JEEP

PE 288

UNIVERSIDADE FEDERAL L DE ‘SANTA CATARINA
CENTRO DE CIENCIAS DA™ SAUDE
DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA

CURSO-'DE xEBICINA

MICROESFEROCIIOSE

AVALIACEO DE 20 ‘TASDS

FLORTANBPOLTS
NOVEMBRO DE 1987



UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA CATARINA
CENTRO DE CIENCIAS DA SAUDE
DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA

CURSO DE MEDICINA

MICROESFEROCITOSE HEREDITARIA

AVALIACAO DE 20 CASOS

ALTAIR FIAMONCINI*

EDSON DE LUCA*
*Doutorandos da 112 fase do Curso de Gradua-
cao em Medicina.

FLORIANOPOLIS

NOVEMBRO DE 1987



AGRADECIMENTOS

- A Professora Dra. Vera Liucia P.C. Ferreira, pela ori-

entacao dada na elaboracdao deste trabalho.

- Ao Professor Dr. Jovino dos Santos Ferreira, pela co-

laboragao e apoio dispensados.

- A Dra. Gisele Rozone, pelo incentivo e compreensao na

realizacao .deste trabalho.



"O homem que limita sua mente ao reconhecimento,
assemelha-se ao circulo; aquele que nao parou o
processo de conhecimento, & semelhante a espiral.

No primeiro existe a acomodagao; no segundo a as-

piracao."

Edy L. Tremel
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RESUMO

Os autores fazem um estudo retrospectivo de 20 casos de
microesferocitose hereditaria diagnosticados nos hospitais Uni-
versitario e Infantil Joana de Gusmido, Floriandpolis - SC, no

periodo compreendido entre janeiro de 1980 e outubro de 1987.

A esferocitose hereditaria teve uma incidéncia bastante

elevada, no contexto das anemias hemoliticas congénitas.
O sexo masculino apresentou ligeira predominancia.

Em 60% dos casos o diagndostico foi feito na faixa dos

4 aos 10 anos de idade.

A investigagao familiar comprovou a existéncia de outros

membros familiares acometidos.

A presenca de anemia, esplenomegalia e ictericia cons-

tituiram os aspectos clinicos mais freqtientemente observados.

Os achados laboratoriais mais importantes foram o aumen-
to da fragilidade osmotica dos eritrdcitos (100%), a presenca
de esferocitos (95%), reticulocitose (90%) e a hiperbilirrubi-

remia (70%).



O nimero de transfusoes sangtlineas se deveu a maior ou

menor severidade do processo hemolitico.

Todos os pacientes submetidos ao tratamento cirurgico,
receberam profilaxia antibidtica. Quanto a vacina pneumocodcica

foi instituida em 3 pacientes.

A esplenectomia foi procedida obedecendo a idade mais a-

dequada, obtendo-se cura clinica em todos os pacientes.

Foi verificado somente um obito.



INTRODUCAO

A anemia esferocitica hereditaria também denominada mi-
croesferocitose hereditaria, doenca de Minkowski e Chauffard,
esferocitose hereditaria e esferocitose congénita & uma doencga
hemolitica, geneticamente transmitida de modo autossdmico do-

(20, 16, 11)

minante, com expressividade variavel . Nao & raro

o encontro de esferocitose hereditaria, onde os progenitores
nao apresentam qualquer sinal clinico ou hematoldgico da afec-

g-a'o (15, 13) .

Caracteriza-se pela deformagao esférica das hemacias,com
resisténcia- osmotica diminuida e uma auto-hemdlise "in vitro"
elevada, e clinicamente por apresentar variaveis de anemia,

esplenomegalia e ictericia acolﬁrica(3’ 13),

A hiperhemblise in vivo & suprimida de maneira permanen-
te pela retirada do bago, onde os globulos vermelhos sao reti-

dos e destruidos.

A descricao mais sucinta desta sindrome foi feita em

1871 por Vanlair e Masius, que descreveram a esferocitose das



hemaceas. Minkowsky, em 1900, descreveu a primeira apresenta-
¢do -clinica detalhada de "ictericia hemolitica congénita". Em
1907, Chauffard demonstrou dois dos quadros caracteristicos
da doenga: reticulocitose e fragilidade aumentada das hemaceas

em solucao salina hipoténica(3’ L

Segundo revisao de Dacie sobre o historico e o quadro
clinico da microesferocitose hereditaria, a primeira esplenec-
tomia que curou o distirbio foi efetuada em 1887 para a remo-
cao de um "tumor" abdominal(3). Em 1922 esta forma de terapia
ja era aceita. Desde entao Race,Young e outros realizaram ex-
celentes estudos clinicos, e a defeito da membrana tem sido

alvo de intensas pesquisas(3’ — 12).

