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A anemia falciforme ¢ umadesordem genética de grande importancia clinica e epidemiolégica,
cuja caracteristica principal é a heranga do gene da globina beta S (gene B°), tendo como
principais manifestagdes clinica os fendmenos vaso-oclusivos e a hemolise cronica. O tratamento
para pacientes com AF depende do caso clinico e complicagdes; dentre elas estdo as terapias
farmacologicas, que so utilizadas no intuito de prevenir e reduzir as complicagdes evidenciadas
e voltadas ao tratamento de suas complicagdes; Sendo assim, esta revisdo integrativa tem como
objetivo descrever as principais abordagens farmacoterap€uticas no tratamento de criangas

portadoras de anemia falciforme. A pesquisa dos artigos foi realizada nas bases SciELO e

Anemia Falciforme, Tratamento
Farmacolégico, Doenga Cronica.

LILACS; de acordo com os critérios de inclusdo e exclusdo, foram incluidos artigos de lingua
portuguesa, publicados nas bases citadas acima, entre os anos de 2010 a 2020. E excluidos artigos

de revisdo sistematica, bibliograficas e que ndo estejam de acordo com o tema proposto. Foram
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selecionados para amostra o total de 8 artigos. Observou-se a predominancia no uso da
hidroxiuréia, relatando a melhora nos pardmetros hematologicos; sendo um dos medicamentos

mais utilizados para minimizar as intercorréncias relacionadas a doenca falciforme.
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INTRODUCTION

A doenga falciforme (DF) ¢ uma doenca sistémica que pode acometer
qualquer 6rgdo. E umadesordem genética de grande importancia
clinica e epidemioldgica, cuja caracteristica principal ¢ a heranca do
gene da globina beta S (gene B°). A populagdo negra é a mais
acometida por doenga hereditaria como hemoglobinopatias
falciformes, devido a mal formagao das hemoglobinas. As principais
manifestagdes clinicas ¢ os fendmenos vaso-oclusivos ¢ a hemolise
cronica (FERNANDES, 2010). De acordo, com a Organizagido
Mundial de Saude (OMS), na infancia a anemia ocorre quando o

nivel de hemoglobina no sangue encontra-se abaixo de 11g/dl para
menores de seis anos e abaixo de 11,5g/dl para criangas de seis a onze
anos de idade (USTRA, 2012). De acordo com Souza ¢ Alexandre
(2015), no Brasil a anemia falciforme é um grande problema de satde
publica. Segundo o estudo o Programa Nacional de Triagem Neonatal
(PNTN), por ano nasce 180.000 criangas com tragos falciforme e
3.000 com DF, assim prevalecendo da populagdo geral entre 2 ¢ 8%
de individuos com tragos falciformes segundo o Ministério da Saude
(BRASIL, 2008). Varias doengas congénitas no periodo neonatal, sdo
quase sempre imperceptiveis no exame médico. O teste do Pezinho ¢
um possivel diagndstico precoce da anemia falciforme, com isso
favorecendo o tratamento precoce evitando o aparecimento de
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sequelas muitas vezes irreversiveis (SILVA, A. P. R., 2018). Segundo
a Organizagdo Americana de Saude, a expectativa de vida das
pessoas portadoras de anemia falciforme ¢ de 10 a 50 anos. Nas
ultimas décadas, foi possivel verificar esse aumento devido as
intervengdes preventivas e terapéuticas realizadas nesses pacientes
portadores dessa doenga (CARDENAS, R. N., 2014). Os portadores
da anemia falciforme, tem dores que podem ser cronicas, com
eventualidades que duram de trés ou mais meses. Ja nas dores agudas
¢ imprevisivel, decorrente das altera¢cdes das hemacias em forma de
foice fechando pequenos vasos em consequéncia o infarto dos tecidos
(SENA; VIEIRA; LYRA, 2011). Essa doenga afeta o
desenvolvimento emocional, comportamental, cognitivo e social,
existindo possiveis tratamentos medicamentosos; um deles é a
Hidroxiureia e outras terapias nfo farmacologicas como
principalmente  Terapia CognitivoComportamental. E  preciso
constantes internagdes hospitalares e consultas regulares para o
acompanhamento desta patologia (GARIOLI, 2019). O tratamento
para pacientes com AF depende do caso clinico e complicagdes. As
medidas realizadas s@o preventivas no intuito de reduzir as
complicagdes evidenciadas e as intervengdes voltadas ao tratamento
de suas complicacdes. As criancas que apresentarem febre acima de
38°C, dor toracica e dispneia, dor abdominal, ndusea, vomito, cefaleia
persistente, letargia, é usado analgésicos para uso continuo ou nio, e
para a profilaxia introduzida precocemente com a penicilina G
(SOUZA, 2017). Diante do contexto relatado, surge a seguinte
questdo  norteadora:  diante de todas as  abordagens
farmacoterapéuticas, quais sdo as mais utilizadas e o que a literatura
relata sobre a sua utilizagdo no tratamento de criangas portadoras de
anemia falciforme?

