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RESUMO  
 
A anemia falciforme é a doença hereditária monogênica mais comum do Brasil. A causa da 
doença é uma mutação de ponto (GAG->GTG) no gene da globina beta da hemoglobina, 
originando uma hemoglobina anormal, denominada hemoglobina S (HbS), ao invés da 
hemoglobina normal denominada hemoglobina A (HbA). Nos anais da Medicina, o ano de 
1910 é assinalado como sendo o da descoberta desta, embora o termo “descoberta” seja 
incorreto pois a doença já era conhecida na África há mais de cinco mil anos, onde vários 
nomes a ela eram dados pelas mais diversas tribos daquele continente. Apesar dos avanços 
na busca de um tratamento específico, como transplante de medula óssea, para as doenças 
falciformes; as medidas gerais e preventivas no sentido de minorar as consequências da 
anemia crônica, crises de falcização e susceptibilidade às infecções são fundamentais na 
terapêutica destes pacientes. Assim a identificação precoce da doença, e a capacitação da 
equipe multiprofissional para o atendimento dos pacientes é fundamental para o sucesso 
nos cuidados das pessoas portadoras desta alteração genética. 

Palavras-chave: Anemia falciforme; crise vaso-oclusiva; priapismo; dor; síndrome 
torácica aguda. 
 
ABSTRACT 
 
Sickle cell anemia is the most common monogenic hereditary disease in Brazil. The cause of 
the disease is a point mutation (GAG-> GTG) on the hemoglobin beta globin 2 gene causing 
an abnormal hemoglobin called hemoglobin S (HbS), instead of the normal hemoglobin 
called hemoglobin A (HbA). In the annals of medicine, the year 1910 is marked as the 
discovery of sickle cell anemia, although the term "discovery" is incorrect because the 
disease was already known in Africa for over five thousand years, where several names it 
was given the various tribes of the continent. Despite advances in the search for a specific 
treatment, such as bone marrow transplantation, for sickle cell disease, general and 
preventive measures to minimize the consequences of chronic anemia, sickle cell crises and 
susceptibility to infections are critical in the treatment of these patients. Thus the early 
identification of the disease and training of the multidisciplinary team for the care of 
patients is critical to success in the care of people with this genetic alteration.  

Key-words: Sickle cell anemia; vaso-occlusive crisis; priapismo; pain; acute chest 
syndrome.  
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INTRODUÇÃO  
 

A anemia falciforme é a doença hereditária monogênica mais comum no Brasil. A 
causa da doença é uma mutação de ponto (GAG->GTG) no gene da globina beta da 
hemoglobina, originando uma hemoglobina anormal, denominada hemoglobina S (HbS), ao 
invés da hemoglobina normal denominada hemoglobina A (HbA). Esta mutação leva à 
substituição de um ácido glutâmico por uma valina na posição 6 da cadeia beta, com 
consequente modificação físico-química na molécula da hemoglobina. Em determinadas 
situações, estas podem sofrer polimerização, com falcização das hemácias, ocasionando 
encurtamento da vida média dos glóbulos vermelhos, fenômenos de vasoclusão; episódios 
de dor e lesão de órgãos. Em geral, os pais são portadores assintomáticos de um único gene 
afetado (heterozigotos), produzindo HbA e HbS (AS), transmitindo cada um deles o gene 
alterado para a criança, que assim recebe o gene anormal em dose dupla (homozigoto SS). A 
denominação “anemia falciforme” é reservada para a forma da doença que ocorre nesses 
homozigotos SS. Além disso, o gene da HbS pode se combinar com outras anormalidades 
hereditárias das hemoglobinas, como hemoglobina C (HbC), hemoglobina D (HbD), beta-
talassemia, entre outros, gerando combinações que também são sintomáticas, 
denominadas, respectivamente, hemoglobinopatia SC, hemoglobinopatia SD, S/beta-
talassemia. No conjunto, todas essas formas sintomáticas do gene da HbS, em homozigose 
ou em combinação, são conhecidas como doença falciforme. Apesar das particularidades 
que as distinguem e de graus variados de gravidade, todas estas doenças têm um espectro 
epidemiológico e de manifestações clínicas e hematológicas superponíveis.1 

Este artigo é uma revisão na literatura médica desta doença, muitas vezes 
negligenciada, e que afeta milhares de pessoas no Brasil, em especial, as crianças.  
 
