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INTRODUÇÃO 

As hemoglobinopatias são um grupo de do-

enças qualitativas decorrentes de cadeias alfa ou 

beta anormais, sendo a anemia falciforme o dis-

túrbio mais bem reconhecido (RODGERS; YO-

UNG, 2017). O primeiro relato de células em 

formato de “foice” foi documentado em 1910 

pelo Dr. James B. Herrick, ao observar a lâmina 

de um paciente com anemia severa (HERRICK, 

1910). Esta patologia foi chamada de anemia 

falciforme, cuja fisiopatologia consiste em uma 

alteração estrutural secundária a mutação do ge-

ne que codifica a beta-globina (REGINA, 20 

19), que resulta na substituição do ácido glutâ-

mico por valina na sexta posição da cadeia da 

beta-globina, formando a hemoglobina S (BRA-

NDOW & LIEM, 2022). Esta, por sua vez, tem 

solubilidade reduzida e maior capacidade de po-

limerização, causando alterações estruturais nos 

glóbulos vermelhos (BRANDOW & LIEM, 20 

22). 

A anemia falciforme apresenta alta preva-

lência na região central da África. No Brasil, es-

se fato reflete-se nas elevadas taxas da doença 

observadas entre a população afrodescendente. 

Ademais, a disfunção genética mais comum no 

país é a anemia falciforme, impactando aproxi-

madamente 2.500 recém-nascidos a cada ano 

(BRANDOW & LIEM, 2022). 

A sintomatologia clínica é decorrente de cri-

ses vaso-clusivas, aplásticas ou hemolíticas, que 

determinam um quadro amplo e variável, com 

implicações leves a graves. Os pacientes podem 

apresentar úlceras nas pernas, infartos nos os-

sos, síndrome falcêmica torácica aguda, seques-

tro esplênico, esplenomegalia, hipertensão pul-

monar, cálculos vesiculares, enurese noturna, 

suscetibilidade a infecções, retinopatia prolife-

rativa, regurgitação tricúspide, priapismo, aci-

dente vascular cerebral e lesão crônica do fíga-

do. Esses sintomas estão associados aos danos 

multissistêmicos causados pela anemia falcifor-

me (HOFFBRAND et al., 2018).   

Para o diagnóstico da anemia falciforme, e 

para afastar outros diagnósticos diferenciais, são 

necessários exames laboratoriais como o hemo-

grama completo, o esfregaço de sangue periféri-

co, a eletroforese de hemoglobina e a cromato-

grafia líquida de alta eficiência. (ARISHI; AL-

HADRAMI, 2021) (DA FONSECA et al., 20 

15). Além disso, através de programas de tria-

gem neonatal, como o “teste do pezinho” no 

Brasil, é possível que essa condição seja identi-

ficada de forma precoce e que sejam tomadas as 

medidas recomendadas para essa população an-

tes das manifestações sintomáticas (MENDON-

ÇA et al., 2009).   

Nos últimos anos, desenvolveram-se novas 

pesquisas que visam a melhor compreensão des-

sa doença. Logo, o objetivo deste estudo é rea-

lizar o levantamento das informações mais atu-

ais da literatura acerca da anemia falciforme, 

buscando descrever os aspectos genéticos, a fi-

siopatologia, a epidemiologia, as manifestações 

clínicas, o diagnóstico e o manejo. Tendo em 

vista a relevância do conhecimento sobre essa 

condição. 

MÉTODO 

Foi realizada uma revisão narrativa e inte-

grativa da literatura, desenvolvida entre dezem-

bro de 2024 e janeiro de 2025, por meio de pes-

quisas nas bases de dados: PubMed, Embase, 

Scopus e Web of Science. Foram utilizados os 

descritores: ‘’Sickling’’, ‘’Vasocclusion’’, ‘’Si-

ckle cell anemia’’. 

Os critérios de inclusão foram: artigos nos i-

diomas português, inglês e espanhol; que abor-

davam as temáticas propostas para esta pesqui-

sa; e estudos do tipo (revisão, meta-análise), dis-

ponibilizados na íntegra. Os critérios de exclu-

são foram: artigos duplicados; disponibilizados 

na forma de resumo; que não abordavam dire-
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tamente a proposta estudada; e que não atendi-

am aos demais critérios de inclusão. 