Desta forma, este estudo tem como objetivo descrever as principais
abordagens farmacoterapéuticas no tratamento de criangas portadoras
de anemia falciforme.

MATERIALS AND METHODS

Este estudo utilizou como método de pesquisa a revisdo integrativa.
A pesquisa dos artigos foi realizada nas bases eletronica: Scientific
Electronic Library Online (SciELO), Literatura Cientifica e Técnica
da América Latina e Caribe (LILACS); através das palavras-chaves
selecionadas de acordo com a classificagdo dos Descritores em
Ciéncias da Saude (DeCS): anemia falciforme, tratamento
farmacologico e doenga cronica. De acordo com os critérios de
inclusdo e exclusdo, foram incluidos artigos de lingua portuguesa,
publicados nas bases citadas acima, entre os anos de 2010 a 2020. E
excluidos artigos de revisdo sistematica, bibliograficas e que ndo
estejam de acordo com o tema proposto. A escolha dos artigos foi
realizada através da leitura dos estudos publicados na integra e logo
em seguida elaborando uma tabela descrevendo todas as informagdes
necessarias de cada pesquisa, sendo estas: titulo, autor, ano da
pesquisa, objetivos e resultados.

RESULTS

Na base de dados LILACS foram encontrados 206 artigos e na
SciELO foram encontrados 352, apds o filtro com os critérios de
inclusdo estabelecidos ficaram 39 artigos da base de dados LILACS e
50 artigos da base de dados SciELO, dessa foram utilizados os
critérios de exclusdo, onde foi feito uma leitura prévia dos resumos
dos artigos e foram descartados aqueles que ndo condiziam com o
tema ou se tratavam de revisdes, desta forma a amostra foi definida
no total de 8 artigos, sendo coletadas em ambas as bases de dados,
como mostra na Figura 1 abaixo. Apds a pesquisa, foi elaborada uma
tabela descrevendo todas as informag¢des necessarias de cada
pesquisa, sendo estas: titulo, autor, ano da pesquisa, objetivos e
resultados.

Tabela 1. Resultados dos artigos selecionados para o estudo. Fonte: Dados da pesquisa (2021)

hemocentro de Jodo Pessoa, Paraiba,
Brasil (2015-2016).

Pessoa, Paraiba, Brasil, de 2015 a 2016.

TITULO DO ARTIGO AUTOR OBJETIVO RESULTADOS

Avaliagdo de adesdo farmacoterapéutica AGUIAR, Avaliar a adesdo ao tratamento de pessoas 27,1% dos entrevistados revelaram possuir alguma

¢ a outras medidas para o tratamento de (2020). com Doenga Falciforme acompanhadas no dificuldade com a medicag@o. Concluindo-se que a

pessoas com doenga falciforme. Hemocentro Regional de Montes Claros, assisténcia profissional prestada se apresenta em
Minas Gerais, bem como a submissdo destes conformidade com os protocolos de tratamento
pacientes ao atendimento especializado e a estabelecidos, e os entrevistados possuem alta taxa de
realizagdo de exames, propostos pelo adesdo ao tratamento.
Ministério da Saude.

Caracteristicas do tratamento BRITO; Descrever as caracteristicas do tratamento Sao observados problemas de saude ndo tratados, falta

farmacologico dos pacientes com SILVA; DIAZ, farmacologico de pacientes com anemia de efetividade terapéutica e toxicidade, razdo pela qual

anemia falciforme tratada no (2020). falciforme atendidos no hemocentro de Jodo ¢ necessario o monitoramento permanente do

tratamento farmacoldgico recebido por esses pacientes.

Estudo da utilizagdo da hidroxiuréia por
pacientes com hemoglobinopatias
assistidos pelo componente
especializado da Assisténcia
Farmacéutica do Piaui, Brasil.

SILVA et al. (2020).