METODOLOGIA  
 

Este artigo consiste em uma revisão bibliográfica, realizada com base em uma 
pesquisa nos bancos de dados nacionais e internacionais das bibliotecas com acesso pela 
internet (Google Acadêmico, Periódicos Capes; Scielo; LILACS; Bireme (BVS) e Medline 
(Pubmed) com as seguintes palavras-chave: sickle cell disease / management of sickle cell 
disease / epidemiology/treatment / aplastic crisis/anemia / pain / priapism / stroke / acute 
chest syndrome / genetic / public politics / Brazil e seus correspondentes em Português: 
anemia falciforme / manejo da anemia falciforme /  epidemiologia / tratamento / crise 
aplástica / anemia / dor / priapismo / acidente vascular cerebral / síndrome torácica aguda / 
genética / políticas públicas para anemia falciforme / Brasil. As revisões podem ser 
classificadas segundo seu propósito, abrangência, função e tipo de análise desenvolvida. 
Nesse sentido, conforme a classificação anterior, este trabalho pode ser classificado como 
analítico, pois trata de um tema específico; temático, por se debruçar sobre uma doença e 
histórico, pois busca trazer ao leitor fatos importantes da história do conhecimento humano 
desta importante enfermidade.2  
 
Histórico3  
 

Nos anais da Medicina, o ano de 1910 é assinalado como sendo o da descoberta da 
anemia falciforme, embora o termo “descoberta” seja incorreto pois a doença já era 
conhecida na África, há mais de cinco mil anos, onde vários nomes a ela eram dados pelas 
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mais diversas tribos daquele continente. Portanto, esta “descoberta” em 1910, aconteceu 
nos Estados Unidos da América. 

Naquele tempo, um jovem estudante de Odontologia, chamado Walter Clement 
Noel, proveniente da Ilha de Granada, que na ocasião morava em Chicago, procurou o 
médico James B. Herrick, por apresentar episódio de dores no corpo e anemia. Esse, era 
cardiologista e não ficou muito interessado no caso de Noel e determinou que o residente, 
Dr. Ernest Irons, cuidasse do caso. Irons olhando o sangue de Noel ao microscópio observou 
que as hemácias do paciente se apresentavam com aspecto de foice. Quando Herrick viu a 
lâmina percebeu que podia tratar-se de uma nova doença ainda não descrita. Em seguida, 
Herrick publicou um artigo em que relatava o caso e onde utilizou o termo células em forma 
de foice.  

À medida que mais casos começaram a surgir, o mistério sobre esta doença só foi se 
aprofundando. Ficou claro que, por qualquer motivo, ela ocorria apenas, ou principalmente, 
em pessoas de origem africana. Em 1927, Hahn e Gillespie descobriram que as células 
vermelhas do sangue de pessoas com a doença poderiam adquirir o formato de foice pela 
remoção de oxigênio. Isto foi muito importante pois os glóbulos vermelhos são exatamente 
os transportadores de oxigênio do corpo. O problema era que haviam pessoas - muitas vezes 
parentes do paciente - cujas células vermelhas tinham essa característica de afoiçamento 
quando privadas de oxigênio, mas que não tinham a doença. Essa condição tornou-se 
conhecida como "o traço falciforme". 

No final dos anos 1940 e início de 1950, a natureza da doença começou a se tornar 
mais clara. 

Em 1949, dois artigos foram publicados, mostrando independentemente e de 
maneira conclusiva, que a anemia falciforme era herdada. Pessoas com o traço falciforme 
eram heterozigotas (AS) para o gene, enquanto que as pessoas com a doença eram 
homozigotas, ou seja, tinham uma dose dupla do gene (SS). Um desses artigos foi publicado 
em uma revista africana por um médico militar, chamado E. A. Beet, que atuava em 
Moçambique. O outro foi pelo Dr. James V. Neel, presidente e fundador do Departamento 
de Genética Humana da Universidade de Michigan. Neel publicou seu artigo na prestigiosa 
revista americana Science, como o número de leitores desta revista era muito maior, ele, 
geralmente, recebe o crédito pela descoberta, embora a maioria dos autores tenham o 
cuidado de citar os dois, levando muitas pessoas a pensarem que Neel e Beet trabalharam 
juntos. 

