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1. OBJETIVO

A Doenca Falciforme (DF) refere-se a um conjunto de entidades clinicas decorrentes da pre-
senca da Hemoglobina S, de alta prevaléncia no Brasil e no mundo. As principais complicagées
devido a vaso-oclusdo sdo: Sindrome Toracica Aguda (STA), Acidente Vascular Cerebral (AVC),
Crise Vaso-Oclusivo dolorosa (CVO) e Sequestro Esplénico, além do risco aumentado de Sepse
frente a infeccbes. Cabe ao médico Pediatra assistente identificar sinais e sintomas que podem
ocorrer de diversas formas e com varios graus de gravidade e iniciar as condutas corretas para di-

minuir a morbimortalidade.

Esse Protocolo Assistencial tem como objetivo elencar as principais complica¢des e patologi-
as agudas secundarias a eritrofalcizagao no paciente portador da Doencga Falciforme comumente

atendidas em nosso servigo, padronizando e guiando as condutas necessarias.

2. PUBLICO ALVO

Médicos Pediatras de todas as unidades assistenciais pediatricas do HCFMB.

3. DEFINICOES

3.1. Introdugao:

A troca de valina pelo Acido Glutamico na 6° posicdo da globina beta produz uma
hemoglobina anémala, a Hemoglobina S (Hbs). A presenga da mutagdo em homozigoze (SS —
anemia falciforme) ou em dupla heterozigose (Doenga falciforme SC, SD e S beta Talassemia)
caracteriza varias entidades clinicas da Doenca Falciforme (DF). O portador da DF apresenta uma
anemia hemolitica cronica e pode, além de complicagdes crdnicas, vir a apresentar complicagdes
agudas, o que o leva a procurar atendimento médico na emergéncia comumente com necessidade
de internagdes hospitalares prolongadas. As crises agudas podem ser desencadeadas por
estresse, frio, infeccdo, hipoxia e desidratacdo principalmente. E importante esclarecer que
individuo com trago falciforme (portadores heterozigotos AS) raramente apresentam complicagbes

clinicas associadas com a presenga da hemoglobina S.
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3.2. Fisiopatologia das Complicagoes

e Polimerizacdo Hemoglobinica: HbS em baixas concentragdes de oxigénio e em acidose
altera a forma da hemacia (em foice) —) ERITROFALCIZAGAO.

e Hemacias falcizadas por alteragdo da membrana sofrem hemdlise intravascular
mmmp ANEMIA HEMOLITICA CRONICA.

e Hemodlise intravascular altera o Metabolismo do 6xido nitrico mmsp VASOCONSTRIGAO.

e Vasoconstrigdo lesa endotélio vascular mmmp ESTADO INFLAMATORIO CRONICO E
HIPERCOAGULABILIDADE.

4. INDICACOES PARA INCLUSAO

Paciente portadores de Doenca Falciforme: SS, SC, SD e S-Beta Talassemia.

5. CONDUTAS A SEREM SEGUIDAS
5.1 Sindrome Toracica Aguda — STA

A Sindrome Toracica Aguda € um conjunto de sinais e sintomas de etiologia multifatorial
com componente infeccioso/inflamatério, de eritrofalcizacdo, vaso-oclusdo e isquemia. E a
principal causa de 6bitos em maiores de 10 anos.

Para suspeicao diagnéstica é necessaria a presenga de 2 sinais obrigatérios:

\ SINAIS/SINTOMAS OBRIGATORIOS: /
\. - Hipdxia (Queda de 2 pontos da saturagdo basal fora /
. de crise); PO2 < 75mmHg //
\ - Novo infiltrado pulmonar na Radiografia de Térax (nas /

AN primeiras /

L 48-72h pode estar sem grandes alteragdes) /

SINAIS/SINTOMAS SECUNDARIOS
\ - Dor toracica //
\ - Hiperreatividade brénquica /
\ - Taquipneia e desconforto

