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“E no caréu que brilha a prata luz do céu

E o0 povo negro entendeu que o grande vencedor
Se ergue além da dor

Tudo chegou sobrevivente num navio

Quem descobriu o Brasil?

Foi 0 negro que viu a crueldade bem de frente
E ainda produziu milagres de fé no extremo

ocidente”

(Caetano Veloso)
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RESUMO

Sendo a hemoglobinopatia genética mais prevalente do mundo, a doenca
falciforme tem origem no continente africano, foi difundido a inumeras regifes do
planeta pela Didspora Africana e atualmente tem alta prevaléncia inclusive em
paises europeus devido as migracdes humanas. Estima- se que 7% da populacéo
mundial seja portadora da doenca. No Brasil, configura- se um grave problema de
saude publica, estimando- se 30 mil portadores. Incentivos a pesquisas, a
elaboracdo de politicas publicas, bem como a deteccdo precoce pelo Programa
Nacional de Triagem Neonatal, a elaboracdo de protocolos de atencdo priméria e
intervencdo precoce permitiram um prolongamento da vida, mas néo impediram o0s
episédios dolorosos que promovem importantes impactos fisicos, psicossociais e
econdmicos. O presente estudo trata- se de uma revisao de literatura a respeito da
dor e as muitas dimensdes envolvidas no contexto da doenca falciforme. Foi
observado, a despeito dos avancos, que a dor € um aspecto pouco valorizado e de
forte impacto na vida do doente, inadequadamente tratado e que carece de
explicacdes fisiopatologicas. Pesquisas e iniciativas sdo necessarias para 0 manejo
correto da dor nestes pacientes, ofertando melhor qualidade de vida e
enfrentamento.

Palavras — chaves: [dor], [doenca falciforme], [anemia falciforme], [siclemia].
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ABSTRACT

Being the most prevalent hemoglobinopathy in the world, de sickle cell
disease has it origin on African, had been spread all over the world by the Diaspora,
and especially today has increasing prevalence on European countries because of
immigrations. It is estimated that 7% of world population has this disease and 300 —
400.000 children are affected yearly. In Brazil, this is the most prevalent hereditary
disease and a severe public health problem. Studies and researches about the
disease, publics policies, early detection with the National Screening Neonatal
Program and guidelines of primary intervention were elaborated, providing increased
expectancy of life of these patients. However, they face painful episodes promoting
physical, psychosocial and economic impacts. This study is a literature review about
the pain experienced by sickle cell patients and it multiple dimensions. Despite the
advances on researches and management of this disease, the pain is
underestimated and and requires physiolophatological explanations, promoting
strong impacts on patients’ life; the treatment is inadequated. Researches and
initiatives are necessary for the correct management, prevention, and improvement
of quality of life and coping.

Key —words: [pain], [sickle cell disease], [sickle cell anemia], [sicklemy].
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1 INTRODUCAO

A doenca falciforme é a hemoglobinopatia de origem genética mais prevalente
no mundo. Estima- se que 7% da populacdo mundial seja portadora da doenca e
que 300.000 a 400.000 criancas afetadas nas¢cam anualmente. A doenca é fruto de
uma mutacdo no gene que codifica para cadeia beta de hemoglobina. Ocorrido
primariamente no continente africano, a doencga difundiu- se mundialmente devido a
diaspora africana, e atualmente, encontramos altas incidéncias deste gene em
regides tropicais como na Africa, na Arabia Saudita, na india, nos Estados Unidos e

no Brasil.

Paises europeus possuem incidéncia crescente de individuos portadores e de
doenca falciforme devido as migracdes mundiais para este continente, o que vem
despertando cientistas locais para o aprofundamento de pesquisas, e mobilizando os
governantes a direcionar os cuidados de saude publica para estes pacientes,
através de condutas preventivas, de intervencéo precoce e de tratamentos visando

prolongar a qualidade de vida.

[Digite texto]
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No Brasil, a grande presenca da populacdo africana constituindo a sua base
antropolégica, a Doenca falciforme compde o grupo de doencas e agravos
relevantes que afetam a populacdo afro- descendente. Ao impacto da doenca na
saude fisica do individuo, soma- se aspectos econémicos — uma vez que grande
parte da populacdo afro- brasileira apresenta questdes econdmicas importantes -
afetando, dessa forma, sua qualidade de vida e sua insercdo no mercado de

trabalho.

Reconhecendo a doenca falciforme como um problema de salde publica,
esta foi inclusa na Politica Nacional de Saude da Populacdo Negra do Ministério da
Saude pela portaria 2048/09, que define diretrizes para Politica Nacional de Atencéo

Integral aos portadores de Anemia Falciforme

Cerca de duas décadas apos a instituicdo dessas iniciativas publicas, e
principalmente a intervencdo precoce permitida através do Programa Nacional de
Triagem Neonatal ocorrente em todo o pais, muito se conseguiu garantir ao paciente
com doenca falciforme em termos de queda da mortalidade, das morbidades, na
garantia da qualidade de vida e de seus direitos enquanto cidad&aos. Por exemplo,
em um estudo da UNICAMP em 1993, o grande problema do individuo com doencga
falciforme era que todos estes descobriam a doenca quando j& eram adultos e que a
doenca ja tinha apresentado grandes impactos. Deduz- se que muitos individuos
nesta época nem chegariam a vida adulta, faleceriam das complica¢cées da doenca
falciforme antes mesmo de serem diagnosticados (PAIVA, 1993). Hoje, podemos
diagnosticar a presenca da doenca ainda na primeira semana de vida e intervir

precocemente contra complica¢des, educar o individuo para saude, qualidade de

[Digite texto]
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vida e insercdo profissional, realizar profilaxia para infeccées e assim, prolongar a

vida destes individuos, minimizando também as complicacgdes.

Muitas pesquisas cientificas sobre a doenca falciforme foram incentivadas
ndo somente no Brasil, mas em todo o mundo nas duas Ultimas décadas. Porém,
uma questdo importante nesta patologia ainda permanece carente de estudos e
aprofundamento: os eventos dolorosos vivenciados pelos portadores desta doenca
em suas mdultiplas dimensbes. Este € o evento principal, mais frequente e mais
dramatico, responsavel por hospitalizacbes, abstencdo escolar e laboral,
apresentando também impacto negativo na esfera emocional. Essa lacuna é
justificada pela heterogeneidade do quadro clinico dos individuos, bem como da
subjetividade em que esta dor, que é ampliada por uma série de fatores ambientais,
sociais e econdmicos, vem se apresentando aos profissionais de saude e estudiosos

da doenca.

Apesar de ser um evento marcante, a dor na doenca falciforme é
subvalorizada pelos profissionais de saude. Estudos vém demonstrando um
desconhecimento e um despreparo para o manejo da dor, de forma que muitos
pacientes buscam este tratamento no seu préprio domicilio, ou utiliza outras
estratégias ndo farmacoldgicas. Os episodios que levam pacientes a procurar a
assisténcia médica seriam a ‘ponta do iceberg’ do processo doloroso (ADEGBOLA,

2009).

Assim, mesmo com 0s avanc¢os no estudo e compreensao da dor cronica, 0s
estudos neste aspecto, direcionados para pacientes com doenca falciforme ainda
permanecem insuficientes. A avaliacdo da dor é feita através de escalas disponiveis

para dores crbnicas, desconsiderando peculiaridades especificas para esta doenca.

[Digite texto]
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A descoberta de estratégias terapéuticas e de controle da doenca avancam, mas
pouco ainda se conhece sobre o real beneficio das estratégias ndo farmacoldgicas
que parecem apresentar grandes resultados para o manejo da dor cronica.
Finalmente, pouco se tem documentado sobre o impacto da dor nas atividades
diarias do individuo que apresenta doenca falciforme, na qualidade de vida e nos
relacionamentos, e o significado da experiéncia dolorosa para 0s mesmos, e como

os fatores ambientais influenciam no curso da sua doenga.