Ainda em 1949, Linus Pauling e Harvey Itano, demonstraram que havia uma diferente 
migração eletroforética da hemoglobina de pacientes com anemia falciforme quando em 
comparação com a hemoglobina de indivíduos normais. Posteriormente, coube a Ingram 
(1956) elucidar a natureza bioquímica desta doença, quando, através de um processo de 
fingerprint (eletroforese bidimensional associada com cromatografia), fracionou a 
hemoglobina e estudou os seus peptídeos. Ficou caracterizado que a anemia falciforme era 
ocasionada pela substituição do ácido glutâmico por valina na cadeia beta da hemoglobina, 
dando origem ao conceito de doença molecular. Em 1978, com os estudos de Kan e Dozy, 
novo impulso foi dado ao estudo da HbS, para introdução de técnicas de biologia molecular. 

Nos anos seguintes, melhores formas de tratamento de pacientes com anemia 
falciforme e tratamentos potenciais apareceram. A esperança de vida e, principalmente, de 
qualidade de vida dos pacientes foram melhoradas. O aconselhamento genético tornou-se 
uma ferramenta importante para informar as pessoas sobre os riscos de ter uma criança 
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com doença falciforme. Hoje, 100 anos depois, os médicos e os cientistas continuam a 
avançar em uma nova compreensão da doença e novas maneiras de tratá-la. 

Assim, 2010 marcou o 100º aniversário da descoberta desta doença, antiga para o 
povo da África, pela Medicina ocidental e sua nomeação com referência a um simples 
implemento agrícola por um médico residente em 1910 que assim comparou a forma das 
células anormais que viu sob o microscópio.  
 
Epidemiologia 
 

Os distúrbios hereditários das hemoglobinas são as doenças genéticas mais 
frequentes do homem e mais difundidas no mundo, abrangendo todos os continentes, 
notadamente a África e a América.4 

As doenças falciformes são constituídas por vários genótipos com predomínio da 
hemoglobina S (Hb S) sobre outras hemoglobinas, com manifestações clínicas específicas e 
de intensidades variáveis. Os genótipos mais comuns que caracterizam as 6 doenças 
falciformes são: Hb S/S (anemia falciforme), Hb S/ Talassemia (alfa/beta), Hb S/C, Hb S/D, Hb 
S/ Persistência Hereditária da Hb Fetal.4 

As hemoglobinopatias são doenças crônicas, em sua maioria incuráveis, embora 
tratáveis, que trazem alto grau de sofrimento aos seus portadores e merecem atenção 
especial do ponto de vista médico, genético e psicossocial.5 

O Brasil apresenta população com diferentes origens raciais e com diversificados 
graus de miscigenação em suas respectivas regiões. Entre as diferentes hemoglobinopatias 
hereditárias presentes na população brasileira, sobressai-se a anemia falciforme. Inquérito 
nacional realizado pelo Ministério da Saúde em 1996 revelou a presença de 5.509 pacientes 
cadastrados no país com doença falciforme, embora a estimativa seja muito maior.6,7 

No Brasil, distribui-se heterogeneamente, sendo mais frequente onde a proporção de 
antepassados negros da população é maior (nordeste). Além da África e América, é hoje 
encontrada em toda a Europa e em grandes regiões da Ásia. No Brasil, a doença é 
predominante entre negros e pardos, também ocorrendo entre brancos. No sudeste do 
Brasil, a prevalência média de heterozigotos (portadores) é de 2%, valor que sobe a cerca de 
6-10% entre negros. Estimativas, com base na prevalência, permitem estimar a existência de 
mais de 2 milhões de portadores do gene da HbS, no Brasil, mais de 8.000 afetados com a 
forma homozigótica (HbSS). Estima-se o nascimento de 700-1.000 novos casos anuais de 
doenças falciformes no país.7 Portanto, as doenças falciformes são um problema de saúde 
pública no Brasil.8 