\ respiratdrio /

\\ SINAIS/SINTOMAS /

" INESPECIFICOS ~
\\\ - Febre //
A Estertore§/

AN /
N /

A4
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» Classificagao:

e Leve: Sat > 90%, infiltrado envolvendo nao mais que um lobo pulmonar, responsiva a 1

ou 2 concentrados de hemacias.

e Moderada: Sat 85-90%, infiltrado envolvendo até 2 lobos pulmonares, responsiva a 3

concentrados de hemacias.

e Grave: Insuficiéncia Respiratéria com necessidade de ventilagdo mecanica, Sat< 85%
aa ou <90% com FiO2 100%, 3 ou mais lobos pulmonares envolvidos, necessidade de

multiplas transfusdes ou Transfusado de Troca Parcial para manter HbS < 30%.

¢ Muito grave: Sindrome do Desconforto Respiratério Agudo

Obs: Na suspeita de STA sempre internar o paciente em Enfermaria C aos cuidados da
Hematologia Pediatrica e seguir a seguinte conduta:

» Exames iniciais a serem solicitados:
e Hemograma
e Reticuldcitos
e DHL
e Radiografia de Térax
¢ PCR
e Hemoculturas (2)
e Gasometria arterial, se necessario

e Tipagem sanguinea e PAI

> Tratamento:

a) Hidratacao: Nao hiperhidratar (atentar para sobrecarga volémica). A desidratacao esta
frequentemente associada as crises falcémicas devido aumento de perdas insensiveis
e dificuldade de ingestdo de liquidos VO, além de hipostenuria comum na patologia

Falciforme.

e Soro de Manutencao para um balango hidrico discretamente positivo nas primeiras

48h ou até ingestdo adequada de liquidos VO.
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e Se desidratacdo: Expansédo com SF 0,9% 20ml/kg até paciente hidratado.
b) Analgesia sempre imediata:
e Dor moderada a intensa: Morfina: 0,1 — 0,2 mg/kg/dose EV — 2/2h ou de 4/4h
(verificar a necessidade de morfina continua ou da prescrigéo de resgates).
e Se melhora da dor substituir por Tramadol 5 mg/kg/dia EV 6/6h (correr lento).
c) Antibioticoterapia amplo espectro: Quadro clinico laboratorial muitas vezes
indistinguivel da PNM Bacteriana, podendo STA ser uma complicagdo da PNM.
e Ceftriaxone 100mg/kg/dia EV 12/12h (Dose maxima 4g/dia).
e Criancas >10 anos e casos graves considerar associagao com Macrolideo para
cobrir Mycoplasma pneumoniae.
e Se uso de Antibidtico recente ou instabilidade hemodindmica considerar uso de
Cefepime 50mg/kg/dose EV 8/8h.
d) Transfusdo simples para manter Hb préximos 10g/DL (evitar valores muito acima de

10 g/DL devido risco de hiperviscosidade).

e Concentrado de Hemacias deleucotizadas e fenotipadas 10 ml/kg (paciente com
= 2 reagbes alérgicas transfusionais ou anafilaxia solicitar também hemacias

lavadas além de pré medicar com Antihistaminicos)

e Casos graves; muito graves e/ou Hb > 10g/DL considerar Transfusao de Troca

Parcial.

e) Oxigenoterapia: Se saturacdo < 92% ou queda de 2 pontos abaixo da saturagao basal

fora de crise (vide prontuario ambulatorial).

f) Fisioterapia respiratoria: (espirometria de incentivo): redugao do tempo de internagao
hospitalar e do uso de medicagdes para dor por via oral.

g) Nebulizagdo com B2 agonista, se Broncoespasmo.

h) Se paciente em uso de Hidroxiuréia ndo suspender, exceto em caso de Insuficiéncia

Respiratoéria Aguda.
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i) Drogas Adjuvantes: Anti-histaminico se prurido decorrente do uso da Morfina;
laxativos se distensdo abdominal e dificuldade de evacuacdo secundaria ao uso da
Morfina.