O presente estudo constitui- se de uma revisédo de literatura sobre a dor em
pacientes com doenca falciforme: fisiopatologia, aspectos descritivos da dor,
estratégias farmacologicas e ndo farmacoldgicas, impacto na qualidade de vida.
Para tanto, foi realizado uma busca dos artigos mais atuais no assunto em revistas
médicas indexadas de bibliotecas virtuais como o CAPES, BIREME, PUBMED, o
Ministério da Salude e a Gazeta Médica da Bahia. Foram utilizadas as palavras
chaves: [dor], [doenca falciforme], [falcemia], [siclemia], [tratamento], [fisiopatologia],
[qualidade de vida], nos idiomas portugués e inglés. Esta revisdo constitui a primeira
etapa de um estudo maior, com desenho qualitativo, que busca entender o
significado da experiéncia dolorosa para este grupo de individuos, que foram
beneficiados com o prolongamento da vida devido aos avan¢os nas pesquisas,
intervencdes e iniciativas publicas, mas convivem com a experiéncia dolorosa de
forma constante e com grande impacto nas suas atividades diarias. Para esta
primeira etapa do estudo, que resultarad no projeto de monografia, buscou- se 1)
entender a doenca falciforme como um agravo a saude publica brasileira; 2)
discorrer sobre fisiopatologia e aspectos clinicos particulares a doenca; 3) buscar

artigos cientificos situados em revistas bibliograficas e eletronicas indexadas, que

[Digite texto]
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aprofundem a discussdo sobre dor em pacientes com doenca falciforme 4)

compreender e discutir algumas lacunas na pesquisa sobre a doenca.

A partir da leitura e revisdo de artigos cientificos, foi elaborada a atual
monografia, contendo os pontos mais relevantes sobre esta doenca e sobre a dor

cronica vivenciada pelos mesmos.

[Digite texto]
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2 DOENGA FALCIFORME: UM PROBLEMA DE SAUDE PUBLICA DO BRASIL

A Doenca falciforme € um dos distlrbios hereditarios mais frequentes no
mundo, particularmente na populacdo de ascendéncia negra. No Brasil, a
hemoglobinopatia € a doenca hereditaria mais prevalente, estimando- se que
existam 20 a 30 mil brasileiros portadores. Afeta grandemente a populacdo
afrodescendente brasileira, sendo observada também na populagcdo ndo negra,
refletindo a alta taxa de miscigenacdo. (PAIVA, 1993). E estimado que cerca de 4%
da populagdo brasileira e 6 a 10% dos individuos afrodescendentes sejam
portadores do trago falciforme. Segundo dados oferecidos pelo Programa de
Triagem Neonatal, no Brasil, nascem cerca de 3500 crian¢as/ ano com a doenca
falciforme, ou 1/1000 nascidos vivos, bem como 200 mil ou 1/35 individuos com o
traco falciforme, configurando- se um problema de saude publica. A Bahia possui a
incidéncia mais elevada em ambito nacional, onde 1 individuo em 645 possui a

doenca (MS). Neste estado, foi estimada uma frequéncia de 5,5% de portadores do
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traco falciforme na populacdo geral, chegando a 6,3% nos afrodescendentes. Em
Salvador, a frequéncia em criancas afrodescendentes é de 7,4% (SILVA, 2006).

A doenca distribui- se heterogeneamente no territério nacional, sendo mais
frequente em estados do Norte e Nordeste (MINISTERIO DA SAUDE, 2007) e com
maior concentracdo de afrodescendentes (MINISTERIO DA SAUDE, 2006). Porém,
em muitas localidades nordestinas, a exemplo do estado de Aracaju e do Recdncavo
baiano — local onde existe uma alta concentracdo da populacdo Negra, as
estimativas do numero de individuos com esta condicdo ndo sdo confiaveis,
estimando que 13% da populacdo apresente esta doenca (SILVA, 2006). Esta
também € altamente prevalente também em S&o Paulo, Rio de Janeiro e Minas
Gerais (MINISTERIO DA SAUDE, 2006), onde observa- se 1 caso novo para 1000

nascimentos ou 1 traco falcémico a cada 27 individuos.

Apesar da sobrevivéncia de pacientes falcémicos ter aumentado no Brasil nas
Ultimas décadas, ndo existem estatisticas confiaveis sobre a prevaléncia da doenca
ao nascimento, ou registros centralizados para quantificar o impacto da doenca no

pais (GURGEL, 2010).

Além dos dados de prevaléncia, esta doenca possui mortalidade perinatal
estimada em 20 a 50%. 25% das criancas que apresentam esta hemoglobinopatia
falecem antes dos 5 anos de idade caso ndo apresentem acompanhamento médico
adequado. (MINISTERIO DA SAUDE, 2006). Apesar das elevadas morbidade e
mortalidade principalmente nos primeiros anos de vida, a mortalidade de criancas
com doenca falciforme nos primeiros 10 anos de vida vém diminuido, de forma que
uma crianca SS apresenta 85% de chance de sobrevida aos 20 anos (GOMES,

2011). O traco homozigoto € o que apresenta maior taxa de mortalidade. As
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principais causas de Obito nos primeiros 10 anos de vida sdo infeccbes e o

sequestro esplénico agudo (FERNANDES, 2010).

Além de ser uma doenca que pode promover incapacidade fisica, grande
parte da populacdo afetada por Doenca é Negra e de baixa renda, fazendo desta
uma doenca com grave impacto social. Em um estudo realizado pela UNICAMP,
85% dos pacientes com doenca falciforme apresentavam uma renda per capta
inferior a um salario minimo e meio; destes, 84% apresentavam o primeiro grau
incompleto. A interferéncia na vida escolar foi relatada por 28,7% dos pacientes e
em relacdo a vida profissional por 62,5%, porém, a despeito da doenca 43% dos
pacientes trabalhavam regularmente. Porém o estudo demonstrou que estes
apresentavam conhecimento insatisfatério sobre a doenca que possuiam (PAIVA,

1993).

Assim, observou- se que 0s aspectos econdmicos, sobretudo a falta de
oportunidade profissional € um grande problema associado ao portador de Doenca
falciforme. Apesar de estarem aptos a participar do mercado de trabalho, dentro das
peculiaridades fisicas trazidas pela doenca e recebendo tratamento médico
adequado, as crises dolorosas, as internacdes médicas e as incapacidades
resultantes de comorbidades interferem na vida profissional deste paciente,
resultando em precariedade financeira e dificuldade em insercao profissional, sendo

responsavel pelos estados depressivos em pacientes adultos.

Esses pacientes carecem de orientacdo quanto a protecdo no trabalho,
recursos previdenciarios e conhecimento de seus direitos, o que tem sido
minimizado gracas as redes sociais de apoio, tais como as Associacdes locais de

portadores da doenca.
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De fato, em 41% dos pacientes da amostra constatou-se a necessidade de

orientacdo em nivel de proteg¢&o no trabalho, recursos previdenciarios e sociais.

A doenca falciforme foi reconhecida pelo Estado Brasileiro como problema de
saude publica, com forte impacto social e econdmico gracas a pressdo de
movimentos sociais, especialmente ao movimento Negro e movimento de Mulheres
pela reivindicagdo dos direitos a saude (MINISTERIO DA SAUDE, 2007). Desta
forma, os seus aspectos de saude publica tém sido discutidos amplamente no Brasil,
resultando de politicas publicas a favor deste grupo de individuos. Um exemplo de
conquista resultante dessas lutas foi a inclusdo do screening de hemoglobinopatias

no Programa Nacional de Triagem Neonatal.

7

O Programa Nacional de Saude da Populacdo Negra é uma iniciativa
governamental, apoiada na Lei 8080 do Sistema Unico de Salde e no principio de
equidade, cujo alvo principal € observar e tratar as doencas que mais impactam
esse grupo de individuos, garantindo, dentre outras questdes, a atencéo integral as
necessidades de portadores de Doenca Falciforme. A Portaria 1391 05 instituiu as
diretrizes para a Politica Nacional de Atencdo Integral as pessoas com Doenca
Falciforme e outras Hemoglobinopatias. De uma forma simplificada, esta politica
garante que todos os individuos diagnosticados com a Doenca Falciforme sejam
tratados em um programa de atenc&o integral, com protocolos minuciosamente
elaborados pelo Ministério da Saude, visando a promocao de saude e prevencéo de
comorbidades. Garante aos portadores do trago falciforme a informacéo e orientagcéo
genética. Visa, portanto, modificar a historia natural desta doenca no Brasil,
reduzindo morbimortalidade, melhorando a qualidade de vida e incluindo estes

pacientes ao ambiente social e de trabalho (MINISTERIO DA SAUDE, 2010).
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Os municipios de Salvador (Bahia), Recife (Pernambuco), Sdo Paulo (SP) e
Uberlandia (MG) ja possuem programas de atencéo integral as pessoas com DF e
os estados do Rio de Janeiro e Goias desenvolvem Politicas de Atencao Integral as
Pessoas com Doenca Falciforme. Em Minas Gerais, foi criado o Centro de Educacéo
e Apoio as Pessoas com Hemoglobinopatias (CEHMOB) em parceria com a
Universidade Federal de Minas Gerais, com recursos do Ministério da Saude.