A luz atual, no entanto, os estudos efetuados sao con-
troversos e o mecanismo intimo desta doenga permanece desco~
nhecido, apesar de que varios autores apontam o defeito na

parte proteica da membrana entrocitéria(l3' e L 25).

Os autores se propoem, neste trabalho retrospectivo,ana-
lisar os dados clinicos, laboratoriais e terapéuticos obtidos,

comparando-os com os existentes na literatura.



CASUISTICA E METODO

Foram analisados, retrospectivamente, vinte casos de
anemia esferocitica hereditaria diagnosticados no periodo en-
tre janeiro de 1980 e outubro de 1987, nos hospitais Univer-
sitario e Infantil Joana de Gusmao, de Florianopolis - SC, u-
sando-se para isso os servicos de arquivo médico desses hos-
pitais.

Os dados pesquisados para orestudo da microesferocitose

hereditaria foram:
1) Ano da elaboragao diagnostica.
2) Incidéncia da enfermidade conforme o sexo e a cor.

3) Faixa etaria em que o diagnostico foi feito. Para
tanto, as idades foram divididas em faixas de 0-2, 2-4, 4-6,

6-8, 8-10, 10-12, 12-14 anos.

4) Procedéncia do paciente, levando-se em conta a divi-
sao do estado de Santa Catarina, segundo os centros adminis-

trativos regionais de satude - CARS.

5) Tipo sangtiineo, com relagcao ao sistema ABO e Rh.
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6) Presenca ou nao de investigacao clinica-laboratorial

nos familiares.

7) Manifestagoes clinicas mais fregtientes, obtidas atra-
vés da histdria e exame fisico por ocasido da formulagao diag-

nostica.

8) Analise do hematdcrito, sendo considerados como valo-
res normais, segundo Nelson(zz), de 31-43%.
Analise da hemoglobina, considerando valores normais

de 11-16 g/dl nas criancas de 2 a 14 anos(zz).

9) Presenca ou nio de esferdcitos no sangue periférico.

10) Taxa de reticuldcitos, caracterizando-se reticuloci-

tose para valores acima de 2%(22).

11) Dosagem de bilirrubinas, sendo a bilirrubina total
considerada normal de 0,3 a 1,0 mg/100 ml, a bilirrubina dire-

ta'de 0,1 a 0,3 e a bilirrubina indireta de 0,2 a 0,7 mg/100 ml
(5) |

12) Teste de fragilidade osmotica, dado como normal quan-
do a hemdlise inicial foi de 0,45 + 0,04 e a hemdolise total de

0,032 + 0,047,
13) Teste de Coombs direto negativo ou positivo.

14) Dosagem de ferro sérico, considerando como valor nor-

mal de 50-120 pgyai 22},

15) Tratamento clinico efetuado: acido folico e transfu-
soes sangliineas.

16) Uso profilatico de antibidtico e de vacina Pneumoco-
cica (Pneumovax<:)) nos pacientes submetidos ao tratamento ci-

rurgico.



12

17) Tratamento cirlirgico efetuado - esplenectomia, e i-

dade por ocasiao de tal procedimento.

18) Exame anatomo-patoldogico do bago, nos casos em  que
foi feito esplenectomia, se compativeis com microesferocitose

ou nao.
19) Evolugao apresentada.

Trés pacientes, catalogados segundo o CID (Codigo Inter-
nacional Doengas) como esferocitose hereditaria, por nao apre-
sentarem dados suficientes que sustentassem este diagnostico,

foram excluidos do presente estudo.



RESULTADOS

A microesferocitose hereditaria correspondeu a 36,36%,
dentre os 55 casos de anemia hemolitica congénita levantados
nos hospitais Universitdrio e Infantil Joana de Gusmao (Figu-

ra I - Tabela n?o 1).

FIGURA I - Incidéncia da microesferocitose hereditaria no

contexto das anemias hemoliticas congénitas.