5.2. Crise Vaso-Oclusival Crise Algica — CVO

Dor isquémica intensa de carateristica subita, continua, latejante, migratéria ou ndo, devido
eritrofalcizagdo e vaso-oclusdo. Na maioria dos casos desencadeada por frio, infecgao, hipdxia ou
desidratagcdo. Pode ocorrer em qualquer tecido, ossos e articulagdes, sendo mais comum em
MMSS, MMII, abdome e torax.

Pode estar associada a sinais flogisticos e a febre, ndo caracterizando necessariamente
uma infec¢ao local, necessitando avaliar individualmente o quadro e evolugdo/exames para tal

suspeita.

A Dactilite (crise vaso-oclusiva nas extremidades das maos e pés) geralmente € a primeira
manifestacao de dor na DF e ocorre em lactentes. Apresenta-se com sinais flogisticos (dor, calor e
edema) em extremidades e caracteriza um fator de risco de doenga grave naqueles menores de 1

ano.

Para melhor avaliagdo e condugdo do tratamento é necessario quantificar a dor do

paciente, utilizando as escalas abaixo:

ESCALA VERBAL - NUMERICA = notas que variam de 0 a 10

ESCALA VISUAL- NUMERICA

ESCALA VISUAL ANALOGICA - EVA

> Exames iniciais a serem solicitados:
e Hemograma

e Reticuldcitos
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e DHL

e Tipagem sanguinea e PAI — se indicado Transfusao de Concentrado de Hemacias (vide

tratamento)
Na suspeita infecciosa associada: triagem infecciosa
e PCR
e Hemoculturas (2)
¢ Radiografia de térax
e Urina 1 e Urocultura

e Liquor: <3 meses ou suspeita de Infecgao SNC.

> Tratamento
a) Corrigir fator desencadeante

b) Hidratagao: Nao hiperhidratar (atentar para sobrecarga volémica). A desidratagao esta
frequentemente associada as crises falcémicas devido aumento de perdas insensiveis

e dificuldade de ingestao de liquidos VO, além da hipostenuria do falciforme.

e Soro de Manutencao para um balango hidrico discretamente positivo nas primeiras

48h ou até ingestdo adequada de liquidos VO.
e Se desidratagao: Expansado com Sf 0,9% 10ml/kg até paciente hidratado.
¢) Analgesia sempre imediata:
e Dor Leve: analgésicos simples: Dipirona, Paracetamol ou Ibuprofeno.

e Dor moderada a intensa: Morfina: 0,1 — 0,2 mg/kg/dose EV — 2/2hs ou de 4/4hs

(verificar a necessidade de morfina continua ou de prescrever resgates).
e Se melhora da dor substituir por Tramadol 5 mg/kg/dia EV 6/6hs.

d) Transfusao sanguinea apenas SE: dor intratavel, queda de 2 pontos em relagdo ao
Hb basal (vide prontuario ambulatorial) e/ou se associada a outras complicagbes como
STAe AVC.
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e Concentrado de Hemacias deleucotizadas e fenotipadas 10 ml/kg (paciente
com = 2 reacgbes alérgicas transfusionais ou anafilaxia solicitar também hemacias
lavadas além de pré medicar com Antihistaminicos)

e) Corticéide: Pode ser prescrito em situagdes de dor intratavel (sem melhora apds 72h

de analgesia otimizada e apés transfusdo de Concentrado de Hemacias) e

Leucometria < 15.000. Atentar sempre ao risco de hiperviscosidade sanguinea.
¢ Metilprednisolona 2mg/kg/dia EV por 3 a 5 dias.
f) Se paciente em uso de Hidroxiureia nao suspender

g) Caso o paciente necessite de antibioticoterapia, a profilaxia antibiética (Penicilina) deve

ser suspensa, porém devera ser reintroduzida na alta hospitalar.

h) Reavaliagbes dos pacientes frequentes com a escala de dor para manejo da analgesia.

i) Atentar a hipoxemia, se necessario administrar oxigenoterapia.

j) Drogas Adjuvantes: Anti-histaminicos, se prurido decorrente do uso da Morfina;

laxativos se distensdo abdominal e dificuldade de evacuagdo secundarias ao uso da
Morfina.

