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RESUMO

A doencga falciforme (drepanocitose) constitui-se em uma anemia hemolitica de heranga ! Academicos do curso de Medicina da Faculdade de
~ . . ops ~ .. P A . Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais — UFMG.

autossomica recessiva. As modificagoes fisico-quimicas na molécula da hemoglobina, e Belo Horizonte, MG — Brasil.

a sua mudanca estrutural, determinam varias consequéncias fisiopatolégicas. A forma-

cao de célculos biliares pigmentados decorre da destruicao prematura dos eritrocitos

falciformizados, acumulo de seus precursores e precipitacao dos sais biliares, além de

hiperbilirrubinemia indireta cronica. Em pacientes sintomaticos, a colecistectomia aberta

ou laparoscopica e o tratamento de escolha. A controvérsia permanece sobre o manejo

do paciente assintomatico. E relatado neste trabalho o caso de um paciente, cinco anos

de idade, com anemia falciforme, acidente vascular encefalico prévio, com stbito agrava-

mento da ictericia e dor abdominal.
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ABSTRACT

The Sickle cell disease (SCD) is a hemolytic anemia. This inherited disorder is autosomal
recessive. The physicochemical modifications in the hemoglobin molecule and its structural
change define several pathophysiological consequences. Pigmented gallstones stems forma-
tion is consequence from erythrocytes premature destruction, their precursors accumulation,
bile salts precipitation and chronic indirect hyperbilirubinemia. The therapy choice for symp-
tomatic patients is open or laparoscopic cholecystectomy. However there is a debate about
asymptomatic patient handling. It is reported in this article the case of a five years old patient
with sickle cell disease, prior stroke, with sudden worsening of abdominal pain and jaundice.
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INTRODUCAO

A anemia falciforme (drepanocitose) é uma anemia hemolitica de heranca
autossomica recessiva, causada por uma muta¢ao na posicao 6 do gene beta da he-
moglobina (Hb). Esta mutacao leva a substituicao de um acido glutamico por uma
valina, com conseqiiente modificacao fisico-quimica na molécula da Hb'. No Brasil
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forme pode ter como complica¢oes hepatobiliares principais: hepatopatia falcémica
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cronica, hepatite viral, crise hepatica vasoclusiva, colelitiase/coledocolitiase, que jun- ;"¢ *™° P4 Quirino
tamente com outras doengas comuns em criang¢as, como parasitoses intestinais, cons- ~ Rua Frei Cipriano, 136, apto 303
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tipacao intestinal, doenca péptica, pancreatite, apendicite aguda, intolerancia/alergia  CEP:31250-380
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alimentar, dificultam o diagnostico da dor abdominal. Na anemia falciforme, a coleliti-  E-mail: brunoq07@gmail.com
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ase predomina em adolescentes (40%) e adultos (60%),
porém pode ser encontrada em criangas com menos
de cinco anos de idade. A hemolise cronica caracte-
ristica da doenca falciforme é o fator de risco mais
importante para o desenvolvimento de litiase biliar. A
formacao de cdlculos biliares pigmentados se da pela
destruicao prematura dos eritrocitos falciformizados,
acumulo de seus precursores e precipitacao dos sais
biliares. A migracao de um calculo pode obstruir o
colédoco (coledocolitiase) provocando dor aguda no
hipocondrio direito, febre e ictericia. Nesses pacientes
€ possivel tratamento operatorio e nao-operatorio.

RELATO DE CASO

GASA, 5 anos de idade, masculino, leucoderma,
procedente de Ribeirao das Neves, com diagndstico
ao nascimento de anemia falciforme SS. Encaminha-
do ao pronto atendimento (PA) do Hospital das Clini-
cas devido ao desenvolvimento hé trés dias de piora
stibita de ictericia e dor abdominal, um episédio de
vomito e escurecimento da urina. Auséncia de febre,
entretanto, fazia uso regular de dipirona. Ha dois
anos foi acometida de acidente vascular encefalico.
Apresentava Hb basal entre 7 e 9 g%, leucdcitos totais
entre 8 e 18000/mm?. Encontrava-se em hipertransfu-
sao a cada trés semanas desde quando foi acometi-
da pelo acidente vascular encefalico com o fim de
manutencao de HbS inferior a 30%. Foi submetida a
ultrassonografia (US) abdominal ha trés meses que
evidenciou a presenca de célculo biliar. Faz uso de
acido valpréico 7 mL manha e 10 mL noite; e acido
folico, Img/dia.