Após os critérios de seleção restaram 30 ar-

tigos que foram submetidos à leitura minuciosa 

para a coleta de dados. Os resultados foram a-

presentados de forma descritiva.  

RESULTADOS E DISCUSSÃO 

Genética e fisiopatologia 

A anemia falciforme é um distúrbio mono-

gênico autossômico recessivo associado a alte-

rações no gene da globina beta que resultam na 

troca do sexto aminoácido de sua cadeia, haven-

do a colocação de uma valina no local de um á-

cido glutâmico, e a formação de um tetrâmero 

de hemoglobina S (Hb S), o qual é constituído 

por duas cadeias alfa e duas cadeias beta-S. 

Quando esta alteração ocorre apenas em um dos 

alelos do indivíduo é chamada de traço falcifor-

me, no qual apenas 30-40% das hemoglobinas 

dos eritrócitos é da forma Hb S e a polimeri-

zação destas cadeias é rara, não sendo conside-

rada anemia falciforme propriamente dita (SU-

NDD, 2019; STEINBERG,2008). 

Cadeias beta-S formam polímeros ao serem 

desoxigenadas, sendo este evento indispensável 

na patogênese da anemia falciforme. Fatores co-

mo a concentração de Hb S intraeritrocítica, gra-

u de desoxigenação celular, pH e concentração 

de hemoglobina fetal (Hb F) influenciam o e-

vento de polimerização. Após ser formada, cada 

estrutura polimérica se alinha às demais e for-

mam um feixe, distorcendo as hemácias em for-

mato crescêntico ou de foice e reduzindo sua 

flexibilidade, além de promover desidratação 

celular por estresse oxidativo e físico (STUA-

RT, NAGEL, 2004) 

A partir da presença de hemácias falcifor-

mes na circulação, eventos vaso-oclusivos cons-

tituem parte importante da fisiopatologia extra-

celular, visto que podem resultar em isquemia 

local. Esta consequência está relacionada à 

menor deformabilidade das hemácias ao transi-

tarem nos capilares, porém sua ocorrência tam-

bém está relacionada à adesão endotelial que es-

tas células realizam nas vênulas pós-capilares, 

onde o fluxo sanguíneo é mais lento, tendo em 

vista sua expressão anormal de ligantes e molé-

culas de adesão. Células como os leucócitos po-

dem se ligar ao endotélio e formar agregados 

junto aos glóbulos vermelhos, perpetuando o ci-

clo ao gerarem hipóxia local, aumento da poli-

merização de Hb S e vaso-oclusão adjacente. 

Este mecanismo encontra-se relacionado com 

grande parte das manifestações clínicas da do-

ença falciforme e serve de base para sua com-

preensão (STUART, NAGEL, 2004; SUNDD, 

GLADWIN, NOVELLI, 2019). 

Epidemiologia  

A anemia falciforme (AF) está entre as 

patologias genéticas mais frequentes no mundo, 

além de que aproximadamente 5% dos indivídu-

os são portadores de mutações da globina beta-

S, quando se analisa a população mundial. A 

prevalência da doença varia globalmente e está 

associada, principalmente, a fatores genéticos e 

ao histórico de migração populacional decorren-

te do colonialismo. Destaca-se como uma he-

moglobinopatia prevalente, sobretudo nos paí-

ses da África Equatorial e Subsaariana. Os altos 

índices de nascidos vivos com essa condição 

genética nessas regiões podem ser explicados 

pelo fato de que portar o traço falcêmico é van-

tajoso evolutivamente na resistência contra ma-

lária, assim como estudos recentes indicam que 

crianças com AF estão protegidas contra a malá-

ria grave de maneira inata, sendo menos fre-

quente e menos grave esse tipo de infecção pa-

rasitária em portadores dessa doença. Por outro 

lado, no continente africano, a doença falcifor-

me (DF) compreende 15% dos casos de morta-

lidade infantil (BRASIL, 2024; TALISUNA, D’ 

ALESSANDRO, 2022). 
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Os achados epidemiológicos da doença fal-

ciforme estão em consonância com os dados das 

populações afrodescendentes na América, uma 

vez que o longo período de colonização e escra-

vização de povos africanos contribuiu para a in-

serção do gene HbS no perfil genético da popu-

lação americana. Nos Estados Unidos, por e-

xemplo, a população afro-americana é a mais a-

cometida pela anemia falciforme, haja vista que 

1 em cada 365 nascidos vivos é diagnosticado 

com a doença. Outrossim, vale notar que o Bra-

sil também é um exemplo de país que carrega 

essa diversidade genética, onde 4% dos indiví-

duos têm traço falcêmico, principalmente pes-

soas pretas e pardas. Desse modo, há uma maior 

prevalência dessa herança falciforme nas regi-

ões nordeste e norte por haver uma elevada con-

centração dessas populações afrodescendentes 

(BRASIL, 2024; ONIMOE; ROTZ, 2020). 