A doença distribui-se heterogeneamente, sendo mais frequente onde a proporção de 
antepassados negros da população é maior. Por esse fato, é predominante entre esses e 
pardos, mas estudos populacionais demonstram a crescente presença de Hb S em indivíduos 
caucasoides.9,10 Por isso, a maior frequência é observada nas regiões Norte e Nordeste, que 
sofreram influência da raça negra na constituição étnica de sua população.11  
 
Aspectos genéticos e moleculares  
 

A anemia falciforme é uma das doenças hematológicas herdadas mais comuns em 
todo o mundo, atingindo expressiva parcela da população dos mais diferentes países. Esta 
doença surgiu nos países do centro-oeste africano, da Índia e do leste da Ásia, há cerca de 50 
a 100 mil anos, entre os períodos paleolítico e mesolítico. O fato que motivou a mutação do 
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gene da hemoglobina normal (HbA) para o gene da hemoglobina S (HbS) ainda permanece 
desconhecido, embora hoje esteja bem estabelecido o seu caráter multicêntrico naquele 
continente. 13,14  

Em 194715, no Brasil, pela primeira vez sugeriu que a falciformação ocorria como 
consequência de uma herança autossômica dominante, mas só em 1949, através dos 
trabalhos de Neel e Beet, é que se definiu a doença somente em estado de homozigose, 
sendo os heterozigotos portadores assintomáticos. Alguns autores identificaram pela 
eletroforese da hemoglobina de uma migração anômala (HbS) nos pacientes com anemia 
falciforme; sendo seguido por Ingram que demonstrou a natureza bioquímica da doença. O 
fato da anemia falciforme ser ocasionada pela substituição do ácido glutâmico por valina na 
cadeia β da hemoglobina, deu origem ao conceito de doença molecular.3,16 A partir de 1978, 
novo impulso foi dado ao estudo da HbS, para introdução de técnicas de biologia 
molecular.17-19 Hoje sabe-se que a simples substituição pontual de uma base nitrogenada, 
timina por adenina (GAT → GTT), no sexto códon do éxon 1 no DNA do cromossomo 11, 
ocasiona o surgimento de uma hemoglobina patológica.20,21  

A troca de bases nitrogenadas no DNA, ao invés de codificar a produção (transcrição) 
do aminoácido ácido glutâmico, irá, a partir daí, determinar a produção do aminoácido 
valina, que entrará na posição 6 da sequência de aminoácidos que compõem a cadeia β da 
hemoglobina, modificando sua estrutura molecular.16 

A aparentemente simples troca de um único aminoácido na composição da cadeia 
beta globínica ocasiona o surgimento de uma estrutura hemoglobínica nova, denominada 
hemoglobina S (onde a letra S deriva da palavra inglesa sickle, que em português traduz-se 
como foice). A hemoglobina mutante (α2 /ßS 2) possui propriedades físicoquímicas bastante 
diferentes da hemoglobina normal devido à perda de duas cargas elétricas por molécula de 
hemoglobina, por causa da perda do ácido glutâmico. Exibe ainda diferente estabilidade e 
solubilidade, demonstrando uma forte tendência à formação de polímeros quando na sua 
forma de desoxihemoglobina.16  

Decorre a partir disso, uma série de alterações físico-químicas na estrutura da 
hemácia, ocasionando a deformação e o enrijecimento de sua membrana celular, 
concorrendo para o surgimento do epifenômeno patológico que é a vasoclusão. Este 
fenômeno é responsável por toda a sequência de alterações estruturais e funcionais nos 
mais diversos órgãos e sistemas do paciente acometido.22  
 
Polimerização da Hemoglobina S 
 

A polimerização de desoxihemoglobina S é o evento primário e indispensável na 
patogênese molecular da doença das células falciformes.23 O polímero tem a forma de uma 
fibra de corda alongada, que geralmente alinha com outras fibras, formando um fascículo, e 
distorcem a célula vermelha para o crescente clássico ou forma de foice, entre muitas outras 
formas anormais, e resultando numa diminuição acentuada na deformabilidade da célula. A 
Hb S pode sofrer inúmeros ciclos de polimerização induzidos por desoxigenação e a 
despolimerização induzida pela reoxigenação. No entanto, a membrana do eritrócito 
falciforme pode suportar apenas um número finito desses ciclos antes de ser 
irreversivelmente lesado e reconhecido através das diversas formas anormais "foice" que 
circulam em pacientes. 