Apés medicado, se paciente apresentou dor moderada/intensa manter em observagao por
cerca de 24h. Se apresentar resolugdo da dor ou melhora importante com analgesia VO e nao
houver nenhuma suspeita de infeccdo associada ou STA, podera ser dado alta com orientagdes de
sinais de alarme (febre, queda do estado geral, dor moderada/grave, desconforto respiratorio,
palidez subita...) e retorno ambulatorial precoce.

Se nao houver melhora da dor ou paciente com suspeita infecciosa ou de STA, internar em

Enfermaria C aos cuidados da Hematologia Pediatrica.

Observagoes: Nao ha beneficio na literatura quanto a melhora da dor, diminuigdo dos dias de
internagcao ou melhora da evolugao do quadro com o uso de AINES. Nao usar em pacientes com
funcao renal alterada.
» Diagnésticos Diferenciais
Osteomielite: Suspeitar em casos de dor localizada persistente associada a sinais

flogisticos também localizados e toxemia, com persisténcia de febre por mais de 72h em
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uso de antibioticoterapia adequada sem outras justificativas para febre. Solicitar exames de
imagens (RNM: Infarto Osseo X Osteomielite) para confirmar diagndstico e associar
antibioticoterapia para cobrir Salmonella spp, agente bacteriano comumente associada a
Osteomielite no paciente com DF.

Colelitiase Aguda: Diferencial importante com CVO abdominal visto que paciente com DF
apresenta hemolise crbnica e risco aumentado de Colecistite Aguda. Solicitar exames de

imagem, enzimas canaliculares e hepaticas, na suspeita.

5.3. Sequestro Esplénico

Os portadores de Doenca falciforme podem sofrer repentinamente do aprisionamento de
grandes volumes de sangue no baco desencadeado por crise falcémica. Ocorre aumento subito do
tamanho do bago associada a dor a palpagado, palidez intensa pela queda importante da
Hemoglobina basal (comumente encontra-se valores abaixo de 5g/DIl) e reticulocitose com

eritroblastos aumentados na periferia. Pode se associar ao quadro clinico plaquetopenia e febre.

Geralmente ocorre em pacientes entre 3 e 5 anos de idade, podendo levar ao choque
hipovolémico e dbito se ndo for prontamente identificado e iniciado conduta correta. E a segunda
causa de morte na primeira década de vida.

uando paciente estavel, internar em Enfermaria C aos cuidados da Hematologia

Pediatrica.

» Exames iniciais a serem solicitados:
e Hemograma
¢ Reticulocitos
e DHL
e Tipagem sanguinea e PAI
Se choque solicitar:
e Funcao renal e hepatica

e Eletrélitos
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e Gasometria venosa
e Coagulograma
Na suspeita infecciosa associada:
e PCR
e Hemoculturas (2)
¢ Radiografia de térax
e Urina 1 e Urocultura

e Liquor: <3 meses ou suspeita de Infecgdo SNC.

» Tratamento

a) Corrigir fator desencadeante e atentar para sinais vitais. Condutas especificas se
Choque Hipovolémico e complicagbes de Cor Anémico.

b) Hidratagdo: A desidratacao esta frequentemente associada as crises falcémicas devido
aumento de perdas insensiveis e dificuldade de ingestdo de liquidos VO, além da
hipostenuria do falciforme.

e Soro de Manutencéo para um balanco hidrico discretamente positivo nas primeiras
48h ou até ingestdo adequada de liquidos VO.
e Se desidratagao: Expansao com Sf 0,9% 20ml/kg até paciente hidratado.
¢) Analgesia se necessaria.
d) Transfusdo sanguinea em aliquotas e lento: Atencao, a transfusao libera as hemacias

aprisionadas em bacgo podendo levar a hiperviscosidade sanguinea e vaso-oclusao.