Atualmente, apesar da negligéncia histérica a doencas que afetam
afrodescendentes, o Estado Brasileiro, como politica de acdo afirmativa,
implementou uma série de programas direcionados aos cuidados sécio- econdmicos
da saude para a populacdo Negra. Essas iniciativas, a exemplo da SEPIR
(Secretaria Especial de Politicas de Promocéo da Igualdade Racial), e o Ministério
da Integracdo Nacional possuem iniciativas com o objetivo de minimizar
disparidades socioecondmicas regionais e realizar pesquisas em saude para

populacao negra, a exemplo de pesquisas para doenca falciforme (GURGEL, 2010).

Apesar dos avancos resultantes dessas iniciativas publicas, muito ainda
precisa ser feito para garantir a saude, a qualidade de vida e os direitos do paciente
com esta hemoglobinopatia. As iniciativas de educacéo populacional para a doenca,
a capacitacao do profissional de saude, o conhecimento apurado do tratamento
paliativo e preventivo, aconselhamento genético e estimulacdo de estudos,
pesquisas e tratamento pelos hospitais universitarios devem ser estimuladas e

aprofundadas. (PAIVA, 1993)

Trata-se, portanto, de uma doenga crbnica, incuravel, de quadro clinico
variavel e de forte impacto social. Contudo, o diagndstico precoce previsto pelo

Programa Nacional de Triagem Neonatal, além das iniciativas educacionais e

[Digite texto]



20

governamentais tém melhorado amplamente a sobrevivéncia e a qualidade de vida
dos pacientes com doenca falciforme (JESUS, 2010), pois permite que 0s mesmos
sejam imediatamente incluidos em programa de assisténcia médica especializada e
tratamento direcionado para a patologia, prevenindo e detectando precocemente
riscos para comorbidades, além da profilaxia para agentes infecciosos mais
impactantes. A profilaxia para os agentes Pneumococos e Haemophilus influenzae,
por exemplo, diminui 0 numero de mortes no periodo onde as criancas estdo mais
predispostas a septicemias por bactérias encapsuladas - entre os 6 meses e 3 anos
de idade (JESUS, 2010). A mortalidade por infeccdes pneumocécicas reduziu de
40% para 10% gracas a triagem neonatal para hemoglobinopatias (AMORIM, 2010).
O diagnéstico precoce ainda permite a realizacdo do aconselhamento genético, cuja
intencdo é de alertar estes pacientes para a importancia do diagnostico neonatal de
outros filhos que estes venham a ter.

A portaria 822_01, do Ministério da Saude tornou obrigatéria a realizacdo da
triagem neonatal para anemia falciforme em criancas recém — nascidas (RAMALHO,
2003), garantindo assim que todos os recém-nascidos brasileiros, independente da
origem geografica, etnia e classe sécio- econdmica possuam igual acesso a triagem
neonatal. O PNTN demonstrou uma incidéncia superior a anteriormente estimada,
onde 3500 nascidos vivos por ano apresentam esta doenca. Demonstrou também,
gue a taxa de mortalidade infantil de 25% referente a criangcas néo tratadas decaiu

para 2,4% no Rio de Janeiro (MINISTERIO DA SAUDE, 2010).

Minas Gerais € 0 estado pioneiro na implantacdo do Programa de Triagem
Neonatal para Doenca Falciforme. Entre 1998 e 2001, por exemplo, foram realizados
1.060.757 exames, sendo que nestes, foram encontrados 811 pacientes com

Doenca Falciforme (ALVIM, 2010). Aléem deste estado, estdo cadastrados para a
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triagem de hemoglobinopatias: Bahia, Espirito Santo, Goias, Maranhdo, Mato
Grosso do Sul, Parana, Pernambuco, Rio de Janeiro, Rio Grande do Sul, Santa
Catarina, Sdo Paulo e Rondoénia. Apesar de o programa ser amplamente difundido,
ele ainda ndo foi implementado totalmente e de forma homogénea no territorio
nacional, havendo caréncias principalmente no Nordeste - onde a prevaléncia da
Doenca Falciforme é alta - que dificilmente serdo resolvidas em curto prazo
(RAMALHO, 2007). No Recbncavo baiano, por exemplo, que é formado pelas
cidades Cachoeira, Sdo Felix e Maragogipe, dentre outras cidades, onde a presenca
de afrodescendentes é alta e que ainda existem populacdes remanescentes de
quilombos, a prevaléncia de pacientes com o traco falcémico HBs e HBc em 2003
era de 13%. Nestas cidades, apenas a metade das criancas foram examinadas,
demonstrando um despreparo para fazer o screening de recém nascidos com
doenca falciforme, dificultando assim a deteccdo precoce da doenca e de pacientes

com traco falcémico (SILVA, 2006).

Outro ponto a ser discutido, com relagcdo a doenca falciforme como um
problema de saude publica, diz respeito ao desconhecimento do profissional de
saude primaria a respeito da doenca. Estudos vém demonstrando grande
despreparo do profissional da atencdo basica quanto ao curso da doenca, ao
tratamento correto, as estratégias de prevencdo e o manejo em longo prazo
(GOMES, 2010). Por exemplo, um estudo descritivo feito com profissionais de saude
da atencao basica foi conduzido no municipio de Montes Claros, Minas Gerais, onde
estes respondiam um questionario sobre pontos de cuidados de saulde
estabelecidos nos protocolos de tratamento de anemia falciforme pelo Ministério da
Saude. As questdes mensuravam 0S conhecimentos destes profissionais sobre

epidemiologia, manifestacdes clinicas, e o0 manejo clinico da crianca portadora da
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doenca. Este estudo demonstrou que o conhecimento dos profissionais de saude
sobre esta patologia estava bem abaixo da média, refletindo a qualidade do
atendimento e demonstrando uma urgente necessidade de capacitar profissionais da

atencado primaria para tratar estes individuos (GOMES, 2006).

Reconhecendo os pontos acima citados que contribuem para que a doenca
falciforme tenha um forte impacto na vida de inimeros brasileiros, refletindo custos
econdmicos e impactos sociais, s80 necessarias iniciativas educativas para o
paciente — para que 0 mesmo possa entender o que Sse passa consigo, quais
estratégias possiveis de amenizar ou evitar complicacdes, reconhecer seus limites
fisicos e adequar- se socialmente. Estas iniciativas devem ser ampliadas para a
sociedade — na medida em que acolhera estes individuos, entendendo suas
limitacOes e aptiddes e reconhecendo seus direitos enquanto cidaddo; e para os
profissionais de saude — no sentido do tratamento adequado desde a atencdo basica

de saude, minimizando comorbidades e permitindo uma melhor qualidade de vida.
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3 DOENCA FALCIFORME: CONSIDERACOES FISIOPATOLOGICAS E CLINICAS

A doenca falciforme foi uma das primeiras doencas identificada e discutida
como tendo uma base genética. A origem desta doenca ocorre a partir de uma
heranca recessiva gerada pela mutacdo do gene regulador da sintese de
Hemoglobina A (JESUS, 2010). Outras hemoglobinas mutantes, a exemplo de C, D,
E, associadas, ou em homozigoze, constitui — se 0 grupo denominado Doenca
Falciforme. Sendo uma hemoglobinopatia priméaria, a disfuncdo primaria € a
formacéo de cadeias beta anormais na molécula de hemoglobina. A hemoglobina S
€ produzida a partir da substituicdo de uma base no gene que codifica a subunidade
beta da hemoglobina, resultando na substituicdo do acido glutamico pela valina. A
Hemoglobina S na forma desoxigenada perde sua complexa estrutura quaternaria e
adquire uma estrutura primaria (polimerizacdo hemoglobinica). A partir da
polimerizagdo, torna-se insoluvel, alterando a forma eritrocitaria (que normalmente é
um disco bicbncavo) para uma estrutura que lembra uma foice: fenbmeno da
"eritrofalciformacéo”. Resultam, assim, em menor perfusdo de oxigénio para 0s
tecidos e dor (HUSSAIN, 2010). Algumas células falcémicas aderem ao endotélio

levando a vaso- ocluséao.
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A regulacdo do tbnus vascular depende do balanco entre mediadores do
endotélio, com fungdo vasoconstrictora, e 6xido nitrico, com fungcédo vasodilatadora.
Na doenca falciforme, existe um desequilibrio entre estes mediadores, tendendo a
vasoconstriccdo. A hemoglobina livre destroi o 6xido nitrico e gera radicais livres
mais rapidamente do que a hemoglobina presente nas hemacias. Na doenca
falciforme, o decréscimo da disponibilidade do 6xido nitrico gera liberacdo da
hemoglobina no plasma resultando em hemdlise. Assim, ocorre perda da
vasodilatacao local, facilitacdo de ativacdo de plaquetas, disfuncdo endotelial pela

expressido anormal de moléculas de ades&o (ODIEVRE, 2011).

