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Introducéo

A doenca falciforme é uma hemoglobinopatia hereditaria comum que ocorre primariamente em individuos de
ascendéncia africana. Véarias centenas de hemoglobinopatias diferentes causadas por muta¢des nos genes de
globina séo conhecidas, porém apenas aquelas associadas a doenga falciforme séo prevalentes o sufi ciente nos
Estados Unidos para merecer discussdo. Em algumas populacées da Africa, a prevaléncia de heterozigosidade é
tdo elevada quanto 30%. No Brasil, a anemia falciforme acomete de 0,1 a 0,3% da populacdo negra, com
tendéncia a atingir parcela cada vez mais significativa da popula¢céo, devido ao alto grau de miscigenacdo em
nosso pais. Brasil, distribui-se heterogeneamente, apresentando indice médio de 0,3% da populagdo com elevada
prevaléncia de antepassados negros. A prevaléncia do tracgo falciforme é maior nas regifes Norte e Nordeste,
entre 6% e 10%, enquanto que nas sul e sudeste é de 2% a 3%.

Objetivo
Descrever a fisiopatologia da doenca falciforme e o tratamento aplicado desde o diagnéstico até a vida adulta.
Material e Métodos

A revisao foi elaborada em modelo de revisé@o bibliografico com selecdo de artigos das bases de dados em
Pubmed, Scielo, Ebsco Hobt, BVS biblioteca virtual em saude, Google Scholar, Gedweb e livros em formato e-
book nos idiomas portugués, inglés e espanhol e do Ministério da Saude. Na inten¢éo de delimitar o tema e focar
em publicagbes mais recentes, foi estabelecido como critério inicial o ano de 2003 ao ano de 2022. Selecionados
30 artigos, dos quais 19 foram separados para a revisao.

Resultados e Discussao
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Na anemia falciforme total, o sangue periférico demonstra um nimero variavel de células irreversivelmente
falciformes, reticulocitose e células em alvo, que resultam da desidratacéo eritrocitaria. Corpos de Howell-Jolly
também estao presentes em alguns eritrécitos em razao de asplenia. A doenca falciforme causa uma anemia
hemolitica moderadamente grave (hematdcrito de 18% a 30%) associada a reticulocitose, hiperbilirrubinemia e
presenca de células irreversivelmente falciformes. ” As crises vaso-oclusivas, também chamadas crises dolorosas,
séo episodios de lesdo hipoxica e infarto. Embora infecgdo, desidratacao e acidose possam atuar como gatilhos,
na maioria dos casos nenhuma causa predisponente é identificada. Os locais mais comumente envolvidos séo
ossos, pulmdes, figado, cérebro, baco e pénis. Em criangas, crises 0sseas dolorosas sdo extremamente comuns.

Concluséo

O prognéstico para pacientes com doenca falciforme melhorou consideravelmente nos ultimos 10 a 20 anos. Um
ponto importante do tratamento € um inibidor da sintese de DNA, a hidroxiureia, que possui varios efeitos
benéficos, estes incluem o um aumento nos niveis de HbF eritrocitaria. Acredita-se que essas atividades ajam em
conjunto para diminuir as crises relacionadas a oclus@es vasculares tanto em criancas quanto em adultos.
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