e Concentrado de Hemacias deleucotizadas e fenotipadas 5 ml/kg (paciente com
= 2 reacbes alérgicas transfusionais ou anafilaxia solicitar também hemacias

lavadas além de pré medicar com Antihistaminicos).

e O paciente devera ser avaliado frequentemente apos transfusao, solicitar HMG apoés
2-6 horas para avaliar necessidade de nova Transfusdo de Concentrado de

hemacias em aliquotas a depender da evolugéo clinica.

e) Oxigenoterapia se hipoxemia.
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f) Medir tamanho do baco com fita métrica e anotar em prontuario para avaliar evolugéo do

tratamento. Na alta ensinar o cuidador a medir o tamanho do braco.
g) Se paciente em uso de Hidroxiuréia ndo suspender.

h) Caso o paciente necessite de antibioticoterapia, a profilaxia antibiética (Penicilina)

devera ser suspensa, porém devera ser reintroduzida na alta hospitalar.

Apoés tratamento correto, a regressdo do bago ocorre em 48-72Hs e podera ser dado alta
hospitalar quando Hb préximo de 10g/dL. Retorno ambulatorial precoce com Ultrassom de abdome
e encaminhamento para imunizagdo (CRIE) para programacdo de esplenectomia (grandes

chances de recidiva com risco aumentado de ébito em 2° episddio).

Dependendo da idade do paciente e gravidade da crise podera ser necessario iniciar
Esquema de Transfusdo Crbnica para redugdo da HbS até a indicagdo ou programacao de

Esplenectomia.

5.4. Febre e Infecgao na Doenga Falciforme

Paciente com Doencga Falciforme sao altamente suscetiveis a infeccbes bacterianas e
virais, em grande parte, devido a asplenia funcional que se desenvolve no inicio da infancia. O
curso clinico dessas infeccbes é muitas vezes mais grave do que individuos sem DF, com
evolucao rapida para Sepse geralmente por germes encapsulados (Streptococcus pneumoniae,
Haemophilus influenzae e Salmonella spp). Pacientes menores de 3 anos possuem 600x mais
quadros Meningite Meningocécica e 300x mais bacteremia. A Febre pode ser o primeiro sinal de
uma infecgao bacteriana grave na crianga com DF, portanto deve ser considerada uma urgéncia

médica.
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Fluxograma Pronto Socorro — Febre no paciente Falciforme

Anamnese e Exame
Fisico Compativel
com IVAS

A

- Se 2 5 anos: prescrever
Amoxicilina 50 mg/kg/dia VO
8/8h, alta com orientagdes de

sinais de alarme/piora.
- Entre 2 e 5 anos: Prescrever
Amoxicilina 50mg/kg/dia VO
8/8h, orientagbes de sinais de
alarme/piora e reavaliar em 24-
48hs.

- Se £ 2 anos: Internagdo* com
Ampicilina 25mg/kg/dose 6/6h
EV e solicitar exames**. Se
afebril ha 24/48h e culturas
negativas, alta com ATB VO e
orientagdes de sinais de alarme/

piora.

Anamnese e Exame
Fisico compativeis com
Infecgao Pulmonar

Solicitar Exames™**, Rx de térax (PA +
Perfil), verificar oximetria (atentar
Sat. Basal). S/N aasometria arterial.

i

i

Anamnese e Exames Fisico
Compativel com Febre sem
sinais Localizatérios - FSSL

A

Se Suspeita de
STA:
Internagao* e
iniciar
protocolo/
conduta STA

Desconforto
Respiratério ou
Imagem sugestiva
de PNM em RX
sem suspeita de
STA:
-Internacao*, -
Ceftriaxone 50 a
100 mg/kg/dia
12/12h EV, -
Hidratacao
criteriosa, -
Transfusdo de CH
a critério clinico. -
Considerar
Macrolideo na
suspeita de PNM
atipica.

