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Pain managment in sickle cell patient
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RESUMO

A anemia falciforme é a forma homozigética (HbSS) e com manifes-
tacao grave da Doenca Falcémica. A morfologia eritrocitaria encon-
tra-se alterada nessa doenca, assumindo formato de foice, o que re-
laciona-se diretamente aos eventos de vaso-oclusido e hemolise. As
manifestacgoes clinicas sdo variadas, sendo as principais relacionadas
a anemia hemolitica e vaso-oclusao, que podem causar dor aguda
e cronica, isquemia tecidual ou infarto. O infarto esplénico leva ao
hipoesplenismo funcional no inicio da vida, aumentando o risco de
infeccdo. Essas complicacdes tém grande impacto na morbimortali-
dade. O presente estudo tem como objetivo relatar um caso de crise
algica em paciente pediatrico com anemia falciforme, cujas informa-
cOes foram obtidas através da revisdo do prontuario, entrevista
com o paciente e responsavel e revisio da literatura. O caso destaca
a importancia do rastreamento pelo teste do pezinho, identificacao
dos sinais e sintomas pelos profissionais de salide, profilaxia de infec-
cOes e adesdo ao tratamento da dor.

Palavras-chave: Anemia Falciforme, Doenca Falciforme, Dor Agud.
ABSTRACT

Sickle cell anemia is a homozygous form (HbSS) with a severe manifesta-
tion of sickle cell disease. Erythrocyte morphology is altered in this disease,
taking on a sickle shape, which is directly related to vaso-occlusion and
hemolysis events. The clinical manifestations are varied, the main ones
being related to hemolytic anemia and vaso-occlusion, which can cause
acute and chronic pain, tissue ischemia or infarction. Splenic infarction le-
ads to functional hyposplenism early in life, increasing the risk of infection.
These complications have a major impact on morbidity and mortality. The
present study aims to report a case of pain crisis in a pediatric patient with
sickle cell anemia, whose information was obtained through review of the
medical records, interview with the patient and guardian and review of
the literature. The case highlights the importance of screening through the
heel prick test, identification of signs and symptoms by health professio-
nals, infection prophylaxis and adherence to pain treatment.
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1 CONTEXTO

Entre 2014 e 2020, no Brasil, a média de novos casos por ano de criancas diagnosticadas com doen-
ca falciforme foi de 1087, com incidéncia de 3,78 a cada 10 mil nascidos vivos. Atualmente, estima-se que
ha entre 60 mil e 100 mil individuos falcémicos no pais (Brasil, 2022). Em contrapartida, de 2000 a 2019,
foram registrados 2422 6bitos pela doenca entre criancas e adolescentes no pais (Nascimento et al., 2022).
O diagndstico e tratamento precoces da doenca, tornaram-se possiveis a partir da portaria n® 822, de Ju-
nho de 2001, que incluiu o rastreamento da doenca no Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN),
reconhecendo sua relevancia para a satde publica.

2  APRESENTACAO DO CASO

Trata-se de um relato de caso, realizado no ano de 2023 em Volta Redonda, estado do Rio de Janei-
ro. Foram utilizadas informacodes obtidas nos prontuarios de internacao, relatos da responsavel e revisao
de literatura em artigos publicados nas plataformas PubMed e UpToDate, utilizando os descritores “ane-
mia falciforme”, “doenca falciforme” e “dor aguda”, em Portugués e Inglés. A selecdo dos artigos baseou-se
na correspondéncia com o caso investigado. Este trabalho esta sob o escopo do “Projeto de Educacéo no
Trabalho para a Saude do Centro Universitario de Volta Redonda - PET-UniFOA’, registrado no CAAE sob
o numero 30457714.1.0000.5237.

Paciente masculino, 11 anos, escolar, residente em Volta Redonda - RJ. E admitido em pronto so-
corro infantil de hospital de referéncia na regido com quadro de dor generalizada com intensidade 7 na
Escala Visual Analdgica (EVA) de dor. A acompanhante relata que os sintomas iniciaram ha quatro dias,
mas que nao houve melhora com o esquema de analgesia habitual, que compreende Dipirona 500mg de
6 em 6 horas intervalado com Ibuprofeno 400mg de 6 em 6 horas e Tramadol 50mg de 12 em 12h. Foram
realizadas apenas duas doses de Tramadol nos quatro dias de sintomas, devido ao receio familiar aos seus
efeitos colaterais. Houve apenas um episddio de febre de 38.5°C no primeiro dia de dor.

Foi diagnosticado com anemia falciforme aos seis meses de idade apds episédio de edema e ver-
melhiddo em maos e pés, irritabilidade e choro continuo. Segundo relato da mae, o teste do pezinho ndo
apresentava nenhuma alteracdo. Ambos os pais e o irmao mais velho sio portadores do traco falcémico.
Foi submetido a esplenectomia aos dois anos de idade apds repetidos episédios de internacao por seques-
tro esplénico. Fez profilaxia com Penicilina Benzatina até os sete anos de idade.