Assim, o0s eventos fisiopatolégicos na doenca falciforme envolvem a
participacdo direta do endotélio vascular, interacdes celulares complexas e multiplas,
ativacdo celular inflamatoria global e episddios veno-oclusivos. (ODIEVRE, 2011).
Apesar de se caracterizar uma hemoglobinopatia, todas as células sanguineas estao
implicadas nesta patologia. De uma forma simplificada, os eventos fisiopatologicos
que ocorrem sao: aumento da adesao de células falcémicas no endotélio, criagdo de
um ambiente vascular inflamatério com ativacdo de células polimorfonucleares,
sinalizacado de heméacias suscetiveis a modulacéo por stress, hipoxia e ativacéo de
receptores de adeséo e transportadores ibnicos, desidratacéo das células falcémicas
— e consequente sindrome de disfuncdo endotelial envolvendo o metabolismo do

6xido nitrico.

A gravidade da doenca falciforme depende de variacbes genéticas
interindividuais, fatores ambientais e socioecondmicos. Com relacdo as variacdes
genéticas, a combinacdo com o gene /° pode alterar a apresentacdo da doenca.

Individuos homozigotos para este gene possuem a forma de apresentacao clinica
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mais grave, resultando em alta morbidade e mortalidade. Individuos heterozigotos
sao portadores do traco falciforme e ndo demonstram apresentacdes clinicas. Genes
nao relacionados ao lécus da globina S podem participar como biomarcadores de
progndstico e risco, modificando eventos clinicos relevantes da doenga, como a
velocidade de destruicdo de eritrécitos, ativacdo endotelial e celular e disponibilidade
de Oxido nitrico, exacerbando ou amenizando o fenotipo da doenca (ARAUJO,

2010).

As manifestacdes clinicas da doenca falciforme contribuem para existéncia de
subfenodtipos (ARAUJO, 2010; ODIEVRE, 2011). Um subfenétipo se relaciona com
fenbmenos de hiperviscosidade e vaso- oclusao, resultando em fenbmenos vaso-
oclusivos, sindrome toracica, osteonecrose da cabeca femoral; outro relaciona- se
com fenbmenos hemoliticos e disfuncdo endotelial resultando em hipertenséo
arterial pulmonar, Ulcera de membros inferiores, priapismo e acidente vascular
cerebral (ODIEVRE, 2011).

A doenca falciforme € caracterizada por: sindrome dolorosa, anemia
hemolitica, faléncia organica, infeccbes e comorbidades (BALLAS, 2005). Os
sintomas para o individuo homozigoto estdo presentes jA no inicio da vida,
caracterizados pela anemia hemolitica e desordens do desenvolvimento. O episodio
veno- oclusivo é o principal evento e o grande responsavel pelo quadro clinico
doloroso (KOHNE, 2011; CALDAS, 2010), manifestado através de crises dolorosas
gue podem afetar a coluna, extremidades, térax abdome e sistema nervoso central.
Além disso, estes pacientes possuem também suscetibilidade aumentada para
infec¢@o - particularmente por Pneumococos, Hemofilos, Salmonella, Kebisiellae e

Micoplasma — tendendo a sepse, osteomielite. Eventos meningeos,

comprometimento renal, hipertensdo pulmonar e priapismo, osteonecrose da cabeca
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femoral e umeral, envolvimento cardiaco, crises esplénicas, sindrome toracica
aguda e acidente vascular cerebral também podem estar presentes no quadro
clinico da doenca (KOHNE, 2011).

Em uma coorte realizada no centro de referencia em triagem neonatal na
Bahia, foi observado que pacientes com doenca falciforme apresentaram mais
intercorréncias clinicas do que aqueles individuos com hemoglobinopatia SC,
relatando crises algicas como os eventos mais frequentes. Os eventos anémicos
agudos tiveram frequéncia de 9,2% (sequestro esplénico — 7,8% e crise hemolitica
1,4%). Sindrome toracica aguda e dactilite ocorreram em 1,2% e 7,8%. (CALDAS,
2010): a dactilite neste estudo foi o evento algico que mais afetou crianca até os 3
anos de idade, sendo mais frequente em individuos SS. Este evento ocorreu,
durante o primeiro ano de vida, numa frequencia quatro vezes maior do que outras
crises algicas. Associacao entre a ocorréncia de dactilite e a evolugdo grave da
doenca, como a ocorréncia posterior de crises dolorosas frequentes, Sindrome
tordcica aguda, acidente vascular cerebral e morte na infancia ja foram

demonstradas em outros estudos (CALDAS, 2010).

A identificagdo de pacientes antes do inicio sintomatolégico visa diminuir os
episodios veno - oclusivos, e consequentes lesbes isquémicas teciduais, bem como

danos em todos os 6rgaos.

Em 1994, um estudo norte-americano multicéntrico, denominado Cooperative
Study of Sickle Cell , observou que a sobrevida mediana dos homens com DF era de
42 anos, e a das mulheres, de 48 anos. Dados mais recentes demonstram uma
melhora da expectativa de vida, onde pacientes corretamente tratados chegam a

viver até 60 anos (BALLAS, 2011; JESUS, 2010). Nesse sentido, o diagndstico
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precoce através da triagem neonatal, o uso de imunobiolégicos especiais e
antiprofilaxia desempenham um importante papel. O método de exame utilizado para
a triagem neonatal € a eletroforese de hemoglobina em HPCL ou focalizacdo
isoelétrica para criancas na primeira semana de vida (JESUS, 2010). Quanto aos
achados laboratoriais, um estudo baiano que relacionou dados laboratoriais com o
quadro clinico, verificou- se que o aumento da concentracdo sérica de lactato
desidrogenase estava presente em pacientes que apresentavam sindrome toracica
aguda e Ulcera na perna, aumento de leucécitos em pacientes com Ulcera de perna
e hepatomegalia, aumento de aspartato transferase naqueles que realizaram
transfusdo sanguinea recente e diminuicdo de HDL - colesterol nos que

apresentaram sequestro esplénico ou realizaram esplenectomia.

Sendo uma doenca crbnica e por hora incuravel, o tratamento desta doenca é
sintomético. O maior avanco no controle da doenca falciforme sao os Programas de
Triagem Neonatal, vacinas ou profilaxia a antibiéticos, com uma marcante reducdo
da mortalidade por infeccdo durante os primeiros anos de vida. (WEATHERALL,
2011).

Estratégias preventivas e profilaticas também devem ser utilizadas para
minimizar as complica¢cdes e comorbidades. O manejo clinico consiste no uso de
analgésicos, na antibioticoprofilaxia, na prevencédo de gromerulonefrites, e no uso de

Hidroxiuréia.

As medicacOes para a rotina do tratamento da DF compdem a farmécia
basica do Sistema Unico de Salde: acido fdlico, penicilina oral e parenteral,

antibioticos, analgésicos, anti- inflamatérios.(MS) A hidroxiuréia € utilizada de acordo
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com o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas do Ministério da Saude

(SILVEIRA, 2011).

A hidroxiuréia € uma medicacdo atualmente considerada a terapia
farmacoldgica de maior sucesso para a doenca falciforme (SILVEIRA, 2011). Esta
substancia apresenta um efeito citotoxico que ao inibir a enzima ribonucleotideo
redutase, aumenta a producdo de hemoglobina fetal, promove hidratacdo de
glébulos vermelhos e da taxa de hemoglobina, maior producdo de 6xido nitrico e
diminuicdo de expressdo de moléculas de ades&do. O uso desta substancia reduziu
em 40% o risco de Obito em doenca falciforme e parece ser bem tolerado
(MINISTERIO DA SAUDE, 2006) A sua principal desvantagem esta na monitoragéo
dos efeitos citotéxicos da medicacdo e pelo seu potencial teratogénico e

carcinogénico.

Transfusfes sanguineas podem ser necessarias a estes pacientes ao longo

da vida (FERTRIN, 2010).

O tratamento curativo consiste no transplante de células tronco, indicada para
menores que 16 anos, quando houver infartos no sistema nervoso central, crises

dolorosas e sindrome toracica aguda frequente.

A prevencdo também deve fazer parte da terapia, eliminando- se fatores
precipitantes. Acido folico e suplementos, como o tratamento de complicacdes
devem também ser promovidas. Deve- se manter a hemoglobina S abaixo de 30% e

aumentar os niveis de hemoglobina fetal.
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4 SINDROMES DOLOROSAS DA DOENCA FALCIFORME

De 1973 para os dias atuais, a expectativa de vida dos pacientes com
doenca falciforme aumentou de 14 anos para uma média de 45 anos, deixando de
ser uma doenca letal da infancia para uma doenca cronica de longo termo
(JENERETTE, 2011). A dor, em suas manifestacfes diversas, € o sintoma mais
frequente associado e a principal responsavel pelas admissdes hospitalares, além
de promover grandes impactos na vida do enfermo, se tornando o principal foco de
atencdo dos provedores de saude para estes individuos.