- Solicitar Exames**, Rx de
Toérax, Urina 1 + URC.
(obrigatério Liquor em < 3
meses)

- Internagao*

- Ceftriaxone 50 a
100mg/kg/dia 12/12h EV
(dose Max. 4g/dia)

- Se afebril ha 24/48h e
culturas negativas, alta com
ATB VO e orientacdes de
sinais de alarme/piora.
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*Internar em Enfermaria C aos cuidados da Hematologia Pediatrica.

** Hemograma, reticulécitos, DHL, PCR, Hemoculturas (2), Sorologias Virais, Tipagem sanguinea e

PAI — se indicado Transfusdo de Concentrado de Hemacias (queda de 2 pontos em relagéo ao Hb

basal — vide prontuario ambulatorial — e/ou se associada a outras complicagbes como STA e AVC).

Observacgoes Internagao:

e Se paciente estiver em uso de Hidroxiuréia ndo, suspender.

o Reavaliagdes frequentes do paciente para verificar presenca de dor (se presente,

quantificar através da escala de dor e iniciar analgesia conforte protocolo/conduta de CVO).

¢ Atentar a hipoxemia, se necessario administrar oxigenoterapia (Suspeitar de possivel STA —

vide de conduta STA).

e A infeccdo no paciente Falciforme pode desencadear eritrofalcizacdo e somar outras

complicacbes agudas. Atencao frente as reavaliagdes ao paciente.

e Se paciente com piora do quadro clinico e/ou manutencdo da febre em 72h: Colher novo

HMG, PCR, Reticulécitos e Hemoculturas (2) e escalonar antibioticoterapia para ampliar

espectro de agdo ou de acordo com culturas, antibiogramas e

Paciente Febril com
Instabilidade/

- Colocar paciente em sala de Séptico
emergéncia monitorizado, acesso
venoso e oxigenioterapia.

- Antibiético amplo espectro EV na
primeira hora.

suspeita clinica.

- Medidas de suporte —
Ressucitacao Inicial S/N

- Coleta de exames: HMG, UR,
CR, Eletrdlitos, Glicemia, TP,
TTPa, Fibrinogenio, D-Dimero,
Bilirrubinas,Gasometria Arterial,

Antibioticoterapia empirica:
Cefepime 50mg/kg/dose EV 8/8h
(dose Max. 6g/dia) + Vancomicina
60mg/kg/dia EV 6/6h (dose Max.

2g/dia).

Lactato, PCR, Urina 1/URC, Rx De

Torax E Hemoculturas (2),
Tipagem sanguinea e PAIl — se
indicado Transfus&o de

Expansao volémica 20ml/kg — Sf
0,9% - EV até paciente hidratado

Concentrado de Hemacias.

(demais exames lab/imagem a
depender da suspeita clinica)
Coletar preferencial/te culturas

Atentar a sinais de Insuficiéncia
Respiratéria e Broncoespasmo

antes do inicio do Atb. Se ndo
houver possibilidade dar prioridade
ao Atb.

Transfusdo de CH a critério
clinico
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5.5. Acidente Vascular Cerebral (AVC)

O AVC no paciente pediatrico em geral é isquémico, e € a complicagédo da eritrofalcizagéo
mais temida no falciforme.

O mais comum subtipo de infarto cerebral ocorre entre a artéria cerebral anterior e

territérios da artéria cerebral média.

O infarto cerebral na Doenga Falciforme varia de Acidente Vascular Cerebral com inicio
abrupto dos déficits neurolégicos a infartos silenciosos, que ndo sdo agudos e clinicamente

aparentes, mas estdo associados com comprometimento cognitivo.

Recorréncia de infarto cerebral foi relatado em 2/3 dos pacientes falciformes, e a maioria
ocorrem dentro de 2-3 anos do evento inicial. Este risco de repeticao é provavelmente ainda maior

no subconjunto com Vasculopatia Moyamoya.