36,36%
Microesferocitose
hereditaria

1,31% Déficit G6PD

Talassemia

*Oahcne = outras anemias hemoliticas congénitas nao especifica-
das.

FONTES: HU e HIJG.
Florianopolis - SC - Jan.80 a Out.87.
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TABELA N? 1 - Incidéncia das anemias hemoliticas congénitas

(AHC) nos hospitais: HU e HIJG, respectivamente.

AHC HU HIJG
N@ CASOS 2 NQ CASOS %

Anemia falciforme 12 21,81 8 14,54
Microesferocitose 9 16,36 11 20
hereditaria
Dahcne 2 3,63 8 14,24
Talassemia 1 1,81 3 5,45
Deficit G6PD . - 1 1,81
Subtotal ' 24 43,63 31 56,36
TOTAL 55 casos - 100%

FONTES: HU e HIJG
Floriandpolis - SC, Jan.80 - Out.87.

A divisao dos 20 casos de microesferocitose heredita-
ria, conforme o ano da elaboracao diagndstica, foram assim

distribuidos:

ANO NQ CASOS
Jan. 1980 03
1981 01
1982 00
1983 02
1984 01
1985 05
1986 02

Out. 1987 06
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Dos vinte pacientes, 60% eram do sexo masculino e 40% do

sexo feminino (Figura II).

FIGURA II - Incidéncia conforme o sexo.

FONTES: HU e HIJG
Florianopolis - SC, Jan.80 - Out.87.

Todos os pacientes estudados eram da raca branca.

Na faixa dos lactentes haviam 3 pacientes (15%), sendo
um do sexo masculino e 2 do feminino. Observamos uma maior
incidéncia nas faixas que abrangem dos 4 aos 10 anos de ida-
de, nao havendo predominio de sexo nestas faixas. Nas demais

faixas analisadas o numero foi pequeno (Grafico n? 1).

GRAFICO N? 1 - Distribuicao segundo grupo etario e sexo, por

ocasiao do diagnostico.

NOMERO y/;//// masculino

CASOS ' (:) _
feminino

SRR R
N

#l ‘. ,
0-2 2-4 4-6 6-8 8-10 10-12 12-14 FAIXA

FONTES: HU e HIJG ETARIA
Floriandpolis, SC - Jan.80 - Out.87.
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Com relagao a procedéncia dos casos, obtivemos uma maior
incidéncia do I9 CARS, com total de 9 casos (45%). O IIIQ CARS
apresentou um total de 4 casos (20%), o que também foi verifi-

cado com relagao ao VIIQ CARS (Tabela n? 2 e Figura III).

TABELA NQ 2 - Numero de casos quanto a procedéncia (com rela-
¢ao aos centros administrativos regionais de

saude - CARS).

CARS N DE CASOS 3
10 9 45
119 1 5
1119 4 20
1vo = "
ve 1 5
VIO 1
VIIO 4 20
TOTAL 20 ’ 100

FONTES:HU e HIJG
Florianopolis, SC - Jan.80 - Out.87

FIGURA III - Distribuigao dos casos, no estado de Santa Catari-

na, segundo a procedéncia:

FONTES: HU e HIJG
Floriandopolis, SC - Jan.80 - Out.87.
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Analisados os pacientes com relagao ao sistema ABO e Rh,
contatamos um predominio do grupo A positivo, com 9 casos(45%),

e O positivo na mesma proporgao (Tabela n? 3).

TABELA NQ 3 - Distribuicao segundo grupo sangtiineo e Rh.

Rh POSITIVO NEGATIVO

Sistema & : o

ABO N DE CASOS 2 No DE CASOS %

A 9 45 - -

B 1 5 1 5

(o] 9 45 - -

AB - - - -

SUBTOTAL 19 95 1 5
TOTAL 20 (100%)

FONTES: HU e HIJG
Floriandpolis, SC - Jan.80 - Out.87

A constatagao de que outros membros da familia eram tam-
bém portadores da doenca em questao foi feita em 9 casos (45%).

Em 55% dos casos nao houve relato desta investigacao.

TABELA N9 4 - Historia familiar.