Ao exame fisico, paciente em regular estado geral, com facies de dor, hipocorado +/4+, hidratado,
anictérico, aciandtico, eupneico em ar ambiente com saturacdo de oxigénio de 94%. Ao exame cardiovas-
cular, apresentava-se normocardico com ritmo cardiaco regular em 02 tempos, sem sopros e/ou extrassis-
toles. Ao exame do aparelho respiratério, apresentava murmurios vesiculares universalmente audiveis,
sem ruidos adventicios. A semiologia abdominal mostrava-se sem alteracoes significativas: abdome fla-
cido, timpanico, indolor a palpacao superficial e profunda, ruidos hidroaéreos presentes, sem massas ou
visceromegalias palpaveis e sem sinais de irritacao peritoneal.

Na admissao, foram solicitados exames laboratoriais e sedimentoscopia urinaria (EAS). Ndo foi en-
contrada nenhuma alteracdo no EAS e os exames apresentaram os resultados a seguir:
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Hemograma completo
Hemacias 2,67x10"6/uL
Hemoglobina 8,0g/dL
Hematocrito 25,5%
VCM 95,5fL
HCM 30,0pg
CHCM 31,4g/dL
RDW 28,0%

Leucograma

Leucécitos 11210uL
Bastonetes 5,0%
Segmentados 66%
Eosinofilos 1,0%
Baséfilos 0%
Linfocitos 23,0%
Mondécitos 5,0%
Plaquetas 480.000/uL
Creatinina 0,5mg/dL
Ureia 18mg/dL
Potassio 4,8mmol/L
Sédio 142mmol/L
TGP 20U/L
TGO 52U/L
GAMA GT 18U/L
Bilirrubina total 1,73mg/dL
Bilirrubina direta 1,51mg/dL
Bilirrubina indireta 0,22mg/dL
Fosfatase alcalina 192U/L
CPK 26U/L
PCR 7,60mg/dL

TABELA 1: Resultados dos exames laboratoriais solicitados - dados retirados do prontuario.

3 TRATAMENTO

Ainda na emergéncia, foi ofertado oxigénio em cateter nasal 4L/min, realizada vendclise em mem-
bro superior direito para hidratacdo venosa com 1620ml/dia de SF a 0,9% e administracdo de dipirona
25mg/kg/dose EV de 6 em 6 horas. Como houve melhora do quadro geral, persistindo com dor apenas no
ombro esquerdo de intensidade 5 na EVA, optou-se por ndo fazer uso de opioides. Devido ao PCR aumen-
tado, optou-se por internacdo em enfermaria para antibioticoterapia com Ceftriaxona 100mg/kg/dia EV.
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4 RESULTADO E ACOMPANHAMENTO

Teve alta apds quatro dias de internacao, com melhora clinica da dor e PCR de 5,40mg/dL. Nos trinta
dias que sucederam a alta, houve um episddio de febre de 38.4°C com irritacdo na garganta, porém sem
alteracoes na oroscopia. Nao houve nenhum episédio de dor.

5 DISCUSSAO

A anemia falciforme é uma hemoglobinopatia de origem autossémica-recessiva no gene da beta-
-globina, sendo a mais comum dentre as sindromes falcémicas. A Hb S é insoltivel quando desoxigenada,
precipitando e polimerizando-se em fibras longas que aumentam arigidez celular, danificando amembrana
eritrocitaria e causando uma desidratacao celular. Isto aumenta a concentracao de Hb S e, consequente-
mente, faz com que a célula assuma um formato de foice (Sundd; Gladwin; Novelli, 2019; Steinberg, 2023).
As células falciformes estao associadas ao aumento da adesdo ao endotélio vascular, inflamacao, podendo
induzir alteracdes como lesdo endotelial, inflamacao e vasoconstricdo que levam a vaso-oclusio, sendo a
dor uma das principais consequéncias (Steinberg, 2023; Vichinsky, 2023).

O tratamento dos episddios dolorosos devem ser iniciados precocemente e de forma agressiva. O
paciente falcémico deve receber um plano de terapia individualizada para gerenciamento da dor em seu
domicilio, incluindo informacado do que fazer caso nao haja melhora dos sintomas ou sejam observados
efeitos adversos pelo uso de opioides. Este plano deve conter analgésicos ndo-opioides, anti-inflamatérios
nao-esteroidais e opioides de curta e longa acdo, bem como terapias adjuvantes como exercicios de respi-
racdo, compressas quentes e relaxamento (Debaun, 2023).