Diante da relevância clínica da DF, observa-

se como a criação de políticas de saúde especí-

ficas para diagnóstico e tratamento dessa condi-

ção de saúde no Brasil é fundamental para assis-

tir integralmente os indivíduos com essa hemo-

globinopatia. Alguns exemplos são o Programa 

de Doença Falciforme, a Política Nacional de 

Atenção Integral às Pessoas com Doença Falci-

forme e Outras Hemoglobinopatias, bem como 

o Serviço Nacional de Triagem Neonatal (teste 

do pezinho). O diagnóstico precoce, a partir da 

inserção do exame para detectar anemia falci-

forme no Programa Nacional de Triagem Neo-

natal, desde 2001, cria um novo cenário epide-

miológico da DF. Observa-se, portanto, a rele-

vância dessa medida na sobrevida dos pacientes 

diagnosticados, pois permite intervenções tera-

pêuticas antes do início de complicações graves, 

como as crises vaso-oclusivas. Entretanto, ainda 

é perceptível que há uma lacuna significativa 

nos dados sobre mortalidade por doença falci-

forme em virtude de subnotificação da doença e 

de outros impasses socioeconômicos do cenário 

brasileiro, o que, consequentemente, prejudica a 

avaliação de impacto da implementação dessas 

políticas de assistência (ARDUINI, RODRI-

GUES, 2017; BRASIL, 2024). 

Manifestações clínicas 

A anemia falciforme é resultado da existên-

cia de alterações genéticas no gene que codifica 

a subunidade beta da hemoglobina. Essas muta-

ções contribuem para a formação da hemoglo-

bina S (HbS), cuja estrutura molecular é anor-

mal. A HbS, ao sofrer desoxigenação, tende a se 

associar, formando longas cadeias que induzem 

a deformação das hemácias, conferindo-lhes um 

formato semelhante ao de uma foice. Esse pro-

cesso, conhecido como falcização, torna as cé-

lulas rígidas e mais suscetíveis à hemólise, re-

sultando em uma anemia hemolítica crônica (E-

ATON, 2020). 

A falcização acomete órgãos como o baço, 

devido à peculiaridade da circulação esplênica, 

o que favorece o bloqueio dos vasos sanguíneos. 

Consequentemente, o baço manifesta repetidos 

infartos, resultando no fibrosamento de seus te-

cidos e, em casos mais severos, pode sofrer au-

todestruição (auto-esplenectomia). Com base 

nisso, a redução do fluxo sanguíneo normal de-

vido à falcização ocorre pela adesão das hemá-

cias ao endotélio, desencadeando uma resposta 

inflamatória que torna a microvasculatura mais 

vulnerável a lesões. Logo, o acúmulo de glóbu-

los vermelhos falcizados nos vasos, a hemólise 

e a ativação de mediadores inflamatórios redu-

zem os níveis de óxido nítrico, substância essen-

cial para a vasodilatação e proteção da parede 

vascular. Essas manifestações clínicas combina-

das possibilitam a persistência da vaso-oclusão, 

uma das principais causas de episódios doloro-

sos e complicações graves da anemia falciforme 

(BRANDOW, LIEM, 2022; ZAGO, PINTO, 

2007). 
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Os aspectos clínicos supracitados caracteri-

zam um quadro de inflamação crônica com pi-

cos de agudização devido, sobretudo, à adesão 

de células sanguíneas aos vasos, a citar eritró-

citos, granulócitos, monócitos e plaquetas. A a-

gregação de hemácias falciformes ocorre pela 

interação das moléculas de adesão presente em 

sua membrana com o endotélio vascular, como 

através da proteína BCAM/LU com seu respec-

tivo receptor vascular, bem como da fosfatidi-

lserina que se liga ao receptor de vitronectina do 

endotélio. A literatura assume que a fosfatidilse-

rina presente na superfície de eritrócitos falci-

formes está associada à produção de trombina, 

essencial para a cascata de coagulação na crise 

vaso-oclusiva, que é acentuada pelo recruta-

mento de neutrófilos e plaquetas (WAUTIER, 

2020; ZAGO, PINTO, 2007). 