Polimerização por si só não explica toda a fisiopatologia da doença falciforme. As 
alterações posteriores na estrutura da membrana das hemácias, e nas funções; no controle 
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do volume celular e na aderência destas ao endotélio vascular contribuem para a vasoclusão 
e a hemólise.24 Isto é, pleiotropia, ou seja, o feito do gene anormal para além de suas 
consequências imediatas.  
 
Diagnóstico 
 

Para a realização do correto diagnóstico das doenças falciformes, entre elas, a 
anemia falciforme, torna-se necessária a realização de eletroforese da hemoglobina, de um 
hemograma e da dosagem da hemoglobina fetal. Tendo em vista a frequência com que 
ocorre a associação da Hb S com outras variantes da hemoglobina, é bastante útil a 
realização da eletroforese da hemoglobina em meio ácido e alcalino.25 

A triagem é feita a partir do sangue colhido no cordão umbilical, devendo-se lembrar 
que a hemoglobina do neonato possui uma composição diferente do adulto, a qual se 
consolida após o sexto mês de vida. No neonato, existe um predomínio de cadeias α e γ, 9 
com predomínio de hemoglobina F, padrão que se modifica após o sexto mês de vida 
quando passa a predominar a hemoglobina A. 
 
Triagem neonatal 
 

As crianças portadoras de Anemia Falciforme são normais ao nascer, e somente com 
o passar do tempo é que as manifestações da doença acontecem; de tal forma é importante 
uma identificação da doença o mais cedo possível para possibilitar um acompanhamento 
médico precoce e adequado, principalmente, no que se refere ao controle das infecções 
bacterianas; além de propiciar uma inserção da família ao problema, quando poderá ser 
orientada acerca dos cuidados que deverão ser tomados para a proteção da criança.26-28  
 
MANIFESTAÇÕES AGUDAS COMUNS E SUAS CONDUTAS 
 
Síndrome torácica aguda (STA) 
 

A STA é uma complicação comum em crianças com anemia falciforme. Em um 
relatório do Estudo Cooperativo de Doença Falciforme (ECDF), o pico de incidência para STA 
foi feita em crianças entre dois e quatro anos de idade (25,3 por 100 pacientes-ano entre as 
crianças com hemoglobina SS), com maior prevalência durante os meses de inverno.29,30  

Para os pacientes com anemia falciforme, STA é a segunda causa mais comum de 
internação hospitalar, seguindo a síndrome veno-oclusiva com uma taxa de relatos de 12,8 
internações por 100 doentes-ano. É a causa mais comum de morte, com um quarto de 
mortes relacionadas com a STA por anemia falciforme. Em um relatório do ECDF, a taxa de 
mortalidade em pacientes com anemia falciforme é de 1,8% em crianças e 4,3% em 
adultos.31 

Quase metade dos pacientes com anemia falciforme desenvolve este quadro durante 
uma internação por outra complicação, geralmente uma crise veno-oclusiva, embora outras 
causas de hipóxia também possam precipitar a STA, tais como broncoespasmo por asma e 
atelectasias no pós-operatório. A coorte de recém-nascidos com anemia falciforme 
constituída em Dallas32 demonstrou que nos primeiros três anos de vida aumentou, 
significativamente, as chances de episódios mais frequentes de STA durante a infância (OR 
2,5; IC 95% 1,7-3,9).33  
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A incidência de STA é inversamente proporcional à concentração de hemoglobina 
fetal e o grau de anemia, e diretamente proporcional à contagem de leucócitos no sangue 
34,35. STA é mais provável de ocorrer em crianças com histórico de asma (RR 1,60; IC 95% 
1,03-2,74) ou exposição à fumaça ambiental do tabaco em casa (RR 1,73, 95% CI 1,09- 
2,74).36 
 