N? DE CASOS 3
Confirmada com investigagao clinico-
laboratorial 09 45
Sem relato de investigacdo clinico-
laboratorial 11 55

FONTES: HU e HIJG
Florianopolis, SC - Jan.80 - Out.87.
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0 quadro clinico apresentado, por ocasiao do diagndstico

de microesferocitose hereditoria, estd detalhado na Tabela

n? 5, onde verificamos a predominancia da anemia

nomegalia (90%), ictericia (70%) e hepatomegalia

(100%), esple-

(45%) .

TABELA N? 5 - Manifestacoes clinicas mais fregllentes.

QUADRO CLINICO

Ne DE CASOS

o

Anemia - 20 100
Esplenomegalia 18 90
Ictericia 14 70
Hepatomegalia 9 45
Ictericia Periodo Neonatal 5 25
Dor abdominal 5 25
Vomitos 5 25
Febre 5 25
Alteragoes Bsseas "fAcies de

Roedor" 4 20
TOTAL 20 100

FONTES: HU e HIJG

Floriandpolis, SC - Jan.80 - Out.87.

Analisando o quadro laboratorial, constatamos um volume

globular diminuido nos 20 casos. Aumento da fragilidade osmo-

tica também em todos os casos. Pesquisa de esferdcitos posi-

tiva em 19 casos. Reticulocitose em 18 pacientes, bem como

hiperbilirrubinemia indireta observada em 14 casos (Tabela n®

6).
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TABELA N? 6 - Quadro laboratorial.

QUADRO LABORATORIAL N@ %
Volume globular e hemoglobina diminuidos 20 100
Curva fragilidade osmotica aumentada 20 100
Presenga de esferdcitos no sangue periférico 19 95
Taxa de reticulocitos aumentada 18 90
Hiperbilirrubinemia indireta 14 70
Coombs direto negativo . 13 65
Ferro sérico normal ou elevado 12 60

FONTE: HU e HIJG
Florianopolis, SC - Jan.80 - Out.87.

Quanto ao. tratamento clinico efetuado, fizeram uso de
acido folico 11 pacientes (55%) e 18 (90%) foram submetidos
a transfusoes sangliineas. Constatamos que dois pacientes tive-
ram mais de 10 transfusoes e nos demais casos a média foi de

4 transfusoes (Tabela n? 7).

Como tratamento cirurgico, a esplenectomia foi realizada
em 14 pacientes (70%), (Tabela n®@ 7). Sendo que o maior numero
de casos de esplenectomia foi na faixa dos 6 aos 7 anos de

idade (Grafico n?9 2).

TABELA n?® 7 - Tratamento efetuado.

TRATAMENTO NQ 2
ACIDO FOLICO 11 5

CLINICO TRANSFUSOES
SANGUINEAS . 18 90
CIRORGICO ESPLENECTOMIA 14 70

FONTE: HU e HIJG
Florianopolis, SC - Jan.80 - Out.87.



GRAFICO N9 2 - Distribuigao dos casos esplenectomizados segun-

do grupo etario.

N@ DE
CASOS

35,7%

14,23

7,1% 7,1% 71%7,1%7,18 7,13 7,12

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 1IDADE

FONTES: HU e HIJG
Florianopolis, SC - Jan.80 - Out.87.

Trés pacientes operados fizeram uso prévio da vacina pneu-

mococica (PneumovaxC)).

O uso profilatico de antibiodotico foi procedido em  todos

os pacientes esplenectomizados (Tabela n? 8).

TABELA NQ 8 - Profilaxia antibiotica.

INTRA HOSPITALAR MANUTENCAO

ANTIBIOTICO N@ DE CASOS ANTIBIOTICO N@ DE CASOS

Penicilina 8

CefalosPorina 3 Penicilina 3

Sulfametoxazol
+
trimetoprin 3

FONTE: HU e HIJG
Florianopolis, SC - Jan.80 - Out.87.
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Com relagao a evolugao, os pacientes submetidos ao tra-
tamento cirflirgico apresentaram cura clinica, sendo que ape-
nas um paciente foi a obito. Em 6 pacientes (30%) persistiu o

tratamento clinico.