A dor provocada por doenca falciforme é classificada como aguda, crénica, ou
mista (ADEGBOLA, 2011). Os episodios dolorosos tém uma apresentacao
heterogénea entre diferentes gendétipos, e até mesmo dentro do mesmo genatipo,
refletindo interacdes genéticas, ambientais e até sociais. Essas experiéncias
dolorosas influenciam a resposta individual a vida e aos eventos dolorosos.

O evento doloroso agudo é facilmente distinguido por estes pacientes em
relagdo a outros eventos dolorosos e decorre devido aos episédios veno- oclusivos,
sendo denominada como ‘dor falciforme’ (ADEGBOLA, 2011; SMITH, 2008; SMITH,
2011), de forma que os pacientes a denomina como “a dor da doenga” . O termo
“crise” € designado para descrever a dor que antecipa a busca pelos servicos de
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saude (visitas medicas que duraram mais que 4hs por dores agudas) e esta prediz a
severidade da doenca. Metade das hospitalizacdes resulta em re- hospitalizacdes.
Os eventos agudos podem ocorrer em uma média de 1 a 3 vezes por ano (WANG,
2010).

Fisiopatologicamente, esses eventos dolorosos sinalizam o grau de agressao
ao organismo e a necessidade de busca aos servicos de saude, sendo visto como
protetores (SMITH, 2008; TOSTES, 2009). Os episddios dolorosos podem ocorrer
em extremidades, dorso, térax e abdome; apresentam intensidade e duracdo
variaveis e ndo apresentam outra causa caracterizada, cessando com o reparo da
agressao.

Ainda que seja um evento espontaneo, os episodios dolorosos agudos podem
apresentar fatores precipitantes, como o frio, o esfor¢o fisico e estresse emocional,
apnéia do sono, fadiga, hipdxia, dentre outros (ADEGBOLA, 2009). Alguns estudos
relacionam a dor a outros fatores como o0 aumento de peso e padrdes alimentares. A
presenca de sintomas respiratérios esta associado a frequencia das crises
dolorosas. Outras associacbes com dor em pacientes com doenca falciforme
incluem baixa umidade, estacao fria, stress psicoldgicos. A associacado deste evento
agudo com alguns polimorfismos genéticos — como, por exemplo, para a endotelina
1 e a oxido nitrico sintase foram recentemente descritos neste grupo de pacientes.
(NISCOLA, 2009).

A dor aguda ocorre com a queda do nivel da hemoglobina fetal. Dactilismo é
a primeira manifestagéo clinica da dor em doenca falciforme. Infartos em metacarpo
e matatarso resultam em episoédios dolorosos envolvendo dedos dos pés e das

maos.
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Um episddio veno- oclusivo dura 3 a 9 dias. A sua cronologia ocorre em
fases: a primeira, quando o paciente ndo apresenta nenhum episodio doloroso, mas
pode contar com um evento especifico que funcione como fator desencadeante. Na
segunda fase, existem sinais prodromicos, como fadiga e ictericia. Seguidamente, o
individuo passa a sentir dor de moderada intensidade, restrita a determinada area do
corpo a qual pode se tornar severa — momento este em que existe a busca pelos
servicos de emergéncia. A intensidade dolorosa cai com a resolucéo fisiologica da
leséo, e posteriormente desaparece .

N&o é considerada dor falciforme algumas complicacbes da doenca que
evoluem com dor, como o0 priapismo, necrose avascular 6ssea, osteomielite e
sindrome toracica aguda. Alguns pacientes necessitam de internacdes frequentes
por causa da dor. Em torno de 50% dos pacientes apresentardo, a cada ano, uma
crise grave, e multiplas crises leves a moderadas de dor” (ADEGBOLA, 2011).

A sindrome dolorosa também pode ndo estar relacionada a intensidade de
lesdo tecidual. Neste caso, configura- se a dor crdnica, cuja intensidade sera
determinada pela a associacéo entre estimulos nociceptivos decorrentes desta lesédo
e fatores modificadores (TOSTES, 2009). Esta pode refletir a presenca de lesdo
tecidual continua no 0sso ou ao tecido, ou sua persisténcia mesmo ap0s 0 pProcesso
de reparo, devido a mecanismos de sensibilizacdo nervosa central ou periférica.
Neste caso, a dor ndo mais sinaliza um processo patologico, e sim passar a ser uma
patologia per si (ARAUJO, 2010). Tem- se uma dor mais persistente, durando cerca
de trés a seis meses, ou seja, mais duradoura do que a esperada para o reparo
tecidual. Diferentemente da dor aguda, esta possui fins adaptativos e resulta em
desconforto, altos custos em saude e danos econémicos para sociedade. Também é

relatado hiperalgesia e alodinia nestes pacientes.
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Esta sindrome dolorosa é descrita por pacientes com doenca falciforme como
‘persistente’ e ‘sempre presente’, ‘consistente’ e ‘recorrente’, como ‘dor que nao
passa’. (BALLAS,2010) e pode levar a mudancas psicolégicas - como disturbios do
sono - e psicopatologicas, como depressdo, ansiedade e distarbios de
personalidade.

A dor crbnica é definida inadequadamente, e a dor cronica relacionada a
doenca falciforme €& fracamente caracterizada e pesquisada. A apresentacao
temporal e a nomenclatura de dor crénica em individuos com doenca falciforme néo
se aplica adequadamente a descricdo da dor crbnica genérica e necessita de
revisdo e esclarecimentos futuros. Variacbes na apresentacdo dolorosa - como
frequéncia, intensidade e duracdo - devem ser definidas a partir da perspectiva de
um individuo com a doenca (TAYLOR, 2011). Um aspecto importante a ser
pesquisado, por exemplo, € se existe uma causa genética para a variabilidade da
dor crénica (ADEGBOLA,2009; ADEGBOLA, 2011).

A dor cronica é descrita como um fenémeno multifatorial, biopsicossocial deve
ser melhor manejada quando de forma holistica e multidisciplinar (ADEGBOLA,
2009). Individuos com dores crbonicas devem ser tratados de forma precoce e
agressiva para minimizar alteragdes na fisiologia cerebral, disturbios de memoria e
outras complicagoes.

Existem estudos descritivos em dor falciforme que revelam descritores
qualitativos associados ou preditivos da presenca um componente neuropatico,
caracterizado pela sua presenca decorrente de lesées ou doenca afetando o sistema
nervoso somatossensorial, secundarias as complicacbes da doenca. Dor
neuropatica é definida como uma dor persistente, resultante de danos no sistema

nervoso central ou periférico, bem como comunicacdo anormal com o sistema
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nervoso (WANG, 2010). Os mecanismos neurobiolégicos da dor permanecem pouco
entendidos. Enquanto se pensa que a dor é primariamente relacionada ao dano
tecidual a nivel somatico e visceral apés 0s eventos vaso- oclusivos, existe uma
evidencia emergente de processos neuropaticos envolvidos. Estes estudos ainda
sao insuficientes para delinear o mecanismo de instalacdo de dor neuropatica, mas
sdo importantes na identificacdo de para identificar pacientes potenciais com dor
neurogénica.

A ativacdo das vias sensitivas nas crises algicas pode servir como elemento
iniciador da dor cronica, sendo que a isquemia causada pela vaso-oclusdo pode
levar a lesdo do sistema nervoso periférico e a instalacdo de dor neuropatica.
Infelizmente, poucos estudos até o presente momento avaliaram a prevaléncia
dessas complicacdes nos pacientes com doenca falciforme.

Pacientes com doenca falciforme também podem vivenciar episodios
dolorosos caracterizados por componentes neuropaticos € nociceptivos
simultaneamente, configurando- se neste caso a dor mista. Geralmente a dor mista
ocorre devido a um componente inflamatério e a uma lesdo nervosa em regiao
proxima (ARAUJO, 2010).