Analisar a utilizagdo do medicamento
hidroxiuréia dispensado no Componente
Especializado da Assisténcia Farmacéutica
(CEAP) do Piaui,

O estudo demonstrou melhora nos parametros
hematologicos dos pacientes, ainda que, alguns aspectos
analisados mostram divergéncias com critérios
estabelecidos.

Evolugao clinica de pacientes
pediatricos com anemia falciforme Em
uso de hidroxiureia em um ambulatério
de referéncia em Salvador-Bahia.

LEITE et al. (2019).

Avaliar a evolugdo clinica e laboratorial de
pacientes com AF em uso de HU em um
ambulatorio de referéncia, antes ¢ apds o uso
da terapia.

Mostrou melhora clinica e laboratorial

em pacientes com AF apos o uso da HU, sem efeitos
adversos graves, com diminuigdo de hospitalizagdes e
transfusdes.

Terapia medicamentosa no domicilio:
experiéncias de maes de criangas e
adolescentes com anemia falciforme

RODRIGUES et al.
(2018).

Descrever as experiéncias de maes de
criangas e adolescentes com anemia
falciforme acerca da terapia medicamentosa
no domicilio.

Confirmou-se a necessidade de orientagdo para as maes
para na administra¢do segura e correta dos farmacos no
domicilio, a fim de reduzir complicagdes relacionadas
com absor¢ao do medicamento, supressdo terapéutica e
exposicdo indevida dos cuidadores a droga.

Sintese e avaliagdo farmacologica de MELO, Visa o planejamento, sintese e avaliagdo A inibigdo da agregacdo plaquetdria ¢ importante para o
novos compostos hibridos tteis para (2014). farmacologica de quatro candidatos a tratamento das complicagdes da doenga, uma vez que a
tratamento das complicagdes da anemia farmacos inéditos para tratamento dos fisiopatologia da doenga envolve um quadro de
falciforme. sintomas da anemia falciforme. hipercoagulabilidade.

Estudo de citotoxicidade, PEDROSA, Investigar citotoxicidade, inflamagdo e Ratificou o papel preponderante dos neutrofilos na
Inflamagdo ¢ estresse oxidativo em | (2013) estresse oxidativo neutrofilos pacientes resposta inflamatéria promovida pela AF, e mostrou que
neutrofilos de pacientes com anemia anemia falciforme comoinfluéneia o tratamento com hidroxiuréia ndo diminuiu a
falciforme: influéncia do tratamento com tratamento hidroxiuréia. viabilidade dos neutrofilos.

hidroxiuréia.

Efetividade da hidroxiureia em pacientes | PRETTO, Avaliar a efetividade da Os efeitos a exposi¢do de HU sobre os pardmetros

com Anemia (2017) HU em pacientes com anemia falciforme. hematologicos provocaram um aumento significativo no
Falciforme. nivel de Hb F, bem como, redugdo de leucdcitos e

eventos agudos. diminuigdo da média de transfusdes e
internagdes de maneira geral, incluindo aquelas
decorrentes ao uso de antibioticos.
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A tabela 1 demonstra os resultados dos 9 artigos encontrados,
selecionados e utilizados de acordo com o tema proposto.

Nimero de estudes identificados no
banco de dados

(S<iELQ)
(n=332) (n=206)

Nimere de estudos identificados no
banco de dades Lilacs

Estudos Identificados apos critérios de
Inclusdo

SciElo (n=50)
LILACS (n=32)

Foram excluidos

@=82)

Selecionados para pesquisa
— =9

Figura 1: Selecdio dos artigos para o estudo. (Fonte: Dados da pesquisa. 2020).

DISCUSSIONS

No estudo de Aguiar (2020), tiveram na amostra 70 pacientes, do
qual 57,1% eram do sexo feminino e 55,7% tinham até 17 anos. Em
25,7% dos casos foi relatada a presenca de uma ou mais pessoas com
quadro clinico semelhante vivendo no mesmo domicilio do paciente.
Sobre o tratamento farmacoterapéutico, foi frequente a prescricdo de
acido folico 30 (92,9%) e algum analgésico (78,6%) aos pacientes.
Além disso, os entrevistados relataram o uso de hidroxiureia (35,7%),
antibidticos (22,9%) e deferasirox (11,4%).Dentre os integrantes da
pesquisa, 22,9% relataram uso de penicilinas. Foi possivel averiguar
que esse percentual abrange todos os participantes com idade até 5
anos, representando 81,3% do total de usudrios de antibidticos como
maneira preventiva. O protocolo clinico padroniza as condutas a
serem aplicadas no tratamento de portadores de doencas falciformes,
porém preconiza o diagndstico precoce e orientagdes aos familiares,
atendimento ambulatorial com padronizacdo de retornos, avaliagdo
multiprofissionais, realizagdo de exames complementares ¢ uso das
medicagdes profilaticas: acido folico e antibioticoterapia (FERRAZ,
2012). Sao medidas simples que impactam na historia natural da
doenga, entretanto, no estudo de Aguiar (2020), identificou
dificuldades que os pacientes pesquisados enfrentam para cumprirem
as condutas preconizadas.

