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Introdugao: Foi descrito o caso clinico de uma paciente, de 9 anos, portadora de
Esferocitose Hereditaria (EH), em acompanhamento em nivel ambulatorial com
hematologista, sem histérico de complicagdes prévias da doenga e que apresentou
pela primeira vez uma crise hemolitica, apés quadro de infeccdo de vias aéreas

superiores (IVAS), sendo necessario transfusdo de concentrado de hemacias.

Objetivos: O objetivo deste caso é abordar breve revisdo da literatura sobre o tema

e 0 manejo correto desses pacientes.

Relato de Caso: Paciente portadora de EH, sexo feminino, 9 anos, deu entrada na
Unidade de Emergéncia do Hospital Municipal Munir Rafful, com quadro de nauseas
e vomitos ha sete dias, histéria de tratamento para sinusite com amoxicilina por 5
dias, e duas internagdes anteriores para tratamento de suporte do mesmo quadro,
em uma semana. Ao exame, se encontrava lucida e orientada, prostrada,
hipocorada +++/4+, ictérica (+;4+), afebril, eupneica, sopro sistolico panfocal ++/4+,
com dores abdominais em epigastrio, dor a palpacédo profunda em mesogastrio e
hipocbéndrio direito, bago palpavel a 2cm do rebordo costal esquerdo. Havia o relato
de transfusdo de 320 ml de concentrado de hemacias (CH), na ultima internagdo, ha
2 dias, na qual havia sido evidenciado as seguintes alteragdes laboratoriais:
hemacias: 2.420 M/mm?>; hemoglobina (Hb) 5,4 g/dl; hematdcrito (Ht): 17,4%;
leucécitos: 4.200/mm3(eosindfilos: 0%; basdfilos: 0%; bastdes: 8%; segmentados:
53%; linfocitos: 33%; mondcitos: 6%); plaquetas: 406.000/mm?; esfregaco de sangue
periférico: microcitose, poiquilocitose com alguns ovaldcitos e alguns linfécitos
atipicos. Foram realizados novos exames, demonstrando Ht de 15,5% e Hb de 6
g/dl; bilirrubina indireta: 1,3 mg/dl; desidrogenase lactica (LDH): 824 U/L. Exames de
funcdo renal, hepatica e eletrdlitos apresentavam valores normais. Realizou-se

transfusdo de 480 ml de CH, analgesia, metoclopramida para o controle das
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nauseas e suspensdo do antibidtico, devido a suspeigdo de diagnostico equivocado
de sinusite. Apdés o controle dos sintomas, a paciente foi submetida a
ultrassonografia de abdome, na qual ndo se observou litiase biliar e confirmou a
esplenomegalia. Feito o diagndstico de crise hemolitica secundaria a IVAS, a
paciente ficou estavel apds a transfusdo, com melhora parcial dos nives de Hb,
sendo, entdo, realizada alta hospitalar, com encaminhamento para cirurgia

pediatrica, com intuito de se realizar esplenectomia.

Discussao: A EH é a anemia hemolitica congénita mais comum dos caucasianos.
Resulta de alteragdes quantitativas e/ou qualitativas das proteinas da membrana do
eritrocito. Caracteriza-se por anemia de gravidade variavel, com ictericia
intermitente, presencga de esferdcitos no esfregago de sangue periférico, fragilidade
osmotica aumentada, esplenomegalia com uma resposta favoravel a esplenectomia
(GRANJO et al., 2003). A crise hemolitica na EH é caracterizada por ictericia mais
pronunciada que o normal para o portador de EH devido a hemdlise acelerada pela
prépria doenga ou de provavel infecgao viral (KAYMAK et al., 2012; OLIVEIRA et al.,
2012). A maioria dos pacientes apresenta leve hemdlise cronica, que pode levar a
formacgao de calculos biliares. Em estudo realizado em 86 pacientes com diagnostico
de EH, 26% apresentaram litiase biliar (DAS, et al. 2014). Em alguns casos, a
hemolise é totalmente compensada e os niveis de hemoglobina s&o normais. Casos
severos, como esse, requerem transfusdes de concentrado de hemacias
(CURRENT, 2012). A administracdo de acido félico diaria € necessaria nesses
pacientes para prevenir o desenvolvimento de hipoplasia de células vermelhas pela
deficiéncia de folato (GORDILLO E SUAREZ, 2014). Em pacientes com
esplenomegalia intermitente ou persistente € indicado esplenectomia, o que resulta
quase sempre em significante melhora. O procedimento aumenta a sobrevida dos
esferdcitos e corrige a anemia (RICE, et al. 2014). Porém a retirada do bacgo influi
em risco de infecgdes bacterianas, particularmente por germes encapsulados, sendo
imprescindivel a vacinagdo antes do procedimento (POLAT, et al. 2014). No
presente caso, havia o relato de esplenectomia na mae, irmao e tia materna da
paciente, nos quais todos haviam sido beneficiados pelo procedimento. A paciente

foi encaminhada para a cirurgia e encontra-se assintomatica atualmente.

Conclusao: A esplenectomia se mostra eficaz para o controle da maioria dos casos

de EH e deve ser adequadamente indicada.
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