Em um estudo realizado por Kim, o padrédo da dor é descrito como constante,
continuo, fatigante em 805 dos pacientes. 53% dos mesmos relataram a dor como
periodica, ritmica ou intermitente. 43% descreveu esta dor como momentanea,
transiente ou breve. Apenas 8,3% n&o apresentavam descritores neuropaticos.
Dentre as barreiras relacionadas pelos pacientes, pode ser citada a descrenca de
medicacfes que poderdo trazer um controle efetivo nos mecanismos dolorosos

(KIM, 2008).
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A dor crénica pode estar relacionada a muitos fatores, sendo uma experiéncia
multifacetada envolvendo sensacdes, emocgdes, cognicbes, memorias e contexto.
Taylor pontuou, através de uma revisao sistematica, a dor vivenciada por pacientes
com doenca falciforme relacionada a inUmeros aspectos relacionados, como a
ocorréncia da dor, intensidade, qualidade, fatores agravantes, fatores de melhora,
impacto nas atividades diarias. A ocorréncia da dor se refere a frequéncia em que
um individuo a vivencia em determinado periodo de tempo, ou a incidéncia de um
tipo de dor particular em uma determinada populacdo. Essas definicbes séo
necessarias para caracterizar a magnitude da experiéncia da dor crénica em adultos
com doenca falciforme. A experiéncia de dor crénica ocorre em uma meédia de 13 a
50% dos dias na revisao de literatura e a porcentagem de participantes com dores
cronicas variou de 29 a 100%. Quanto a duracdo da dor em adultos, crises
dolorosas agudas ocorrem em média de 10 horas a 9, 6 dias. A média de duracéo
da dor é variavel, sendo que mulheres apresentavam episédios mais longos do que
homens. O aumento da hemoglobina fetal foi associada com a longa duracao entre
dois episddios. Quanto a qualidade da dor, ela é descrita como repentina, severa,
fatigante, desconfortavel, dentre outras qualidades. Os quadris sdo 0s principais
sitios de acometimento, presentes em 60 a 100% dos participantes, seguido da
coluna lombar, presentes entre 23 a 99% dos pacientes. A porcentagem de
participantes com dores em multiplas areas variou entre 5 a 100%. Mulheres

apresentaram dores em mais sitios do que homens (TAYLOR, 2011).

Ainda com relacéo ao estudo de Taylor, a intensidade da dor, medida através
da Escala Visual Analégica variam entre 3,5 a 10, dentro da pontuacéo de 0 a 10.
Entre os fatores agravantes, sdo relacionados afetividade negativa, excesso de

atividade fisica, exposicédo a temperaturas extremas, e numero de episodios agudos.
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Os fatores de alivio sdo relacionados o0 uso de analgésicos como soberanos. A
maior parte dos pacientes utilizam analgésicos Unicos, ou uma combinacdo de
meétodos farmacologicos. Medidas ndo farmacoldgicas observadas foram: oracoes,

massoterapia, acupuntura (TAYLOR, 2011).

A exploracdo da hipotese da presenca de variedades genéticas
relacionados a dor do paciente com doenca falciforme ja fora sugerido por varios
autores. Mc Clish, em seu estudo descritivo The Pain in Sickle Cell Epidemiology
Study (PiSCES), tentou mapear os sitios de dor no paciente com doenca falciforme
de acordo com o gendtipo, género, idade, frequencia dolorosa, depressao, crise
dolorosa e utilizacdo de servicos de saude. 260 adultos com doenca falciforme
completaram um didrio que continha relatos de suas dores durante 6 meses,
incluindo os sitios dolorosos (ADEGBOLA, 2011; ADEGBOLA, 2009; MC CLISH,
2008). Foram relatados, uma media de 3 sitios dolorosos dos 16 relacionados. O
numero de sitios variaram com os indicadores acima relacionados. Novamente os
sitios mais dolorosos envolviam o quadril, coluna lombar, joelho cujas dores estavam
presentes em mais de um terco dos dias estudados, enquanto a dor pélvica estava
presente em menos de 10% dos dias. Dores em braco, ombros, coluna toracica,
esterno, clavicula, pulm&o ou pelve tinham uma alta associacdo com crises.
Segundo este autor, o local da dor pode indicar a etiologia da sindrome dolorosa e
explora- lo permite determinar se o local da dor o distingue de outras doencgas
cronicas cujos mecanismos dolorosos ja sdo melhores dominados. Percebeu- se
gue os sitios dolorosos variam entre individuos e também de acordo com o dia para
o mesmo individuo. Os individuos com o gendtipo SS e SC nao variaram quanto a

quantidade de sitios dolorosos. Foi pontuado também uma tendéncia ao
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desenvolvimento de depresséo de acordo com a intensidade dolorosa. (MC CLISH,

2008).

4.1 Impacto na Qualidade de Vida, Manejo Clinico e Enfrentamento

Qualidade de vida reflete um balangco holistico que inclui dimensdes
biofisicas, psicolégicas, socioculturais e espirituais da vida. Poucos estudos sobre
qualidade de vida em individuos com doenca falciforme foi conduzido e participantes
relataram pobre qualidade de vida seja no ambito fisico ou psicossocial com a

apresentacao dos episodio veno- oclusivos.

A percepcédo da dor pelo paciente ndo somente envolve fatores situacionais,
mas também o modo como ele reage a dor, o estado psicologico, a memaria da dor
e 0s mecanismos adaptadores. Apds varios episodios dolorosos, alguns pacientes
falham nesse reajuste, tornando-se ansiosos e fixados na possibilidade de um novo

evento doloroso.

Em geral 1/3 dos pacientes com doenca falciforme ndo apresenta crises
dolorosas sérias que necessitem de tratamento médico. No entanto, esses episodios
podem ser frequentes, resultando em faltas & escola e n&o participacdo em
atividades de classe e do dia a dia, acarretando problemas emocionais como baixa
autoestima e reduzida motivacao para aprender temas novos.

Individuos com doenca falciforme experimentam altos niveis de
knesiophobia, ou seja, alto nivel de ansiedade relacionada a movimentagdo que
afigura- se um importante preditor de incapacidade relacionada a dor e lesao
secundéria a condicdes dolorosas crénicas. Associado, esses pacientes vivenciam

alto nivel de intensidade dolorosa, impacto afetivo e alto nivel de interferéncia em

sua atividade diaria (PELLS, 2007)
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A existéncia de um evento imprevisivel, devastador e danificador para o
corpo, de intensidade e duracao variaveis e frequente recorréncia, podendo ocorrer
isoladamente ou ser sobreposta a dor cronica ou até mesmo mascarada por esta,
bem como o medo de morrer sdo angustiantes para o portador de doenca falciforme
e sua familia, aumentando o impacto da dor sobre o paciente (TOSTES, 2009). Da
mesma forma que outras doencas crénicas, pode promover o desenvolvimento de
consequéncias psicologicas adversas, com reflexos na estrutura familiar, o que pode
ser agravado por falta de informacfes claras. Consequéncias psicoemocionais por
parte de criancas foram relatadas a partir da percepcao de enfermeiros: impacto no
desenvolvimento cognitivo e emocional dos lactentes, interpretacdo da dor como
punicao, imobilidade secundaria a dor trazendo consequéncias no desenvolvimento
psicomotor, estigmatizacdo. A vulnerabilidade ¢é reforcada no periodo da
adolescéncia, predispondo ao aparecimento de distirbios do comportamento,
reducdo no desempenho escolar e negligencia em auto- cuidados. Pacientes adultos
demonstram inseguranca com relacdo ao futuro, medo da morte e dependéncia
principalmente de centros de saude. As limitacbes secundéarias a complicacdes,
como por exemplo a necrose avascular pode gerar impacto negativo na auto-

estima, no status social, no lazer e trabalho (ALVIM, 2009).

A dor traz sério impacto na qualidade de vida do paciente com doenca
falciforme e seus familiares. A literatura pesquisada traz como impactos:
abstinéncias escolares e laborais, afastamento precoce do trabalho, estigmatizacao,
isolamento, dificuldades em relacionamentos (PAIVA,1993). Grande parte da
populacdo brasileira com doenca falciforme apresenta necessidades econdmicas
fortes e baixa renda, 0 que, juntamente a inadequacdo ao mercado de trabalho,

agrava sua qualidade de vida. Familiares de criancas com a doenca também néo
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conseguem se adequar ao mercado de trabalho devido aos episddios constantes de

eventos dolorosos.

O manejo da dor em doenca falciforme deve ser multidisciplinar e incluir
intervencdes farmacologicas, comportamentais e complementares. A tendéncia
atual em pensar no tratamento desta doenca na perspectiva dos episédios agudos

deve ser ampliada para uma abordagem direcionada a sindrome dolorosa crénica.