Alguns fatores riscos foram mais relacionados ao AVC no paciente falciforme como
Hipoxemia noturna, leucocitose > 20.000, Grau de elevado de hemdlise basal, STA nas ultimas 2

semanas e de repeticao.

Ap6s publicagdo do estudo STOP/1998 sua incidéncia na faixa pediatrica reduziu
consideravelmente. Trata-se da profilaxia primaria de AVC através da realizacdo do exame de
Doppler Transcraniano (DTC) de criangas de 2 a 16 anos portadoras de DF. E realizado a medigdo
da velocidade de refluxo das artérias cerebrais médias e valores acima de 200cm/s s&o
considerados alto risco para Acidente Vascular Cerebral. Valores acima de 200cm/s em 2 exames
com intervalo de 30 dias é indicativo de tratamento com Regime de Transfus&o Crbnica para

reducao da HbS < 30% a fim de reduzir a eritrofalcizacdo e consequentemente o risco.

A introducdo da Hidroxiuréia também tem fator importante na reducao do risco de AVC,
aumentando a HbF e consequentemente reduzindo a HbS. Pacientes com velocidade de refluxo
das artérias cerebrais médias entre 160 a 200 cm/s (valores condicionais) possuem indicagao de

Introduc&o da medicagao para prevencgao isquemia cerebral.
» Na presenca de sinais/sintomas neurolégicos solicitar:
e Tomografia de Cranio;
e Interconsulta com Neuropediatria;

¢ Exames Laboratoriais iniciais: HMG, reticulécitos, DHL, Tipagem sanguinea e PAI,
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eletrélitos, fungao renal, hepatica e gasometria arterial se hipoxemia;

o Se suspeita infecciosa: Hemoculturas (2), Liquor.

Obs: Quando paciente estavel, internar em Enfermaria C aos cuidados da Hematologia Pediatrica.

b)

f)
g)

Tratamento

Hidratacdo: A desidratagdo esta frequentemente associada as crises falcémicas devido
aumento de perdas insensiveis e dificuldade de ingestdo de liquidos VO, além da

hipostenuria do falciforme.

e Soro de Manutencao para um balango hidrico discretamente positivo nas

primeiras 48h ou até ingestao adequada de liquidos VO.
o Se desidratagao: Expansao com Sf 0,9% 20ml/kg até paciente hidratado.

Transfusado simples para manter Hb em torno de 10g/DL (evitar valores muito acima de 10

g/DL devido risco de hiperviscosidade).

e Concentrado de Hemacias deleucotizadas e fenotipadas 10 ml/kg (paciente com =
2 reacgdes alérgicas transfusionais ou anafilaxia solicitar também hemacias lavadas

além de pré medicar com Antihistaminicos).

e Casos graves; muito graves e/ou Hb muito acima de 10g/DL considerar Transfusado de

Troca Parcial.
Se paciente estiver em uso de Hidroxiuréia ndo suspender.

Caso o paciente necessite de antibioticoterapia, a profilaxia antibidtica (Penicilina) devera

ser suspensa, porém devera ser reintroduzida na alta hospitalar.

Reavaliagbes do paciente frequentes para verificar queixas algicas e a necessidade de

introdugcao de analgesia.
Atentar a hipoxemia, se necessario administrar oxigenoterapia.

Atentar ao exame neuroldgico evolutivo.

Apébs o quadro agudo do AVC o paciente devera ser encaminhado precocemente para o

Ambulatério Hematologia Pediatrica para iniciar o Esquema terapéutico de Transfusdes Cronicas a
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fim de reduzir a HbS <30% e reduzir a chance de recidivas e sequelas.

6. AUTORES, COLABORADORES E REVISORES

6.1 ESPECIALIDADE E SERVICOS: Hematologia Pediatrica HCFMB, Departamento de Pediatria
HCFMB UNESP

6.2. AUTORES E COLABORADORES: Renata Dudnick de Lima Mauro Ribeiro Lopes, Marise

Pereira da Silva e Newton Key Hokama.
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