Anemia aguda 
 

A anemia crônica é um achado frequente nos pacientes com anemia falciforme, mas 
os valores basais de hemoglobina variam amplamente dependendo do genótipo 
hemoglobina (HBSS, HbSC, β HbS+ talassemia, HbS β0 talassemia), terapias em uso 
(transfusões de sangue e hidroxiuréia, em particular), e outros fatores desconhecidos. O 
conhecimento dos valores basais da hemoglobina dos pacientes é importante no manuseio 
da anemia, principalmente na avaliação das complicações agudas. Os valores de base são 
tipicamente 6-8 g / dl para as pessoas com SCA, 10-15 g / dL para as pessoas com HbSC e 9-
12 g / dL para pessoas com β HbS+-talassemia.37 

A anemia aguda é definida como uma diminuição de 2,0 g / dL ou superior na 
concentração de hemoglobina do paciente abaixo do valor basal, e pode ter diversas causas 
e etiologias em potencial, tais como sequestro esplênico em uma criança ou um episódio 
aplástico em qualquer idade e que podem exigir avaliação urgente e terapia. 

Durante eventos agudos, a contagem de reticulócitos é um complemento importante 
ao hemograma para avaliar se está ocorrendo uma diminuição na produção de hemácias, 
baixa contagem de reticulócitos, como pode ocorrer em parvovirose resultando em crise 
aplástica, uma hemólise acelerada, ou sequestro nos pulmões, baço e fígado como 
responsáveis pela anemia aguda.37 

Sequestro esplênico agudo é uma das principais causas de anemia aguda, 
especialmente em crianças com anemia falciforme. 38 

Um declínio na concentração de hemoglobina abaixo da linha de base é uma 
característica comum na anemia falciforme e pode ser a manifestação inicial em um 
paciente experimentando um fenômeno vaso-oclusivo. A anemia aguda pode também 
ocorrer como resultado do sequestro de sangue no fígado, da hemólise acelerada 
póstransfusional, da septicemia, ou de outra infecção grave.37 

A ocorrência de crise aplástica é um fato muito comum na anemia falciforme, 
especialmente entre as crianças HbSS.39 

O quadro clínico habitual é de início gradual com fadiga, dispnéia, e, às vezes, 
síncope. A febre é bastante comum também. O exame físico pode revelar letargia, aumento 
da frequência cardíaca e insuficiência cardíaca, ocasionalmente franca.40-43 O valor da 
hemoglobina (tipicamente 3-6 g/dl) é, geralmente, muito abaixo do nível da linha de base do 
indivíduo, e a contagem de reticulócitos geralmente está baixa.44,45 

Em todos os episódios agudos na anemia falciforme, deve-se obter diariamente uma 
contagem de reticulócitos e hemograma, e comparar os resultados com medições anteriores 
do paciente.46 

As condutas a serem adotadas com as pessoas com anemia falciforme, cuja 
concentração de hemoglobina é de 2 g/dL ou mais abaixo da sua linha de base (ou menos do 
que 6 g / dL, quando a linha de base é desconhecida), existindo suspeita de sequestro 
esplênico agudo, crise aplástica, hemólise pós-transfusional ou infecção, inclui o uso de 
transfusões simples, controle com hemograma e contagem de reticulócitos.37 
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Dor na anemia falciforme 
 

A dor é uma das manifestações clínicas mais frequentes na anemia falciforme. A sua 
origem está na venoclusão decorrente da falcização na microcirculação, que leva ao infarto, 
à inflamação e à necrose tissular.47,48 

