ESTA PALESTRA NAO PODERA
SER REPRODUZIDA SEM A
REFERENCIA DO AUTOR.




X1V JORNADA INTERIORANA DE
HEMATOLOGIA E HEMOTERAPIA

SUPORTE HEMOTERAPICO EM
DOENCA FALCIFORME

CENTRO DE HEMATOLOGIA E HEMOTERAPIA DO CEARA
HERIVALDO FERREIRA DA SILVA




INTRODUCAO

“ A primeira transfusao de sangue nao produziu sintomas
detectaveis. Na segunda vez, entretanto, o braco do
paciente ficou quente, o pulso acelerou, suor brotou em
sua testa e o paciente se gueixou de dor nos rins e no
estbmago. A urina ficou escura, de fato, negra. Apos a

terceira transfusao, o paciente morreu.”

J.Denis

Fisiologista francés - 1667
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INTRODUCAO

v" Mais de 8.000 hemoglobinas normais sao descritas, mas

suas consequéncias sao muito variaveis.

v A ANEMIA FALCIFORME é a mais frequente e a mais
grave das anemias hemoliticas por hemoglobina anormal.

Uma alteracao da estrutura da cadeia beta leva a producao
de HbS.
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Anemia
Falciforme
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CONSIDERACOES SOBRE TRANSFUSAO NA

Qual é o hemataocrito 6timo (desejado)?

« Os anticorpos contra hemacias alogénicas (25-45%)

complicam a disponibilidade de sangue.

« Uso de hemacias pobre em leucdcitos a fim de prevenir

reacoes febris nao hemoaoliticas.
» Transfusao pré-operatoria e/ou transfusao de troca.

* Troca de hemacias na sindrome toracica aguda, priapismo

ou derrame.
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CONSIDERACOES SOBRE TRANSFUSAO NA

« Miscelanea
- Sequestro esplénico
- Hiper-nemalise
- Aplasia transitoria

- Sobrecarga de ferro




TRANSFUSAO EPISODICA

» Crise aplastica

* Infeccao aguda

» Episodio de hemoalise

« Sindrome toracica aguda

« Acidente cerebral isquémico
* Anestesia geral

» Crise algica violenta e prolongada




TRANSFUSAO CRONICA

» Sindrome toracica aguda recidivante

» Hipertensao pulmonar

 Insuficiéncia cardiaca

« Acidente cerebral isquémico recidivante
» Alteracéo do Doppler transcerebral

 Crise dolorosa violenta e recidivante

CENTRO DE HEMATOLOGIA E HEMOTERAPIA DO CEARA



HEMTCE

CENTRO DE HEMATOLOGIA E HEMOTERAPIA DO CEARA


http://www.google.com.br/imgres?q=acidente+vascular+cerebral+na+doen%C3%A7a+falciforme&start=103&hl=pt-BR&rlz=1W1ACAW_pt-BRBR378BR378&biw=1366&bih=557&addh=36&tbm=isch&tbnid=wByrlWIpKOQgRM:&imgrefurl=http://www.medicina.ufmg.br/nupad/triagem/triagem_neonatal_doenca_falciforme_manifestacoes_clinicas.html&docid=uom6_vA5-tALnM&imgurl=http://www.medicina.ufmg.br/nupad/imagens/triagemneonatal/doenca_falci_man_clinicas_avc.jpg&w=644&h=465&ei=2ak2UITjE4ms8QT6r4DYCQ&zoom=1&iact=hc&vpx=309&vpy=11&dur=14384&hovh=191&hovw=264&tx=145&ty=84&sig=108849222295352184990&page=7&tbnh=156&tbnw=218&ndsp=15&ved=1t:429,r:1,s:103,i:61

TRATAMENTO DA ANEMIA FALCIFORME

* Prevencéo das crises vaso-oclusivas e das infeccoes
 Tratamento das crises dolorosas

« Hidroxiuréia

*« TMO

 Terapia génica

* Tratamento transfusional




SUPORTE HEMOTERAPICO

» Corrigir anemia em casos de crise hemolitica, de sequestro esplénico agudo, de crise

aplastica.

* Programas transfusionais visando a reduzir a taxa de HbS em menos de 30%, visando

prevenir as recidivas de acidentes vasculares e cerebrais ou perdas fatais.