Encontrava-se ictérica (3+/4+), com abdomen
globoso, sem sinais de irritacao peritoneal, figado a
8 cm do rebordo costal direito, doloroso a palpagao.
Foi submetida a hidratagao de uma vez e meia o seu
aporte normal, e administrado cetoprofeno. Realiza-
do US de abdémen que revelou a presenca de forma-
¢Oes hiperecogénicas no interior da vesicula biliar,
podendo corresponder a colelitiase. Observads as
seguintes alteracoes em exames bioquimicos: alanil-
transferase 146, fosfatase alcalina 177, gamaglutamil-
transpeptidase 127, proteina C reativa 19,6, bilirrubi-
na total 10,3, com as fra¢oes direta de 7,4, e indireta
de 2,9. A telerradiografia de térax era normal.

Evoluiu em 24 horas sem alteracoes sendo inter-
nado para observagao e administrada dieta hipolipi-
dica, hidrata¢ao, analgesia, e vigilancia em relagao a
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curva térmica. Nova US abdominal revelou presenca
de revelagoes hiperecogénicas no interior da vesicu-
la biliar condicionantes de sombra acustica posterior
e fixas, com suspeita de litiase ou pélipo.

Continuou sob observacao clinica, surgindo trés
dias ap6s a sua admissao hospitalar, febre e icteri-
cia. Iniciada antibioticoterapia (ampicilina e gen-
tamicina). Realizado nova US abdominal 24 horas
apo6s a anterior que mostrou pelo menos trés forma-
¢oes hiperecogénicas, méveis e condicionantes de
sombra acustica localizadas no interior da vesicula
compativeis com céalculos, sem sinais de colecistite,
hepatomegalia associada a minima dilatagcao de vias
biliares intra-hepaticas no lobo direito. Realizada co-
lecistectomia por videolaparoscopia antecedida por
sangria terapéutica e transfusao. A sua evolugao foi
favoravel, com alta hospitalar trés dias apos.

DISCUSSAQ

A anemia falciforme pode evoluir com varias
complicacoes, dentre as hepatobiliares constituem
de importancia a hepatopatia falcémica cronica, he-
patite viral, crise hepatica vasoclusiva, colelitiase,
coledocolitiase que juntamente com outras doencas
comumente presentes em criangas como parasitoses
intestinais, constipacao intestinal, doenca péptica,
pancreatite, apendicite aguda, intolerancia ou alergia
alimentar dificultam o diagnéstico da dor abdominal.
Na anemia falciforme, a colelitiase predomina em
adolescentes (40%) e adultos (60%), porém pode ser
encontrada em criangas com menos de cinco anos
de idade. A hemolise cronica caracteristica da doen-
ca falciforme € o fator de risco mais importante para
o desenvolvimento de litiase biliar. A formagao de
célculos biliares pigmentados se da pela destruicao
prematura dos eritrécitos falciformizados, acimulo
de seus precursores e precipitagcao dos sais biliares. A
migracao de um calculo da vesicula pode obstruir o
colédoco (coledocolitiase) desencadeando dor agu-
da no hipocondrio direito, febre e ictericia.

O diagnostico pode ser estabelecido pela US
abdominal, realizada como triagem (em individuos
assintomaéticos, de acordo com o protocolo de cada
servico) ou diante de sintomatologia especifica. A
acuracia do exame varia entre 95 e 98% e, embora
possa nao se visualizar calculos nas vias biliares,
identifica a sua possibilidade ao identificar a dilata-
cao destas vias.



A conduta expectante no paciente litiasico as-
sintomatico é justificada pela possibilidade de levar
longo periodo de tempo para apresentar sintomas ou
nunca fazeé-lo. A colecistectomia, mesmo sendo ele-
tiva, apresenta risco cirirgico nao desprezivel, atin-
gindo 1% de mortalidade, e exposicao a diversos fato-
res que precipitam a falciformizac¢ao dos eritrocitos,
facilitando o desencadeamento de crise hemolitica
grave. Por isso em pacientes falciformes com litiase
biliar assintomatica, pode ser conveniente acompa-
nhamento clinico atencioso e rotineiro. Mesmo com
cuidados pré-operatorios, pacientes falciformes che-
gam a apresentar 25% de morbidade, especialmente,
devidas a atelectasia, pneumonite, infarto pulmonar
(crise vaso-oclusiva pulmonar) e infecgoes.

O advento da técnica laparoscoépica fez com que
houvesse diminui¢ao da morbimortalidade, trazendo
nova discussao m relagcao ao manejo da colelitiase
assintomatica.

Neste caso as complicagoes observadas em paciente
tao jovem e tamanhas repercussoes ja em sua perspecti-
va de vida, com sintomatologia persistente e grave, indi-
cou a conduta cirtrgica diante de riscos maiores como
pancreatite, resposta inflamatoria sistémica, novas crises
vaso-oclusivas. A cirurgia transcorreu com boa evolugao
sendo capaz de aliviar, pelo menos, temporariamente, a
sintomatologia apresentada pelo paciente.
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