A resposta inflamatória também é responsável por um estímulo simpático, que por 
sua vez, ocasiona uma nova isquemia tissular, mantendo assim um círculo vicioso doloroso. 
A dor é sempre uma experiência pessoal, e sua intensidade possui correlação direta com 
risco de morte súbita49. Tendo em vista o seu caráter altamente subjetivo, a percepção da 
dor sofre influência das emoções50. Contudo, não existem evidências de que psicoterapia 
possa ajudar no manuseio dos componentes emocionais envolvidos com a dor na anemia 
falciforme.51 

A dor aguda paroxística é a mais observada, e por consequência mais estudada.52 O 
quadro álgico crônico, embora presente, é pouco estudado.53 Em adultos e até mesmo em 
crianças, a quantidade e a intensidade da dor na anemia falciforme podem ser muito 
subestimadas, porque a maioria do "iceberg" de dor está "submersa" em casa, e apenas a 
ponta do iceberg é visto pelos prestadores de cuidados de saúde, quando a dor aguda é 
atendida nas salas de emergência e hospitais.54 

No entanto, a maior parte da dor gerada nos episódios recorrentes, é aguda e 
nociceptiva, resultante de estímulos somáticos ou viscerais. A dor somática é mais comum, 
geralmente intensa, localizada e lancinante, envolve inicialmente estruturas profundas como 
periósteo, medula óssea, articulações, músculos, tendões, ligamentos e artérias. A dor 
visceral está relacionada ao baço, fígado, pulmões e outros órgãos; é geralmente vaga, mal 
localizada, difusa, continuada e, frequentemente, associada a náuseas, vômitos e 
sudorese..55 

O comprometimento ósseo é um achado frequente. Entre os ossos mais 
comprometidos estão o úmero, a tíbia e o fêmur, mas nada impede que outros ossos 
possam ser atingidos, o que por vezes ocasiona confusão diagnóstica com as infecções 
ósseas.56-58  

Vários são os fatores desencadeantes da crise álgica, destacando-se infecções, frio e 
alterações emocionais. Ademais, febre, desidratação, acidose, altitude, alteração do sono, 
apnéia, alterações climáticas e fatores psicológicos, podem desencadear episódios de 
vasoclusão e, consequentemente, a dor. Na maioria dos casos, entretanto, não é possível a 
identificação dos fatores etiológicos.59 

O tratamento da dor na anemia falciforme é feito, principalmente, com uso de 
opióides, embora a Associação Americana de Dor considere que os opióides não são úteis no 
controle da dor crônica não-oncológica, o que não inviabiliza a sua utilização na dor aguda 
na anemia falciforme. Quando utilizados, as evidências existentes demonstram que a 
prescrição dos opióides sob demanda é superior à prescrição intermitente.60 

Outro esquema prescreve o uso de terapia endovenosa seguida por opióide oral 
proporcionando um melhor controle álgico e um menor tempo de internação.61 

Embora não existam estudos que apontem para uma utilização incontestável dos 
antiinflamatórios não hormonais no controle da dor na anemia falciforme, existem 
evidências de sua utilidade nesta situação clínica.62,63 
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Priapismo 
 

O priapismo é conhecido por ser um problema comum entre pacientes do sexo 
masculino com doença falciforme.64,65 

 Esse é uma persistente ereção peniana, dolorosa, indesejada, e cuja associação 
relatada cientificamente com a doença falciforme, data de 1934. Classicamente, existem 
dois tipos de priapismos: o de baixo fluxo (isquêmico) e o de alto fluxo (não isquêmico), 
levando-se em consideração a oxigenação do sangue existente no corpo cavernoso. O 
primeiro tipo é doloroso e a gasometria revela hipóxia e acidose. O priapismo que ocorre na 
anemia falciforme é uma forma típica do tipo de baixo fluxo.66 

O mecanismo mais aceito é que a ereção normal diminui a tensão de oxigênio no 
corpo cavernoso, predispondo ao afoiçamento eritrocitário. Uma vez isso acontecendo, 
ocorre a estase venosa, e o círculo vicioso se instala. A obstrução da veia profunda dorsal do 
pênis, e a subsequente reação inflamatória resulta na fibrose das trabéculas do corpo 
esponjoso, o que ocasiona a impotência.67,68 