DISCUSSAO

A incidéncia da microesferocitose hereditaria na popu-

lacdao dos Estados Unidos € estimada em 22 casos por cem mil

habitantes (0,022%)(13’ 15t 3), tendo uma prevaléncia de

1:5000 nativivos(24’ 5).,Com relacao as demais anemias hemo-

liticas hereditarias, a prevaléncia citada € de 1:625 nativi-
VvOs para a anemia falciforme(24), sendo sua incidéncia de 8

a 10 por cento na populacao negra americana(l3). Na Africa a-

(13)

tinge de um a 40% da populacao, dependendo da regiao A

talassemia € mais freqllente na Italia, onde varia de 5 a 20%

(13)

na populacao . Quanto a anemia hemolitica por déficit de

G6PD, ha um predominio em alguns paises, como na Tailandia,on-
de € responsavel por 30% na populagéo(l3). Segundo dados ob-
tidos pelo presente trabalho, dos 55 pacientes portadores de
anemia hemolitica congénita estudados, a microesferocitose he-

reditaria representou 36,36% do total de casos, caracterizan-

do uma alta incidéncia com relacao a descrita pela literatura

investigada.

Em nossa casuistica o sexo masculino predominou, per-
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(15)

fazendo 60% dos casos. Rutkow obteve uma incidéncia de

55,3% para o sexo masculino e 44,7% para o feminino, num es-
tudo abrangendo um total de 38 pacientes na faixa de zero a

14 anos de idade.

Constatamos uma relativa predominancia, em nossa ana-
lise, de microesferocitose diagnosticada na faixa etaria dos

4 aos 10 anos, com média etaria de 7 anos, perfazendo um to-

tal de 12 casos (60%). Rutkow(ls) obteve uma maior incidéncia
na faixa abrangendo dos 5 aos 9 anos, correspondendo a uma
faixa media de 7 anos de idade, com 17 casos (44,7%). Chang
(3) refere que o disturbio tem sido diagnosticado em todos

os grupos etarios, desde 30 horas até 77 anos de vida.

A esferocitose hereditaria € mais comum em individuos
brancos descendentes do nordeste europeu, sendo raramente ob-

(3, 22). Nos paci-

servada em negros ou outros grupos raciais
entes em estudo todos eram brancos. Vale ressaltar que a po-

pulacao catarinense € de colonizacao principalmente européia.

Analisados os grupos sangliineos, obtivemos um predomi-
nioc no sistema ABO dos grupos O e A, ambos Rh positivos. Es-
tes dados conferem com a maior freqliéncia destes grupos san-
glilineos na populacdao em geral. Na bibliografia consultada nao

ha relato de ligacac do sistema ABO com a microesferocitose

hereditéria(ll).

A esferocitose hereditaria € descrita como uma desor-

dem autossomica dominante, com 20 a 25% dos casos podendo a-

; T A ; 1
parecer esporadicamente, sem historia familiar evidente (1,

33 Al 1 — :
. ). Agre( ) descreveu o caso de duas irmas com anemia
grave, manifestada precocemente, sendo que os familiares nao

apresentavam manifestacao clinica ou laboratorial compativeis
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com esta anemia hemolitica, sugerindo serem elas portadoras da
forma homozigota com traco recessivo. Em nossa casuistica,
os 9 casos (45%) em que a investigacdo clinica e laboratorial
dos familiares foi realizada, constatamos, em todos, a pre-
senca de dados caracteristicos a afeccao em estudo, em um
dos progenitores. Sabendo-se ser a microesferocitose uma do-
enca de transmissao genética, faz-se necessario a investiga-

(7)

cao dos componentes familiares s

Apesar da esferocitose hereditaria ser uma anemia he-
molitica congénita crénica, os sintomas podem variar, depen-
dendo da gravidade do defeito, do grau de compensacio e da

(1, 13). Em nossa série, as principais

expressividade do gene
manifestacoes clinicas foram: anemia, esplenomegalia e icte-

ricia, configurando a triade classica das anemias hemoliticas.

A presenca da anemia, em estudos realizados por Valen-

(19, 20) (4, 10, 15) . icve pre-

tine e diversos outros autores

sente em todos os casos, embora variavel quanto a intensida-

de. Dado tambem observado em nossa amostra.