Grande parte dos eventos dolorosos séo tratados no domicilio de forma
inadequada (BRANDOW, 2011). Tanto os pacientes quanto os servicos de saude se
beneficiardo com o manejo correto do paciente com doenca falciforme. Devem ser
construidos guidelines e protocolos de intervencdes a nivel de atencdo primaria
focados na intervencéo rapida e apropriada da dor, e na reducdo da permanéncia e
retorno aos servicos por tratamento inadequado. A comunicacao bidirecional entre
profissionais e pacientes deve ser encorajada, contando também com a participacao
dos setores hospitalares que prestam assisténcia a familia, a associacdo de
pacientes portadores da doenca, organizacBes vinculadas aos hospitais

(JEANERETE, 2011).

Durante o episoédio de dor, protocolos individualizados pactuados com o0s
pacientes devem ser incentivados, além da utilizacdo medicamentos potentes e
adequados, ministrados conforme a gravidade da crise. Deve- se fazer o uso de
praticas complementares para o controle efetivo da dor. No periodo intercritico,
permitir a discussdo com o paciente sobre o esquema de analgesia utilizado durante
a crise para que, apos analise critica de ambos (profissional e paciente), o protocolo

possa ser ajustado para melhor eficacia da analgesia proposta (ARAUJO, 2007).
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A crise dolorosa é uma emergéncia e deve ser prontamente avaliada e
vigorosamente tratada para que se alcance o alivio o mais rapido possivel. Os
pacientes devem ser monitorados quanto a efetividade do tratamento analgésico,
complicacBes da doenca, hipoxia e outros aspectos. Além de repouso ao leito, as
condutas compreendem hidratacéo, administracdo de analgésicos de acordo com a
intensidade da dor e medidas ndo farmacoldgicas. A inalacdo de oxigénio ndo afeta
a duracéo da dor e pode promover complicacdes. O uso de corticosteroides para dor
aguda esta associada a curta duracdo da terapia por opibdides, mas parece promover
efeito rebote e subsequentemente a readmissdo hospitalar sendo recomendado o

seu uso com cuidados. O mecanismo de rebote é desconhecido (BLACK, 2010).

Acetoaminofeno e antiinflamatorios ndo esteroides (AINES) sdo o tratamento
de escolha para pacientes com dor leve a moderada. Esses agentes devem ser
combinados com opidides em pacientes cuja dor ndo sofre reducdo com a
monoterapia (ZEMPSKY, 2010). Pacientes que apresentam episédios de dor
neuropatica e nociceptiva, bem como episédios recorrentes de dor severa
respondem bem a analgésicos adjuvantes, como antidepressivos (amitriptilina e
duloxitina) e anticonvulsivantes (garbapentina e progabalina). Existe evidéncia
limitada para a eficacia destas drogas aplicadas a criancas que vivenciam dor
cronica e nao existem estudos direcionados para a utilizagdo das mesmas em
criangas com doenca falciforme. Zolpidem, Trazodone, Melatonina, Amitriptilina séo
medicacOes direcionadas para pacientes que apresentarem distirbios do sono.
Pacientes com sedacdo secundaria a opioides, é apropriado a administracdo de

metil fenidato em baixa dose.
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Hidroxiureia € a Unica droga que previne a ocorréncia de eventos dolorosos
(BRANDOW, 2011): alem de reduzir anualmente os eventos agudos, a sindrome
toracica dolorosa e transfusdes sanguineas, essa medicacdo. Apesar disso, a sua
utilizacdo em crianca ainda nao foi estudada. A frequéncia de eventos dolorosos é
critério para o inicio do uso de hidroxiureia. Porém, a definicdo de frequéncia de
eventos dolorosos varia entre os promotores de saude, onde grande parte dos
mesmos associam a frequéncia com o numero de hospitalizacbes. As barreiras
relacionadas envolvem reclamacdo dos pacientes, incluindo reclamacdes na
administracdo da hidroxiureia, contracepcéo feminina, necessidade de monitoracao
laboratorial (BRANDOW, 2011). Aléem disso, apesar dos protocolos estabelecidos,
ha relatos de que a Hidroxiureia € inadequadamente utilizada em pacientes com
doenca falciforme. Os individuos que a utilizam ndo apresentam a reducdo da
funcdo esplénica e da disfuncéo renal mas sdo beneficiados com o decréscimo da
ocorréncia de dactilismo e sindromes dolorosas, hospitalizacfes e transfusdes, além
de melhorar parametros hematoldgicos, melhorando o progndéstico a longo prazo.

(WANG, 2007; WANG, 2010).

Uma vez diagnosticado, o paciente com doenca falciforme deve aprender a
manejar adequadamente seus sintomas no sentido de manter uma qualidade de
vida aceitavel. Jeanerette (JENERETTE, 2011) em seu estudo sobre auto cuidado
entre individuos com doenca falciforme e meia idade, verificou que a conduta mais
importante consistia na constante hidratacdo. Além disto, estes pacientes realizavam
cuidado com o corpo fisico, hidratacdo, repouso adequado e alimentacao correta.
Dentre a atitude evitada por estes individuos, eles incluiram o uso de drogas e
tabagismo. Dentre as recomendacfes psicossociais, a mais importante foi aprender

a escutar o corpo, além de entender e ajustar os seus limites. Eles também
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relataram a importancia do conhecimento da doenca para que 0S mesmos possam

ofertar melhor auto cuidado.

A humanizacgéo dos servigos de saude, isto €, o acolhimento pelo profissional
de salde sem preconceitos e estigmas, o didlogo com este grupo sobre suas
grandes dificuldades fazem- se necessérios. A educagdo em saude deve abranger
ensinamentos para o paciente e sua familia sobre as razoes da dor, seus fatores
predisponentes, estratégias de prevencdo e tratamento — permitindo que ele crie
estratégias de enfrentamento. A escola tem papel importante na ajuda de criancas e
seus familiares quanto ao enfrentamento da doenca. (ARAUJO, 2007).

E importante que se reconheca os sinais de eventos dolorosos, como
tumefagéo de extremidades, distensdo abdominal, bem como os sinais precoces de
infeccdo (ARAUJO, 2007). O auto- cuidado e a vestimenta adequada s&o vistas
como estratégias importantes para a prevencao dos eventos dolorosos.

Técnicas de manejo da dor e educacdo sobre a doenca para os familiares
ajudam adolescentes a maneja- la, permitem um melhor enfrentamento e
conhecimento sobre a doenca. Técnicas de construcbes especificas de
enfrentamento, auto- cuidado, comunicacao entre familiares melhora a autonomia de
adolescentes e promove um manejo efetivo da doenca, permitindo uma adaptacao

(BARAKAT, 2010).

Como exemplo de auto- intervencdo no manejo da dor, existe o treinamento
em respiracdes profundas e relaxamento, estados positivos de enfrentamento, no
sentido de promover a diminuicdo de tensdes no sistema musculo esquelético. Os
estados positivos de enfrentamento sdo a atengdo aos pensamentos dos

participantes quanto a sua habilidade de lidar com a dor (BARAKAT, 2010).
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O tratamento fisioterapéutico pode beneficiar pacientes com dor crbnica
recorrente no sentido de desenvolver habilidade funcional e recuperacdo de
episodios dolorosos. Exercicios especificos, termoterapia e ultrassom, assim como a
estimulacdo elétrica transcutanea podem ajudar o paciente no controle da dor

(CARR, 1997)

O tratamento comportamental é demonstrado como benéfico, ajudando na

melhora do humor, no enfrentamento e no relaxamento deste paciente.

Espiritualidade e auto - efichcia sdo identificados como fatores que
contribuem para o manejo da dor crénica da doenca falciforme, contribuindo para a
melhora da qualidade de vida destes pacientes. Os cuidados para este individuos
deve ser transdisciplinar, focando ndo apenas os aspectos fisicos, psicolégicos e
sociais, mas também as suas necessidades espirituais. (ADEGBOLA, 2011). Auto —
eficacia é a crenca na habilidade de executar uma tarefa diaria lidando com os
sintomas e o manejo da doenca. Os estudos de auto- eficacia para estes pacientes
sdo esparsos. Individuos com doenca falciforme que apresentam baixa auto eficacia
apresentam mais sintomas fisicos e psicoldgicos relacionados a doenga e maiores

visitas ao médico.

4.2 Lacunas na Pesquisa e no Manejo da Dor em Pacientes com Doenca

Falciforme:

No passado, provedores de saude acreditavam que os episodios dolorosos
estavam correlacionados ao uso dos servicos de saude, isto é, que a visita deste
paciente aos servicos médicos eram boas indicacbes da frequéncia da dor nesta
populacdo. Porém, dados atuais demonstram que a prevaléncia da severidade era

muito maior do que estimada. Em um estudo conduzido por Smith, por exemplo,
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onde participantes relataram a intensidade da dor bem como as atividades de vida
diaria em um diario demonstram que a dor é um fendbmeno cotidiano e seus
pacientes preferem conviver com a mesma diariamente a buscar um servico de
hospitalizacdo ou emergéncia. Os individuos com quadros mais severos Sao 0s que
buscam hospitalizacdo (SMITH, 2008).