Geralmente o priapismo, associado à anemia falciforme, afeta adolescentes e 
adultos, com o quadro álgico persistindo por quatro horas ou mais, embora exista uma 
forma de manifestação de menor duração, mais episódica e intermitente, em inglês 
chamada de stuttering priapism, e que muitas vezes é tolerada pelo paciente, que não 
procura o atendimento médico.69 

O manuseio desta situação clínica passa pela necessária informação ao paciente da 
possibilidade de ocorrência do evento e da necessidade de procurar a assistência médica de 
imediato. As condutas indicadas, com base em painel de experts70-72, orientam para os casos 
de priapismo com duração igual ou superior a quatro horas, seja instituída uma hidratação 
vigorosa associada com controle álgico. Deverá ser contatado um urologista para o 
acompanhamento sequencial, caso o tratamento conservador não surta efeito. Em face da 
possibilidade de ocorrência de eventos neurológicos a ela decorrentes, a transfusão 
sanguínea está contraindicada no manuseio da crise de priapismo. Havendo necessidade de 
transfusão de sangue, em face de procedimento cirúrgico urológico, é indicado o 
acompanhamento com hematologista.73 

 
Acidente vascular cerebral 
 

O acidente vascular cerebral (AVC) é uma das manifestações mais devastadoras na 
anemia falciforme pela sua frequência e caráter, por vezes insidiosas. Estima-se que 10% das 
crianças com anemia falciforme possam vir a apresentar episódios evidentes de AVC, caso 
não sejam submetidas a medidas profiláticas; e cerca de 30% apresentarão AVC silencioso, 
ambas situações com grave repercussão sobre a vida do paciente.74,75 

Nos Estados Unidos da América, o AVC associado à anemia falciforme foi 
responsável, no período de 1993 a 2009, por 2.024 internações de crianças, embora a taxa 
média anual de internação tenha caído 45%, a partir de 1998, quando ocorreu a liberação 
das informações do estudo Stroke Prevention Trial in Sickle Cell Anemia (STOP), e o uso da 
hidroxiuréia.76 

O quadro clínico mais comum é composto por alterações motoras, convulsões, 
diminuição da força muscular e afasia. 
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A profilaxia primária do AVC na anemia falciforme se faz com uso de Doppler 
transcraniano onde se observa a velocidade do sangue nos grandes vasos cerebrais; 
devendo ser realizado anualmente a partir dos 2 anos até a idade de 16 anos.77,78 

Quando o AVC é confirmado por neuroimagem, está indicado o uso de transfusão 
sanguínea (profilaxia secundária), sendo mais efetiva a exsanguinotransfusão que a 
transfusão simples.79  

Na impossibilidade de colocar o paciente num programa de transfusão sanguínea, 
está indicado o uso de hidroxiuréia.80 
 
Profilaxia infecciosa 
 

As infecções estão entre os principais complicadores dos pacientes portadores de 
anemia falciforme. A profilaxia está entre as condutas mais importantes nos cuidados destes 
pacientes. O uso de penicilina profilática e da prestação de cuidados médicos completos 
reduziram a mortalidade de anemia falciforme durante os primeiros cinco anos de vida de 
cerca de 25% para menos de 3%72,81-84. 

Da mesma forma, as crianças se beneficiam, em especial, com a imunização contra o 
Haemophilus influenzae.85-88 
 
CONCLUSÃO 
 

Em um país multiétnico como o Brasil, no qual ocorreu uma grande contribuição do 
elemento afrodescendente em nossa composição social, a anemia falciforme adquire uma 
grande importância nas políticas públicas de saúde.  

O conhecimento desta doença, suas manifestações clínicas; suas complicações e 
riscos, a afetarem os nossos pacientes, em especial, as crianças, se impõe a todos os 
membros das equipes de saúde, principalmente aos pediatras.  

Embora o tratamento específico e curativo, mediante transplante de medula óssea, 
seja de alcance limitado, muito existe para se oferecer aos pacientes, como ficou 
demonstrado neste trabalho. 

Diagnosticar precocemente; evitar os agravos; cuidar das intercorrências e recuperar 
os danos ocorridos é o dever a ser cumprido.  
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