A esplenomegalia foi observada em 18 pacientes (90%),
por ocasiao do exame fisico inicial. Dado semelhante foi des-

(15)

crito por Rutkow , que constatou sua presenca em 83% dos

casos. A proporcao do tamanho do baco aumenta de acordo com

(10, 15)

O avanco da idade do paciente . Os autores do presente

trabalho acompanharam o caso mais recente da serie es-
tudada, que ao exame fisico inicial apresentava baco palpavel
na linha da cicatriz umbilical. A peca cirurgica pés-esplenec-
tomia pesou 407 gramas. Coon(4), em estudo de 53 pacientes es-
plenectomizados, relata que o maior baco em uma crianca, com

9 anos por ocasiao da cirurgia, pesou 480 gramas.
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A ictericia é descrita como manifestacao de intensida-

de variavel, podendo mesmo estar ausente(lo’ % g 12). Em

nossa amostra de 20 casos, constatamos que 14 pacientes (70%)
apresentavam ictericia de intensidade leve a moderada.

(3) (22) referem que, devido a fragili-

Chang e Vaughan
dade dos eritrocitos e a imaturidade das enzimas hepaticas,
pode ocorrer ictericia.significativa no periodo neonatal, a
ponto de exigir fototerapia ou exsanguineotransfusao. A pre-
senca deste dado foi constatado em 25% dos casos estudados,
havendo relato de um paciente submetido a exsanguineotransfu-

Sao.

0 figado é freqlientemente palpavel, mas raramente esta
muito aumentado. Ocasionalmente, a hepatomegalia acompanha o
desenvolvimento subito da anemia, sobretudo nos que recebem

(3, 10)

transfusoes freqglientes . A hepatomegalia esteve presen-

te em 9 pacientes (45%), dos 20 pacientes estudados.

Dor abdominal, vomitos e febre ocorreram em baixa fre-

(9) (15)

qliéncia. Leavel e Coon mencionam estas manifestacoesem

diversos pacientes com esta anemia hemolitica congénita.

As alteracOes Osseas sao decorrentes da intensa hiper-
plasia eritroide. A medula Ossea se expande e OS OSSOS se

espessam, tornando-se proeminentes. Estas alteracoes sao pou-

co comuns na microesferocitose, porém observa-se em alguns
casos a turricefalia e a protrusao dos rebordos maxilares,
{13,

configurando a chamada "facies de roedor" ou "asiatica"

10). Esta alteracao foi observada em 20% dos casos em estudo.

Diversos autores constataram que esta doenca hemoliti-
ca pode ocorrer subclinicamente, sendo o diagnostico estabe-

lecido atraves dos exames laboratoriais pertinentes a esta
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afeccéo(g’ 15).

Em nossa amostra o volume globular situou-se entre 8 e
37% e os niveis de hemoglobina variaram de 3 a 12 g/dl. Num
(1)

estudo, citado por Agre , com 76 pacientes portadores de

esferocitose hereditaria, o nivel minimo de hemoglobina era

(9) (14) os niveis da

de 7,4 g/dl. Segundo Leavel e Rapaport
hemoglobina e do volume globular podem ser normais, se o pro-
cesso hemolitico for plenamente compensado. Mas, as crises de
anemia podem romper este estado de compensacao, levando a

marcantes reducoes destes valores.

A fragilidade osmotica aumentada constitui um dos prin-

cipais achados laboratoriais para a confirmacao diagnostica
(1, 14, 10, 23, 19, 7)

da anemia esferocitica hereditaria Es-
te resultado ocorreu em 100% dos casos desta casuistica.
A presenca de esferocitos no esfregaco sangfiineo e

caracteristica deste disturbio, mas pode aparecer em outras

doencas hemoliticas, hereditarias ou‘adquiridas(7’ 3). O nu-

mero de esferocitos varia muito de um paciente para outro e

nac guarda relacao satisfatoria com a gravidade da doenca(lz’

3) | Neste estudo, esferocitos no sangue periférico foram de-

tectados em 19 pacientes (95%), sendo que em um dos casos es-

te dado nao foi preenchido.

A contagem de reticulocitos no sangue periférico es-

teve elevada em 18 casos (90%), o que confere com dados obti-
dos por Sabrafen(l6).

A afeccao em estudo, por caracterizar um quadro hemo-

litico, leva ao aumento da frac3o indireta da bilirrubina(lg'

iy 2y 10). Este dado foi verificado em 14 casos (70%). Na

auséncia de crise hemolitica, o nivel de bilirrubina sérica
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se apresenta inferior a 5 mg/dl(4), o que foi constatado em

nossa série.

O teste de Coombs se apresenta negativo nesta doencga
hemolitica hereditéria(lg' Yo A 10). Obtivemos este dado em

13 pacientes (65%). Os 35% restantes nao realizaram este exa-

me.