A dor é a grande responsavel pela busca de servicos de emergéncia entre
pacientes com doenca falciforme (HUSSAIN, 2010; ZEMPSKY, 2011). Apesar disso,
€ demonstrado que em grande parte dos episddios ndo ha busca do tratamento
meédico, sendo que 90% dos episddios de dor sdo tratados em casa. (SMITH, 2008;
ZEMPSKY, 2011). Essas visitas sdo caracterizadas por um tratamento inadequado,

erros e desconfianga (ZEMPSKY, 2011).

A intensidade e a complexidade da dor na doenca falciforme é subestimada e
pouco entendida. Os episédios dolorosos sdo ditos como complexos, mais intensos
do que dor pés operatéria ou dor secundaria ao cancer terminal (TAYLOR, 2011). A
intensidade da dor e sua frequéncia estdo associadas a menor sobrevida.
(ZEMPSKY, 2011).

A dor em é insuficientemente estudada, entendida e tratada (ADEGBOLA,
2011; BLACK, 2010). Um total de 30% de adultos relatam dor em 95% dos dias
(SMITH, 2008). Evidéncia no manejo inadequado da doenca falciforme € percebida
NAo apenas por uma preocupacao maior, por parte dos promotores de saude, em
entender os seus mecanismos fisiologicos, como também a grande preocupacgéo na
dependéncia quimica pelos opidides, e também nos relatos de experiéncias

negativas durante as buscas pelas emergéncias (ZEMPSKY, 2011).
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E necessario um cuidado compassivo, manejo agressivo da dor e o
desenvolvimento de padronizacdo do tratamento, melhor analgesia e maior
experiéncia nos atendimentos de emergéncia (ZEMPSKY, 2011).)

Devido o aumento da expectativa de vida deste grupo de pacientes ser um
fendbmeno recente, maior parte das pesquisas relacionadas a dor focaram criancas
em episédios agudos, a chamada ‘crise secundaria a doenga falciforme’.
Consequentemente, muito pouco é sabido sobre a ocorréncia e caracteristicas da
dor crbnica, especialmente em pacientes adultos. A maior parte de estudos em dor
para pacientes adultos com doenca falciforme focaram também nos episodios

agudos (TAYLOR, 2011).

O estudo dos fendbmenos patofisioldgicos promotores dos episédios dolorosos
agudos séo realizados a partir da impressdo e da experiéncia de doentes e
familiares, tendo assim um carater subjetivo (ADEGBOLA, 2011). Isso decorre pela
auséncia de indicadores clinico- laboratoriais e de imagem fidedignos para a
caracterizacdo destes eventos. Acessar os mecanismos fisiopatoldégicos promotores
deste episddio doloroso constitui 0 desafio atual dos promotores e pesquisadores na
doenca. As dificuldades diagnosticas para distinguir a dor crénica e neuropatica em
pacientes com doenca falciforme, cujos tratamentos sdo divergentes, resultam em

utilizacéo inapropriada dos recursos terapéuticos e maior sofrimento ao paciente.

Em um estudo conduzido por Wang (WANG, 2010), foi pontuado uma longa
historia de tratamento inadequado para pacientes que apresentavam episodios
veno- oclusivos; frustracdo por parte desses pacientes, pela escassez de
consideracdes que recebem a respeito da dor; insensibilidade da equipe de saude,

inadequada administracao de analgesia, preocupacdes excessivas quanto a adic¢ao
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as drogas e diminuicdo de confianca com relacdo a equipe de saude, contribuindo
para sentimentos negativos em torno dos servicos médicos. Os profissionais de
saude, por sua vez, tendem a subestimar o quadro doloroso destes pacientes,
pontuando como maiores barreiras para o tratamento desta patologia a escassez de
ferramentas adequadas de avaliacdo e adiccdo de medicamentos analgésicos. Ma
comunicacdo entre profissionais de saude e pacientes com dor falciforme também
enfraqguecem estas relacbes (JEANERETTE, 2011). Experiéncias prévias
inadequadas para o alivio da dor aumentam por si a ansiedade, tendem a amplificar
o quadro clinico e tendem a diminuir o nivel de confianca dos pacientes, fazendo
com que estes busquem tratamento fora do ambiente de saude.

No Brasil, apesar de esta doenca ser um importante problema de saude
publica, existe um fosso na literatura quanto ao nivel de conhecimento dos
profissionais de atencdo primaria sobre o tratamento e o manejo da doenca. Como
exemplo, pontua- se o estudo descritivo e cross - seccional conduzido em Montes
Claros, norte de Minas Gerais, em que os profissionais de saude foram solicitados a
preencher um questionario apresentando perguntas, examinando o nivel de
conhecimento sobre aspectos epidemiologicos e clinicos da doenca e sobre o
manejo da mesma segundo os manuais de conduta do Ministério da Saude
(MINISTERIO DA SAUDE, 2007), demonstrando que a maioria destes profissionais
apresentava um conhecimento insuficiente sobre a patologia, o que reflete em uma
conduta inadequada e uma baixa qualidade para o manejo destes pacientes

(GOMES, 2011).
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5 CONSIDERAGOES FINAIS

Devido aos avangos no tratamento, as pessoas que apresentam doenca
falciforme estdo vivendo mais, o que significa que mais adultos estdo vivenciando
dores crénicas e seus muitos impactos fisicos, psicolégicos, sociais e econdémicos. A
atencdo em saude desses individuos deve estar direcionada para estratégias
farmacoldgicas e nao farmacoldgicas que permitam o enfrentamento das crises e
das dores cronicas, a maximizacdo da qualidade de vida e da adequacdo ao
ambiente de trabalho.

As politicas publicas do Sistema Unico de Salde e as Associacdes de
Portadores de Doenca Falciforme séo frutos dos movimentos sociais e garantiram,
até o momento presente, o prolongamento da vida e dos direitos dos individuos
acometidos. Neste momento, devem ampliar o foco para as dimensdes psicossociais
da doenca, das estratégias ndo farmacoldgicas de manejo da dor crbnica e a

insercao destes individuos e seus familiares ao mercado de trabalho. A sociedade e
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o ambiente escolar devem ser convocados para entender a dimensédo clinica da
doenca no sentido de eliminar o preconceito e minimizar a estigmatizacao.

O estudo dos mecanismos fisiopatolégicos da sindrome dolorosa na doenca
falciforme merece um maior grau de atencdo por parte dos pesquisadores.
Pesquisas devem estar direcionadas para entender os mecanismos moleculares e
génicos que envolvem os episddios veno- oclusivos, as dimensdes da dor crénica, a
influéncia genotipica na apresentacdo do quadro clinico, bem como 0s mecanismos
moleculares envolvidos na heterogeneidade do mesmo.

A avaliagdo adequada da sindrome dolorosa faz- se necessaria: foi
demonstrado neste trabalho que a dor crénica, nestes individuos, apresentam
peculiaridades que devem ser adequadamente delineadas, pesquisadas e
manejadas. Logo, instrumentos de avaliacdo e abordagem direcionados para a
doenca é uma necessidade.

Servigos de saude devem estar preparados para manejar adequadamente os
episédios dolorosos: deve- se construir protocolos de manejo correto da dor,
dominar as medicac¢Oes corretas para cada caso e suas implicagdes, acompanhar a
melhora desses pacientes e realizar o tratamento correto para evitar danos teciduais
e retorno as hospitalizagdes. O uso de hidroxiureia deve ser incentivado largamente
e melhor pesquisado para criangas.

Finalmente, a dor na doenca falciforme deve ser um aspecto que merece
maior valorizac&o pelos profissionais de saude. Esforcos devem ser voltados para o
entendimento de suas dimensdes enquanto dor cronica de alto impacto na vida do
individuo e para manejo adequado desta sindrome dolorosa. Este estudo nao
pretende ser esgotado com a realizacdo da monografia e sim, despertar

profissionais de saude para novas abordagens e atitudes. A pesquisa tera
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continuidade a partir de um novo estudo qualitativo, intitulado: “Percepcéo da Dor
por Pacientes com Doenga Falciforme”, onde pretende- se analisar o significado da
dor para a vida destes individuos, quais impactos na sua atividade da vida diaria e
na sua forma de perceber a vida. Outro estudo que sera produzido a partir deste
projeto de monografia sera um artigo em Bioética onde sera analisado o grau de

vulnerabilidade em que a dor expde estes pacientes.
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