Para os pacientes que se apresentem a emergéncia, deve ser realizada uma rapida avaliacido da dor
e comorbidades da doenca falciforme que possam exigir tratamento adicional, ja que as infeccoes sdo a
maior causa de morbimortalidade nesses pacientes (Vichinsky, 2023). O pilar da avaliacdo do episddio
doloroso deve ser a relacdo de confianca entre médico e paciente, sendo o padrao-ouro do diagnéstico
o proprio relato do paciente ou familiar sobre as caracteristicas da dor: localizacao, intensidade e tipo,
duracio, fatores exacerbadores e possiveis comorbidades. Ndo ha nenhuma combinacao de clinica e exa-
mes laboratoriais que confirmem o quadro. Apds a triagem, deve-se realizar analgesia rapida e eficaz com
inicio o mais rapido possivel, em menos de 30 minutos. E preferivel o uso de medicacées endovenosas
(EV), devendo seguir o plano de tratamento individualizado caso ja exista. As drogas EV utilizadas incluem
morfina 0.1 a 0.5mg/kg, com dose maxima inicial de 10mg ou hidromorfona 0.02 a 0.05mg/kg, com dose
maxima inicial de 1.5mg. Fentanil intranasal também tem sido usado de forma segura nesses pacientes,
devendo ser usado apenas duas doses em criancas > 3 anos como tratamento inicial na emergéncia. Alguns
protocolos incluem ainda a Ketamina 1 a 10mcg/kg/min EV para controle inicial da dor em pacientes ndo
responsivos aos opioides, porém mais estudos sdo necessarios para determinar sua eficicia. Apés a admi-
nistracao do opioide, deve-se reavaliar os sintomas do paciente e determinar a necessidade de repetir a
dose ou ndo (Debaun, 2023).

Além disso, deve-se estar atento ao estado de hidratacao, a profilaxia do tromboembolismo, as fun-
cOes renal e hepatica e aos potenciais efeitos colaterais dos opioides Deve-se evitar terapias ineficazes,
principalmente tratamentos placebos, visto que isso prejudica a relacdo médico-paciente e prolonga o
quadro de dor. Também nio deve ser ofertado oxigénio para pacientes com eventos vaso-oclusivos nao
complicados em que a saturacao de oxigénio encontra-se em seu valor basal e ndo ha sintomas respirato-
rios associados. E recomendado a monitorizacio e observacao para possiveis complicacdes respiratérias,
devendo ser administrado o oxigénio caso haja hipdxia e/ou outras indicacdes. No caso relatado, o pa-
ciente apresentava uma saturacio de oxigénio de admissao de 94%, sem sintomas respiratoérios, portanto,
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nado havia necessidade da oferta de oxigénio. E, por Gltimo, a transfusdo sanguinea de rotina ndo deve ser
realizada nesses pacientes, apenas se a dor estiver associada a uma complicacdo como AVC ou sindrome
toracica aguda (Debaun, 2023).

6 EXERCiCIOS DE APRENDIZADO

1. Acrise de dor em paciente com anemia falciforme é um evento que ocorre pela vaso-oclusio que
resulta em isquemia dos tecidos. Qual das alternativas abaixo faz parte do protocolo de trata-
mento para paciente pediatrico em crise algica intensa (8 pontos na escala EVA)?

a) Tramadol EV e oferta de O2.
b) Morfina EV, AINES e transfuséo.
c) AINES, paracetamol em bolus e oferta de O2.

d) Hidratacdo, morfina e dipirona EV.

Gabarito: letra D.

2. A anemia falciforme é uma hemoglobinopatia de origem autossémica-recessiva, que determina
alteragdes na composicao da hemoglobina, levando a hemdlise crénica e crises vaso-oclusivas.
Acerca dessa patologia, marque a alternativa correta:

a) Pacientes com traco falciforme (HbAS) tém uma maior incidéncia de crises algicas, sindro-
mes toracicas agudas e complicacdes infecciosas como osteomielite.

b) Em complicacdes da doenca, pode-se encontrar aumento nos niveis de hemoglobina, ta-
quicardia, dor toracica, dispneia, febre e infiltrados bilaterais observados na radiografia de
térax.

c) Emepisddios de dor em ambiente hospitalar, deve-se preconizar a oferta de O2 para pacien-
tes em hipdxia e/ou outras complicacoes respiratorias.

d) Atransfusido de hemacias deve ser feita, independente da Hemoglobina ou do hematécrito
do paciente, em episédios de dor intensa, ja que reduz a intensidade e a duracao da crise
algica.

Gabarito: letra C.

3. Cite trés complicacbes comuns encontradas em pacientes com anemia falciforme na infancia.

Gabarito: Sequestro esplénico, crise algica por vaso-oclusao, sindrome mao-pé, sindrome toracica
aguda, priapismo, AVC, crise aplastica.
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