Semelhante com o resultado do estudo de Aguiar (2020), Brito, Silva
e Diaz (2020), na sua pesquisa, observou que 58% (53) pacientes
eram do sexo masculino e tinham idades entre 12 e 17 anos; de
acordo com o tratamento farmacoldgico, ao observar a quantidade de
medicamentos que os pacientes usavam, 73% (66) usavam de 4 a 6
medicamentos por dia e 27% (25) usavam de 1 a 3 medicamentos. A
maior prevaléncia ocorreu com o uso de acido folico e dipirona 100%
(91); os grupos farmacoldgicos mais utilizados pelos pacientes foram
analgésicos e vitaminas 100% (91), seguidos dos antineoplasicos
53% (48) e dos antiinflamatérios 34,6% (31). O antidepressivo e
anticonvulsivante Lamotrigina foi usado por apenas dois pacientes.

Silva e colaboradores (2020), realizaram um estudo de utilizagdo do
medicamento hidroxiuréia (HU) dispensado pelo Componente
Especializado da Assisténcia Farmac€utica do Piaui; onde foram
analisadas 52 solicitagdes do medicamento com prevaléncia de
pacientes entre 11-20 anos, do sexo feminino (53%). O estudo
demonstrou melhora nos pardmetros hematoldgicos desses pacientes,
tais resultados foram de acordo com os beneficios esperados no uso
de HU como o aumento do nivel de hemoglobina e do VCM médio
entre os pacientes antes e apos o uso de HU. Em conformidade com o
estudo de Silva et al. (2020), na pesquisa de Leite et al. (2019), a
populacdo pesquisada foi constituida por 58 pacientes com AF em
uso de HU ha mais de seis meses e acompanhados no ambulatorio de
hematologia pediatrica do Complexo HUPES/UFBA; destes, 55,2%
era do sexo feminino, com a idade variando de cinco até 19 anos.
Sobre o uso da hidroxiuréia, o estudo concluiu que houve uma
melhora clinica e laboratorial muito significativa nos pacientes com
AF. Observou a redugdo nos eventos clinicos, com diminui¢do do
namero de hospitalizagdes e transfusdes, sugerindo a provavel

redugdo nos custos por paciente pelo sistema publico de satde. No
Brasil, muitos pacientes tém acesso gratuito pelo SUS a uma lista de
medicamentos essenciais, com énfase para o tratamento das
enfermidades mais prevalentes e cronicas, como as doengas
falciformes. Entretanto, no estudo de Aguiar (2020), encontrou baixa
disponibilidade de medicamentos nas unidades de saude publica do
pais, reforcando que os medicamentos nao fornecidos pelo SUS
podem levar os usudrios a ndo cumprirem os tratamentos prescritos
pela incapacidade de pagar ou adquirir no setor privado. Leite et al.
(2020), também ressalta que no acompanhamento dos pacientes com
AF, a possibilidade de encaminhamento para o transplante de células
tronco hematopoiéticas (TCTH) ¢é factivel, uma vez que é um
tratamento curativo, e estd contemplado no Protocolos Clinicos e
Diretrizes Terapéuticas (PCDT) brasileiro, sendo a principal
indicacdo na presenca de doenca cerebrovascular. Rodrigues et al.
(2018), afirmou que hidroxiuréia ¢ umquimioterapico cujo
mecanismo de agdo consiste em aumentar a produgdo de
Hemoglobina Fetal (HbF) e reduzir os estimulos vasoconstritores; um
dos medicamentos mais utilizados para minimizar as intercorréncias
relacionadas a doenga falciforme (DF). Tal farmaco oferece diversos
beneficios terapéuticos a criancas e adolescentes com DF, contudo,
pode causar sérios efeitos adversos, principalmente decorrentes de
seu uso prolongado. Por isso, a terapia medicamentosa no domicilio
para criangas e adolescentes portadores de DF ¢ essencial para a
continuidade da assisténcia e melhora do prognostico, sendo
fundamental que os profissionais orientem e preparem os cuidadores
para fazerem a correta administragdo das drogas, diminuindo os
riscos. Corroborando com o estudo de Rodrigues et al. (2018), na
pesquisa de Pretto (2017), constatou que o tratamento com a
hidroxiuréia, diminuiu os eventos agudos, consequentemente a
reducdo de internagdes hospitalares e das transfusdes sanguineas em
usudrios do farmaco. Segundo Salman e Hassan (2015), as principais
causas de hospitalizacdo em criangas e adolescentes sdo as crises
agudas dolorosas (73,84%), infec¢des (9,28%), sindrome toracica
aguda (8,02%) e crise aguda de sequestro esplénico.