A dosagem de ferro sérico na esferocitose hereditaria

(lO). Em 60% dos casos

evidencia teores normais ou elevados
este dado foi confirmado. Os 40% restantes apresentaram fer-
ropenia secundaria a anemia carencial, que se associa a doen-

ca de base.

Uma vez estabelecido o diagnostico de microesferocito-
se hereditaria, a cura clinica € obtida atraves da esplenec-
tomia. O momento de procedé-la leva em conta alguns fatores,
como: a idade do paciente, a severidade do quadro hemolitico

e a capacidade de compensagéo(lB’ 22).

' Enquanto nao houver indicacao precisa de esplenecto-
mia, o tratamento a ser efetuado € o clinico conservador, a-

través do uso de acido folico ou de transfusGes sangfiineas.

Devido ao elevado consumo de acido folico nesta  ane-
mia hemolitica, pode existir deficiéncia desta vitamina, com
maior risco de desenvolver crises aplasticas, havendo neces-
(5, 10; T3 3)

sidade de suplementacao . Em onze pacientes (55%),

dos vinte casos, foi procedido terapia com acido folico.

(19) e Jacob(7) salientam que as transfusoes

Valentine

h g . o . T . .
sangliineas devam ser prescritas o minimo possivel, indican-
do-as quando da necessidade fisiologica, e nd3o pelos valores

absolutos do volume globular ou hemoglobina. Constatamos, em
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nossa série, que 18 pacientes (90%) foram submetidos a este
método terapéutico. A média obtida foi de 4 transfusdes, ha-
vendo variacao de nenhuma ate doze transfusdes, caracterizan-
do uma maior ou menor severidade do processo hemolitico.

O periodo ideal para a realizacao da esplenectomia se
situa entre os seis e os dez anos de idade(l3). Nesta faixa o
risco inerente de infecgOes, principalmente pneumocécicas e
(13, 21, 10, 4, 12)

meningococicas, € menos severo e as com-

plicagoes cronicas da doenca (retardo pondo-estatural e pu-
bertario, litiase biliar) ndo estadao ainda, de uma maneira ge-

(13)

ral, presentes . Naguelas criancas de tenra idade, cuja

doencga € mal tolerada e exige transfusdes freqgfientes, pode-

se indicar a cirurgia antes dos trés anos de idade(zz' 13).

Dentre os 14 casos esplenectomizados, constatamos que
em doze (86%), foi obedecido o critério quanto a faixa eta-
ria adequada para a cirurgia. Somente dois pacientes foram
operados antes dos 5 anos de idade, devido a severidade do
processo hemolitico. Dado semelhante foi descrito pelos auto-

res consultados(4’ 15, 21).

Oliveira(lz) menciona que ha divergéncia, quanto @ in-
dicacao da esplenectomia, nos casos de esferocitose heredita-
ria sem manifestacoes clinicas. Porém, mesmo nestes pacientes,
a retirada do bago esta indicada por haver razao fisiopatolo-
gica, que seria a de reduzir a hemolise, prevenindo assim, a
ocorréncia de litiase pigmentar secundaria.

As infecgoOes pés?esplenectomia sao atribuidas, em 60%
dos casos, ao pneumococo(ls), sendo conveniente administrar a

vacina pneumococica (Pneumova£:)) em todos os pacientes antes

da cirurgia, bem como proceder a antibioticoterapia profila-
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tica com penicilina(s’ Iy w4 Sy 7).

Todos os pacientes esplenectomizados, em nossa casuis-
tica (14 casos), receberam profilaxia antibiotica. A penici-
lina foi o antibiotico utilizado na maioria dos casos, e a

vacina pneumococica teve seu uso relatado em 3 casos.

O anatomo-patologico concluiu ser compativel com  mi-
croesferocitose em oito casos, nos quais este exame foi soli-

citado.

Com relacao a evolucao dos pacientes, submetidos a es-
plenectomia, nao hcuve relato de obito ou de complicacOes pos—
operatorio imediato. No pds-tratamento cirurgico houve eleva-
cao do volume globular e dos niveis de hemoglobina, para va-
lores normais ou proximos do normal. Isto confere com o rela-

tado na literatura(4' 15, 19).