A hemólise crônica das hemácias libera he-

moglobina livre e arginase, que utiliza o mesmo 

substrato necessário para a geração do óxido 

nítrico (NO). Sabe-se da importância intrínseca 

do NO na vasodilatação e sua depleção leva a 

obstrução dos vasos afetados, o que retarda o 

fluxo sanguíneo e colabora para a falcização das 

hemácias mutadas. As células do endotélio 

produzem endotelina-1, uma substância pró-in-

flamatória e promotora de vaso-oclusão. Esse 

peptídeo está elevado em quadros de coagulação 

intravascular disseminada e estimula a secreção 

de citocinas por monócitos, o que também pro-

voca obstrução e hipóxia na região vascular (D-

ARBARI, SHEEHAN, 2020; ZAGO, PINTO, 

2007). 

Em relação aos demais achados clínicos, ca-

be pontuar que a cronicidade da AF é decorrente 

da hemólise constante e da incapacidade da me-

dula óssea em compensar essa perda. Devido a 

isso, o organismo gera uma resposta adaptativa 

aumentando significativamente a concentração 

de 2,3-DPG dentro da célula, levando assim a 

liberação facilitada de O² aos tecidos periféricos 

que exigem maior demanda, já que a capacidade 

de transporte de oxigênio foi reduzida em vir-

tude da ineficiência da hemoglobina mutante. 

Apesar desse mecanismo para compensar a hi-

poxemia, inevitavelmente a doença apresenta 

um quadro de evolução com sintomas que in-

cluem o retardo na maturação sexual, o desen-

volvimento de insuficiência cardíaca e o surgi-

mento de úlceras, principalmente na região de 

membros inferiores. Além disso, a dor é um sin-

toma presente em episódios agudos e relaciona-

se à isquemia tecidual causada pela vaso-oclu-

são. Em casos severos, a dor pode ser manifes-

tada na região torácica, acompanhada de febre, 

dispneia e hipoxemia, caracterizando a Síndro-

me Torácica Aguda. (ELENDU et al., 2023; Z-

AGO, PINTO, 2007). 

A partir do exposto, entende-se que as mani-

festações clínicas da anemia falciforme são 

complexas, com origem nas mutações no gene 

da hemoglobina. Essas alterações genéticas cur-

sam com as crises vaso-oclusivas devido à for-

mação de hemácias falcizadas, que têm dificul-

dades na passagem em vasos sanguíneos meno-

res. Com isso, além das dores, a vaso-oclusão 

pode causar o comprometimento da funcionali-

dade e integridade de órgãos dos diversos siste-

mas que compõem o organismo humano (ELE-

NDU et al., 2023). 

Diagnóstico 

O diagnóstico de anemia falciforme envolve 

aspectos clínicos, testes laboratoriais, histórico 

familiar e exames genéticos. Os testes laborato-

riais têm como objetivo identificar a presença de 

hemoglobina S e avaliar o grau de acometimen-

to da doença (ELENDU et al., 2023).  Os testes 

utilizados atualmente são o hemograma com-

pleto, o esfregaço de sangue periférico, os testes 

de falcização de solubilidade, a eletroforese de 

hemoglobina, a focalização isoelétrica, a croma-

tografia líquida de alta eficiência e os testes ge-
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néticos baseados em reação da cadeia em poli-

merase (ARISHI & ALHADRAMI, 2021).  

O hemograma completo, um teste primário 

realizado nos pacientes com anemia falciforme, 

revela: anemia normocítica e normocrômica 

com hemoglobina entre 6 a 10 g/dL;  níveis ele-

vados de reticulócitos (entre 5 e 20%); leucoci-

tose com desvio à esquerda; plaquetose (atingin-

do até 1.000.000/µL); sinais de hemólise como 

aumento da bilirrubina indireta e diminuição da 

haptoglobina; e hemácias apresentando corpús-

culos de Howel-Jolly em pacientes com redução 

na função esplênica (ELENDU et al., 2023; ZA-

GO, PINTO, 2007). 