* Troca transfusional € indicada na urgéncia em casos de acidente vaso-oclusivo grave

ou sindrome toracica aguda.

 Utilizar concentrado de hemacias desleucocitados e fenotipados pelos sistemas

Rhesus e Kell.
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DOENCA FALCIFORME - COMPLICACOES AGUDAS

* Infeccoes
* Crise algicas.
» Acidentes vaso-oclusivos graves
 Anemia
* Crise de hiper-hemolise
« Sequestro esplénico agudo
* Infeccéo pelo Parvovirus B19

 Caréncia de ferro ou folato




DOENCA FALCIFORME — COMPLICACOES CRONICAS

» Ulceras de MMII, retinopatia
* Insuficiéncia renal crénica
* Insuficiéncia respiratoria crénica, insuficiéncia cardiaca
* Litiase biliar
» Osteonecrose, deformidades 0sseas por impacto 0sseo repetidos
» Sobrecarga de ferro
* Acidentes transfusionais
» Hemolise por incompatibilidade eritrocitaria
« Sindrome calafrio -hipertermia

* Infeccdes, hemossiderose, hipervolemia
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BENEFICIOS DA TRANSFUSAO NA

v Aumento da capacidade de transporte de oxigénio.

v Diminuicdo do nimero de eritrocitos contendo HbS,
reduzindo assim a probabilidade de falcizacao e

melhorando a perfusao na microvasculatura.

v Supressdo temporaria da producdo de células

contendo HbS.

CENTRO DE HEMATOLOGIA E HEMOTERAPIA DO CEARA



METODOS DE TRANSFUSAO

v Transfusao simples
v Exsanguineotransfusao
v Troca parcial ou total do volume hematico

(ERITROCITAFERESE)

O uso de eritrocitaférese, em substituicdo a transfuséo
simples, retarda o acumulo de ferro em doentes

falciformes.

Adams, DM et al. Pediatr Hematol Onco, 1996;18.
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PROGRAMA TRANSFUSIONAL CRONICO

E utilizado nos pacientes em que se faz
necessario a manutencao de niveis reduzidos de
HbS por meses ou até anos, como por exemplo,
na profilaxia da recorréncia de um acidente
vascular cerebral (AVC).




TRATAMENTO DO AVC AGUDO

v Oxigenioterapia
v’ Controle das infeccdes
v’ Desidratacao
v Hipotermia / hiperglicemia
v’ Suporte respiratorio
v’ Transfusao:

y anemia

V viscosidade

v [HbS ]
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TRATAMENTO DO AVC AGUDO

v' As transfusdes em longo prazo previnem a leséo endotelial pela anemia

e hiperviscosidade.
v Sem transfusodes cronicas, 2/3 dos casos de AVCi sofrem recorréncia.

v’ As transfusdes devem ser mantidas até os 18 anos de idade, procurando
respeitar os alvos de Hb de 12g/dL e concentracdo da HbS igual ou inferior

a 30%. *

*Powars DR. Br J Haematol. 2000;108.
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COMPLICACOES DAS TRANSFUSOES

v Dificuldade de acesso venoso.

v Aloimunizacao: ocorre em 8 — 35% dos pacientes. Os
anticorpos mais encontrados sao: anti-E, anti-C, anti-K,

anti-Fy?, anti-JKP, anti-S, anti-D.

v' Aloanticorpos dirigidos contra antigenos leucocitarios,
plaguetarios e proteinas plasmaticas.

v Sobrecarga de volume.




COMPLICACOES DAS TRANSFUSOES

v' Reacdo hemolitica aguda

v Sobrecarga de ferro

v' GVHD transfusional

v Infeccbes

v Contaminacéo bacteriana do hemocomponente tranfundido:
Yersinia enterocolitica

Pseudomonas
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SOBRECARGA DE FERRO

v' Se 0s niveis de ferritina excedem 2000ng/mL e a terapia transfusional

ainda é necessaria, a terapia de quelacao de ferro deve ser considerada.

v' A sobrecarga de ferro deve ser tratada conforme as diretrizes

institucionais.

Desferoxamina ( DesferalR )
Deferiprone ( DesferalR )

Deferasirox (Exjade R)
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OBRIGADO!
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