O insucesso da esplenectomia, em aliviar o processo
hemolitico, pode ser devido & presenca de tecido esplénico a-
cessorio, que nado foi removido no momento da cirurgia. Por-
tanto, em todo paciente no qual a esplenectomia € preconiza-

v - ; - -_. (17, 15
da, faz-se necessario a investigacao de bago acessorlo( ' ¥

3, 4) (15) spservou a presenca de baco acessorio em

. Rutkow
15% dos casos, de um total de 38 pacientes submetidos a es-
plenectomia, de zero a 14 anos de idade. Em nosso estudo re-

trospectivo nao houve evidéncia de bago acessorio nos 14 pa-

cientes esplenectomizados.

Apenas um paciente em nossa série (10%) teve diagnésti-
co de litiase biliar associado com a afeccao em estudo. A as-
sociacao de colelitiase e esferocitose hereditaria, segundo

(15)

relato de Rutkow esteve presente em 8% (trés pacientes

dentre 38 estudados). Enquanto Schwartz(ls) demonstrou esta
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associacao em 13% dos pacientes esplenectomizados, sendo in-
fregliente em individuos jovens. A incidéncia de litiase  bi-
liar, aumenta com o avango da idade dos portadores de micro-
{19, 22, 15)

esferocitose hereditaria

Villamartin(21)

destaca a importancia da investigacao
de calculos biliares em todos os pacientes com diagnostico de

esferocitose hereditaria.

Houve um paciente, que foi submetido a esplenectomia
com a idade de 4 anos e 10 meses, cuja indicacao do tratamen-
to cirurgico foi criteriosa. A mesma baseou-se na sua forma
clinica severa, manifestada precocemente nos primeiros meses
de vida, com anemia grave, tendo sido o casc relatado que re-
cebeu maior numero de transfusdes sangfiineas (doze no total).
Além desta clinica, o mesmo evoluiu com crises infecciosas de
repeticao, litiase biliar, crises de hipoplasia medular. 0]
paciente nao recebeu Pneumovax(:> devido, na ocasiao, nao se
dispor de tal vacina. Na evolugac foi a €xito letal, aproxi-

madamente 12 meses pOs-esplenectomia (choque séptico-pneumoco-

co).



CONCLUSOES

A analise dos 20 casos de pacientes portadores de esfe-
rocitose hereditaria nos permitiu chegar as seguintes conclu-

soes:

1) A incidéncia da microesferocitose hereditaria foi

bastante elevada, comparando com a descrita pela literatura.
2) Houve ligeira predomindncia do sexo masculino.

3) A faixa etaria mais acometida foi dos 4 aos 10 anos

(60¢%).

4) Nos casos em que houve investigacao familiar, consta-
tou-se mais membros da familia acometidos. Torna-se de funda-
mental importancia a investigacao familiar por ser uma doenga

de transmissao genética.

5) As manifestagoes clinicas mais freqientes foram: ane-

mia (100%), esplenomegalia (90%) e ictericia (70%).

6) A fragilidade osmotica aumentada constituiu-se num

dos principais achados laboratoriais para confirmacao diagnos-
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tica.

7) Noventa por cento dos pacientes foram submetidos a

transfusoes sangtiineas.

8) A vacina pneumococica foi administrada em 3 pacientes

(21%) submetidos a -tratamento cirtrgico.

9) A faixa etaria mais indicada para realizagao da es-

plenectomia foi obedecida (86%).

10) A maioria dos pacientes esplenectomizados recebeu

como profilaxia antibidotica a penicilina.

11) A cura clinica foi obtida nos pacientes esplenectomi-

zados.

12) O Oobito ocorreu em um caso.



ABSTRACT

The authors analysed through a retrospective study of
records, 20 cases of hereditary microspherocytosis diagnosticated
in University Hospital and Joana de Gusmao child Hospital, Flo-

riandopolis, SC, during the period of January 1980 to October

1987.

Hereditary spherocytosis had a elevated incidence in
inherited hemolytic anemia context.

There was a slight male preponderance.

Sixty per cent of the cases were diagnosticated among
children from 4 to 10 years old.

In the investigated patient's families were another cases
of the disease.
B The more frequent clinical manifestations were anemia,
splenomegaly and jaundice.

The more important laboratorial findings were the increase

in osmotic fragility of the crytrocytes, presence of spherocytes



in peripheral blood, reticulocytosis and increase of serum

bilirubin.
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