O esfregaço de sangue periférico é um exa-

me rápido e barato que analisa a morfologia das 

células sanguíneas, sendo possível avaliar a pre-

sença dos drepanócitos, células falciformes (E-

LENDU et al., 2023).  

O teste de falcização utiliza a propriedade de 

polimerização da hemoglobina S no estado de-

soxigenado, adicionando metabissulfito de só-

dio para que ocorra a falcemização (ARISHI; A-

LHADRAMI, 2021)(BANDEIRA et al., 2003), 

já o teste de solubilidade utiliza solução fosfato 

e ditionito de sódio para causar a cristalização 

da hemoglobina S, assim, se tornando insolúvel 

e causando a turvação da solução quando com-

parada com o controle (PRUDÊNCIO & CO-

VAS; 2000); porém, ambos os testes podem 

apresentar resultados falso positivos e falso ne-

gativos, diminuindo a sua confiabilidade (PRU-

DÊNCIO & COVAS 2000).  

Na eletroforese de hemoglobina, um hemo-

lisado preparado a partir do sangue do paciente 

é disposto em um campo elétrico e as diferentes 

hemoglobinas, com diferentes cargas, são sepa-

radas em bandas (ARISHI & ALHADRAMI; 20 

21). A eletroforese alcalina é realizada em ace-

tato de celulose em pH 8,4, e distingue a hemo-

globina S da hemoglobina C, porém não conse-

gue realizar a distinção entre hemoglobina S, 

hemoglobina D e hemoglobina G, nem entre a 

hemoglobina C e hemoglobina E (RENTAPAL-

LI et al., 2017). Além disso, bandas menores 

podem ficar ocultas e a presença de altas con-

centrações de hemoglobina F em neonatos pode 

afetar o exame, dessa forma faz-se necessário 

associar esse teste a outro método. A eletrofore-

se ácida é realizada em ágar citrato em pH 6,0-

6,2, grande parte das variantes que ficam agru-

padas na eletroforese alcalina são separadas na 

eletroforese ácida e esse exame não é afetado 

pela alta concentração de hemoglobina F, porém 

as hemoglobinas A, D, E, G, H não podem ser 

distinguidas no pH ácido. Na eletroforese capi-

lar, a preparação de hemolisados é feita de for-

ma automatizada e esse teste tem sido o método 

de escolha para pacientes neonatos e adultos (C-

OTTON & WOLFF; 2013). 

A focalização isoelétrica é um teste relativa-

mente caro que pode fornecer resultados rápidos 

dentro de 45 minutos. O método utiliza os pon-

tos isoelétricos para separar proteínas. As molé-

culas de hemoglobina S e hemoglobina A po-

dem ser detectadas em meio a concentrações e-

levadas de hemoglobina F. Portanto é uma téc-

nica desejável em neonatos e crianças (ARISHI 

& ALHADRAMI, 2021). 

A cromatografia líquida de alta eficiência é 

uma técnica que utiliza o tempo de retenção es-

pecífico de cada hemoglobina para quantificar e 

detectar suas variantes. Essa técnica não deve 

ser utilizada de maneira isolada, pois embora se-

ja mais sensível na separação das variantes da 

hemoglobina comparada a eletroforese, a má-

quina pode confundir as variantes com tempo de 

retenção semelhante à hemoglobina S (NAIR, 

2018).   

Nos testes genéticos baseados em reação em 

cadeia da polimerase, enzimas são utilizadas pa-

ra amplificar partes do material genético, tor-

nando possível a sua análise qualitativa por me-

io da eletroforese em gel, sequenciamento, aná-
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lise da curva de fusão ou mudança na fluores-

cência. Assim, os testes que utilizam a reação 

em cadeia da polimerase podem ser utilizados 

em neonatos, no pré-natal e em adultos, trans-

formando o diagnóstico precoce (ARISHI & A-

LHADRAMI, 2021).  

Os exames solicitados para o diagnóstico 

variam de acordo com a fase de vida do in-

divíduo. Para a triagem de pacientes neonatos é 

necessário levar em consideração a alta concen-

tração de hemoglobina fetal, sendo recomen-

dados a eletroforese, a focalização isoelétrica e 

a cromatografia líquida de alta eficiência auto-

mática. No período pré-natal, pode-se coletar a-

mostras de vilosidades coriônicas entre a oitava 

e décima semana de gestação para a realização 

dos testes genéticos (ARISHI & ALHADRA-

MI, 2021). 