Dados semelhantes também foram encontrados no estudo de
Keikhaei, Yousefi ¢ Bahadoram (2015), onde 48 pacientes, apds um
ano de utilizag@o da hidroxiuréia diminuiram em 61,7% o nimero de
internagdes, bem como a quantidade de transfusdes, sendo que ao
final da pesquisa, nenhum paciente realizava transfusdo. Segundo
Melo (2014), a inibigdo da agregag@o plaquetaria ¢ importante para o
tratamento das complicagdes da anemia falciforme, uma vez que a
fisiopatologia da doenga envolve um quadro de hipercoagulabilidade.
Melo (2014), relatou também que a mielotoxicidade e os demais
efeitos deletérios da HU sdo potencialmente uteis ao tratamento das
complicagdes clinicas da anemia falciforme. Em concordancia com
os estudos de Melo (2014), Rodrigues et al. (2018) e Pretto (2017),
foram encontrados resultados semelhantes na pesquisa de Pedrosa
(2013), demostraram que o uso da hidroxiuréia melhoram o quadro
clinicohematologico dos pacientes com anemia falciforme, onde
evidencia o aumento da concentracdo de hemoglobina, hematdcrito e
a reducdo do numero de leucécitos, neutrofilos e reticuldcitos.
Relatou também no seu estudo que a hidroxiuréia ndo exerceu efeito
citotoxico em neutrofilos dos pacientes. De acordo com os Protocolos
Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT), o tratamento com
hidroxiuréia deve ser mantido enquanto houver resposta clinica e
laboratorial, podendo haver suspensdo da terapia caso a resposta
satisfatoria ndo seja comprovada, condi¢do que segundo o programa
pode ocorrer em 25% dos pacientes (LEITE et al., 2020). De acordo
com os estudos acima, as abordagens farmacoterapéuticas mais
utilizadas no tratamento da anemia falciforme foram: antibidticos,
anti-inflamatérios, antineoplasicos, analgésicos, acido folico,
penicilinas e a hidroxiuréia, que foi mencionada em todos os estudos
que compuseram esta revisdo integrativa. Em apenas um estudo foi
citado o uso de antidepressivos e anticonvulsivantes.

CONCLUSIONS

Neste estudo observou-se a predominédncia no uso da hidroxiuréia,
relatando a melhora nos pardmetros hematoldgicos; sendo um dos
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medicamentos mais utilizados para minimizar as intercorréncias
relacionadas a doenga falciforme, dentre elas estdo: eventos agudos, a
redugdo de internagdes hospitalares e das transfusdes sanguineas, e
consequentemente sugerindo a provavel diminui¢do nos custos por
paciente pelo sistema publico de satde. Espera-se que com essa
revisdo integrativa, haja um aumento no compartilhamento das
informagdes a cerca da farmacoterapia para o tratamento da anemia
falciforme, e que forneca conhecimento para os farmacéuticos a para
equipe multidisciplinar sobre o uso racional dos medicamentos, bem
como adotar boas praticas na solicitagdo ¢ avaliagdo da terapéutica
medicamentosa. Ratificando a aplicagdo dos critérios definidos no
PCDT do Ministério da Saide, além de disseminar informagdes para
orientar em agdes estratégicas para promocdo da saide. Desta forma,
este trabalho se mostrou de grande relevancia, pois apresentou
respaldo cientifico e alcangou todos os seus objetivos; sugerindo que
novas pesquisas sejam realizadas abordando e investigando essa
tematica, visando a terapia farmacoterapéutica para criangas
portadoras de anemia falciforme.
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