientes por medica-
mentos para pacientes com Anemia Falciforme.

NaTabela2, observa-se que o tempo de utilizacéo
mais prescrito foi de 3 vezes por semana, em 92% dos paci-
entes e em 8% o uso édi&rio.

Tabela 2 — Tempo de utilizagdo dos medicamentos prescritos para pacientes
com Anemia Falciforme

Medicamentos Pacientes Tempo de uso
Acido Folico 44 (92%) 3x semana
4 (8%) Diério
Penicilina G 16 (80%) 30/30 dias
3 (15%) 28/28 dias
1(5%) Dose Unica
Hidroxiuréia (100% 1x ao dia
Complexo B 100% 1x ao dia

5

3
Decongex Plus 2 N&o informado

1

3

1

Captopril 1x ao dia
Pen Ve Oral 37,5%) 2x ao dia
12,5%) 1x ao dia
4 (50%) Néo informado
Fenobarbital 1(100%) 1x ao dia
Digoxina 1(100%) Por 15dias
Sulfato Ferroso 1(100%) Diério

A Penicilina G, foi prescrita para um total de 20
pacientes (35%), dos 57 analisados. A dosagem mais pres-
critafoi de 300.000Ul, em 60% dos pacientes, seguida da
dose de 600.000UI, com 30% dos pacientes, um paciente
fez uso de 1.200.000U1 e um paciente ndo foi informado da
dose utilizada. NaTabela 2, apresenta-se 16 paci entes (80%)
fazem uso acada 30 dias, 3 (15%) acada 28 diase um dose
Unica.

O Pen Ve Oral utilizado por 14% dos pacientes
tiveram 8 ocorréncias engquanto que 75% dos pacientes sem
dose prescrita informada, um paciente usa 2,5mL e outro
usa 1,5mL. NaTabela 2, dos 14% dos pacientes que faz o
uso, para4 (50%) pacientes ndo foi informado a dose pres-
crita, 3(37,5%) 2 vezesao diae 1l umavez ao dia.

Dos pacientes que usam a Hidroxiuréia (8,8%), a
dose maisprescritafoi 3,5mL em 40% dos casos, um pacien-
tefaz o uso de 5mL, um usa4mL e um ndo foi informado a
dose prescrita. Na Tabela 2, todos os pacientes fazem uso
daHidroxiuréiaumavez ao dia

CONCLUSAO

A terapiafarmacol 6gica utilizada parao trata-
mento de crianca com Anemia Falciforme foi Acido
Folico com maior prevaléncia. A PenicilinaG eaPen Ve
Oral sdo prescritas como formade profilaxiaem alguns
casos. A Hidroxiuréiafoi pouco prescrita, por estarela-
cionado ao fato de que nem todos pacientes podem fa-
zer uso.

A anemiafalciforme é umapatologiagrave que
requer cuidados permanentes. Os pacientes com bom
acompanhamento médico baseado em um programain-
tegral, fazendo medidas gerais e preventivas com medi-
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cacdo adequada visando minorar as consequéncias da
anemia crénica, crises de falcizac&o e susceptibilidade
asinfeccOes, podem ter umamelhor expectativade vida.
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