Os dispositivos baseados no ponto de aten-

dimento são importantes em áreas de baixo re-

curso e alta prevalência da anemia falciforme. 

Entre eles estão as tiras de fluxo lateral, análise 

da dinâmica espaço-temporal das células, He-

meChip e teste em papel cromatográfico (ARI-

SHI & ALHADRAMI, 2021). 

Manejo 

Percebe-se que, embora a anemia falciforme 

não tenha um tratamento específico e curativo 

disponível para todos os pacientes, assim o 

diagnóstico precoce é fundamental para iniciar 

o manejo adequado o mais rapidamente pos-

sível. O tratamento, geralmente realizado de for-

ma paliativa e sintomática, visa reduzir os riscos 

de complicações graves associadas à doença 

(FORTINI et al., 2019). 

Por se tratar de uma doença genética, a here-

ditariedade é a questão primordial dessa patolo-

gia, por isso o aconselhamento genético possui 

importância fundamental no manejo do pacien-

te, pois tem o intuito de orientar os pacientes 

portadores do traço falciforme sobre a tomada 

de decisões em relação à reprodutividade e aju-

dar a compreender outros aspectos da doença, 

como o sofrimento, tratamento e prognóstico. 

Nesse sentido, as pessoas que apresentam risco 

de gerar filhos com síndromes falciformes têm 

o direito de serem informadas, através do acon-

selhamento genético, a respeito dos aspectos he-

reditários e demais conotações clínicas dessa 

doença. O aconselhamento genético não é, por-

tanto, um procedimento opcional ou de respon-

sabilidade exclusiva do geneticista, mas um 

componente importante da conduta médica, sen-

do a sua omissão considerada uma falha grave. 

Por outro lado, o aconselhamento genético apre-

senta importantes implicações psicológicas, so-

ciais e jurídicas, acarretando um alto grau de 

responsabilidade às instituições que o oferecem. 

Assim sendo, é imprescindível que ele seja for-

necido por profissionais habilitados e com gran-

de experiência, dentro dos mais rigorosos pa-

drões éticos (GUIMARÃES CTL et al., 2010). 

No que tange ao tratamento profilático, a tri-

agem neonatal universal, a profilaxia com pe-

nicilina e a vacinação contra organismos encap-

sulados reduziram consideravelmente os casos 

de mortalidade de crianças portadoras de ane-

mia falciforme. A administração de penicilina 

profilática duas vezes ao dia em crianças doen-

tes com menos de 5 anos de idade reduziu dras-

ticamente a taxa de doença pneumocócica inva-

siva, uma das infecções mais relacionadas à 

morte precoce de pacientes portadores da ane-

mia falciforme. Além disso, o risco dessa infec-

ção em crianças com essa doença diminuiu dras-

ticamente após a adição da série de vacinas pne-

umocócicas conjugadas com proteínas (Prevna-

r) na primeira infância (MEIER, 2018). 

O manejo de pacientes que relatam crises 

dolorosas recorrentes de gravidade moderada a 

alta pode ser realizado mediante a prescrição de 

hidroxiureia (HU). (TISDALE JF, 2020). A hi-

droxiureia é um medicamento cujo mecanismo 

https://www.sciencedirect.com/topics/biochemistry-genetics-and-molecular-biology/paper-chromatography
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de ação na anemia falciforme é multifatorial, 

mas envolve principalmente o aumento da pro-

dução de hemoglobina fetal (HbF), o que oca-

siona a diminuição da concentração de HbS 

dentro do eritrócito, por meio da inibição de sua 

polimerização, de modo que ocorre a diminui-

ção da falcização do eritrócito e o aumento de 

sua vida útil, além da redução da taxa de hemó-

lise e, consequentemente, ocorre a diminuição 

da contagem de reticulócitos. Ademais, esse 

medicamento é, geralmente, bem tolerado e a-

presenta poucos efeitos colaterais irreversíveis . 

Devido ao efeito direto da HU na medula óssea, 

a mielossupressão é o efeito colateral mais co-

mum e pode afetar todas as três linhagens ce-

lulares. Portanto, o monitoramento laboratorial 

rigoroso, especialmente após o início do trata-

mento e durante o aumento da dose, é funda-

mental, aliado à avaliação inicial antes do início 

da HU, que deve incluir um histórico detalhado 

e exame físico, avaliações laboratoriais, incluin-

do hemograma completo (CBC), quantificação 

de HbF, testes de função hepática e renal e teste 

de gravidez na urina, se indicado (MEIER, 20 

18). 

A terapia de transfusão de hemácias de lon-

go prazo é comumente administrada a pacientes 

com anemia falciforme para o tratamento de 

complicações agudas e crônicas. A transfusão 

tem vários efeitos benéficos na doença, incluin-

do a correção da anemia e a supressão da pro-

dução endógena de hemácias. No entanto, o uso 

crônico e prolongado de transfusões pode causar 

sobrecarga de ferro, de modo que a terapia de 

quelação de ferro parenteral ou oral é usada para 

evitar a carga de ferro no fígado. A transfusão 

de troca crônica (eritrocitaférese) às vezes su-

pera a sobrecarga de ferro, mas normalmente re-

quer um cateter venoso central e acesso a ins-

talações especializadas que podem realizar esse 

procedimento. A aloimunização, na qual o paci-

ente transfundido desenvolve uma resposta 

imune aos antígenos de hemácias do doador, é 

um risco associado a transfusões crônicas que é 

mais comum em adultos (NEUMAYR LD et al., 

2019) 

Atualmente, o transplante de células-tronco 

hematopoiéticas (TCTH) é a única terapia cu-

rativa estabelecida disponível para pacientes 

com anemia falciforme. Comumente usado para 

malignidades hematopoiéticas, o TCTH é um 

procedimento intensivo, rigoroso e potencial-

mente de alto risco. Esse procedimento só é usa-

do quando os benefícios de uma cura superam 

os riscos consideráveis do procedimento e so-

mente quando um doador adequado está dispo-

nível (NEUMAYR et al., 2019). 

O desenvolvimento de novas ferramentas 

para manipulação de material genético tem sido 

essencial para permitir novas estratégias tera-

pêuticas. Todas elas são baseadas em TCTH au-

tólogo, que inclui isolamento de células hemato-

poiéticas de pacientes, manipulação genética ex 

vivo, seguida de reintrodução após administra-

ção de condicionamento de medula óssea para 

facilitar o enxerto das células modificadas. O 

campo está avançando rapidamente à medida 

que as ferramentas para manipulação genética 

se tornam mais eficientes e precisas (ARISHI & 

ALHADRAMI, 2021). 

CONCLUSÃO 

Assim, fica evidente que a anemia falci-

forme é uma doença complexa, associada a um 

amplo espectro de manifestações clínicas e a 

múltiplas complicações. Nesse sentido, os siste-

mas de saúde devem investir em atividades que 

promovam a detecção da doença o quanto antes. 

Dessa forma, o diagnóstico precoce da anemia 

falciforme é imprescindível para que o manejo 

correto do paciente seja realizado com urgência, 

mediante conduta profilática de triagem neona-

tal e vacinação completa, além da prescrição de 

medicamentos de intuito paliativo, caso seja 

https://www.sciencedirect.com/topics/pharmacology-toxicology-and-pharmaceutical-science/side-effect
https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/bone-marrow-suppression
https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/kidney-function-test
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necessário diante de crises agudas dessa en-

fermidade.  

Ademais, os desafios nutricionais e psicos-

sociais evidenciados a partir do perfil epidemi-

ológico da anemia falciforme destacam a neces-

sidade de uma abordagem holística no cuidado 

dos pacientes, que vai além do tratamento exclu-

sivamente médico. Logo, as equipes multipro-

fissionais de saúde têm o papel de desenvolver 

e implementar abordagens abrangentes e perso-

nalizadas para a anemia falciforme, visando me-

lhorar a vida dos diversos indivíduos afetados 

por essa condição. 

Portanto, os avanços significativos na com-

preensão da fisiopatologia e no desenvolvimen-

to de novas abordagens terapêuticas, como a re-

combinação gênica, oferecem promessas de me-

lhora dos resultados de saúde e qualidade de vi-

da dos pacientes portadores de anemia falcifor-

me. Embora esses avanços tenham impactos po-

sitivos no prognóstico dessa doença, ainda há 

um longo caminho científico a ser percorrido 

para que a anemia falciforme seja plenamente 

solucionada. 
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