VINHETA IMAGENOLOGICA

IMAGENOLOGIC VIGNETTE
RESPONSAVEIS: JAMIL NATOUR E ARTUR DA RoCHA FERNANDES

Diagndstico por Imagem na Avaliacdo da Anemia Falciforme

Imasing Diagnosis on the Evaluation of Sickle-Cell Anemia

Matiko YanaguizawaV, Gustavo Sobreira Taberner”); Fabiano Nassar de Castro Cardoso'),
Jamil Natour®, Artur da Rocha Corréa Fernandes'V

INTRODUGAO

A anemia falciforme ¢ uma anemia hemolitica heredi-
tdria, caracterizada pela presencga de células vermelhas com
formato anormal (forma de foice), que sao removidas da
circulagio e destruidas. A alteragio de base nas células ver-
melhas ¢ a presen¢a de uma hemoglobina anormal (HbS),
que quando desoxigenada, se torna relativamente insoltvel,
formando agregados que distorcem sua forma ¢ impedem
seu fluxo no interior dos vasos sangiiineos®.

A denominagao anemia falciforme ¢ reservada para a
forma que ocorre nos individuos homozigotos para a hemo-
globina S (SS), havendo ainda as formas heterozigotas, na
qual o gene da HbS combina-se com a hemoglobina normal
(HbA) ou com outras formas anormais da hemoglobina
(HbC, HbD, betatalassemia, entre outras)?.

O objetivo deste artigo é discutir as principais indicagdes
e contribui¢oes dos métodos de imagem na avaliagio dos
pacientes com anemia falciforme, enfocado nas manifesta-
¢oes do sistema musculoesquelético.

EPIDEMIOLOGIA

Estima-se que existam mais de 2 milhoes de portado-
res da HbS no Brasil, sendo mais de 8 mil afetados com a
forma homozigética (HbSS). Estima-se também o nasci-
mento de 700 a 1.000 novos casos por ano das doengas
falciformes®®.

DIAGNOSTICO

O diagnéstico é feito por meio de técnicas eletroforéti-
cas, hemograma e dosagens de hemoglobina fetal®.

O papel dos métodos de imagem na avaliagio desses
pacientes esta relacionado, principalmente, ao diagnosti-
co e ao acompanhamento das complicagdoes que podem

surgir durante a vida, sobretudo aquelas de natureza
vasooclusiva).

MANIFESTAGCOES CLIiNICAS

Para a grande maioria dos pacientes, as complica¢oes
vasooclusivas sio muito mais problematicas do que a anemia
em si, que normalmente é bem tolerada®.

Entre as manifestacdes ndo relacionadas ao sistema
musculoesquelético, podem-se citar como principais: a
sindrome pulmonar aguda, necrose papilar, insuficién-
cia renal, infarto ou seqiiestro esplénico e complica¢des
cerebrovasculares®.

O envolvimento do sistema osteoarticular é um dos
mais comuns nos pacientes com anemia falciforme e inclui
desde a hiperplasia medular reativa ao quadro anémico até
as complica¢des como infartos Gsscos ¢ infecgoes4).

HIPERPLASIA MEDULAR REATIVA

Em individuos sadios, a medula éssea vermelha se con-
verte em medula gordurosa durante a infancia, iniciando-se
nas regioes distais do esqueleto apendicular e caminhando
para as regides proximais. Esse processo se inicia ao nas-
cimento e por volta da segunda década de vida, a medula
vermelha residual pode persistir na pelve, no esterno, na
costelas ¢ nos corpos vertebrais®).

Nos pacientes com anemia falciforme, o espago medu-
lar tende a preservar a medula vermelha, podendo sofrer
expansao devida ao aumento da demanda hematopoética
causado pela anemia.

A expansdo da medular 6ssea pode ser evidente no
crinio por espessamento da diploe. A radiografia simples,
um aspecto de multiplas estria¢des perpendiculares pode
ser observado (aspecto de “cabelo arrrepiado”).
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O predominio da medula dssea vermelha apresenta-se
a ressondncia magnética como um hipossinal difuso da
medular éssea nas seqiiéncias ponderadas em T1, onde se
esperaria um hipersinal de gordura (Figura 1).

X

Figura 1 - Ressonancia magnética de coluna lombar de paciente com anemia
falciforme, seqiiéncia ponderada em T1 no plano sagital. Hipossinal difuso da
medular 6ssea dos corpos vertebrais compativel com hiperplasia medular reativa,
e depressoes centrais de alguns platés vertebrais (“vértebra em H”).

INFARTOS OSSEOS

As crises vasooclusivas afetam virtualmente todos os
pacientes com anemia falciforme, com inicio na infincia e
recorréncias durante toda a vida. Embora possam ocorrer
em qualquer 6rgio, os infartos sdo particularmente comuns
na medular dssea ¢ nas epifises.

O infarto 6sseo pode manifestar-se clinicamente com
dor, edema e eritema locais ou pode ser silencioso, sendo o
achado de imagem acidental. Nos casos sintomaticos, febre
¢ leucocitose também podem estar presentes, dificultando
o diagnéstico diferencial com processos infecciosos.

O envolvimento isquémico de musculos e fiscias ¢ um
achado menos comum nesses pacientes, mas pode ser en-
contrado. A mionecrose pode causar alteragio do tamanho
e da forma da musculatura afetada, que se apresentara com
aumento do sinal nas imagens de ressonincia magnética
ponderadas em T2 (Figura 2). Essa alteragdo ¢é caracterizada
por dor no segmento afetado, além de poder estar associada
a alterac¢oes laboratoriais relacionadas a mionecrose, como
aumento de CPK®.

INFARTOS MEDULARES

As radiografias simples geralmente sio normais na fase
aguda dos infartos 6sseos medulares. Alguns meses depois,
podem mostrar areas radioluscentes bem definidas, seguidas
por areas luscentes subcondrais em forma de arco e intra-
medulares, com halo escler6ticot-),
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Figura 2 - Ressonancia magnética de coxas, seqiiéncias ponderadas em T2 nos
planos axial e coronal. Aumento do sinal (edema) dos misculos vasto lateral e
biceps femoral da coxa esquerda, além de alteracdo do sinal da medular 6ssea do
fémur deste lado, caracterizando infarto muscular e infarto dsseo.

A ressoniancia magnética ¢ um método de imagem
bastante sensivel para detectar o infarto 6sseo, podendo
identificar anormalidades dentro de poucos dias apds o
evento isquémico. As dreas de infarto aparecem com alto
sinal nas imagens ponderadas em T2 ou STIR (seqiiéncias
sensiveis a liquido) e nao apresentam realce apds inje¢ao
endovenosa do meio de contraste (Figuras 3 ¢ 4)7). Com
o passar do tempo, essas areas passam a ter baixo sinal em
todas as seqiiéncias em razdo da fibrose e da esclerose.
Alteragoes de sinal do peridsteo e das partes moles adjacen-
tes também podem estar presentes, dificultando ainda mais
o diagnéstico diferencial com osteomielite®?.

Na coluna vertebral, as dreas de infarto 6sseo podem
atingir as por¢oes centrais dos platos vertebrais com sub-
seqiiente supercrescimento das porg¢oes adjacentes. Isso
acarreta uma deformidade caracteristica dos corpos verte-
brais afetados (“vértebra em H”), com depressio central
dos platos, que ¢ facilmente identificada em radiografias
simples*® (Figuras 1 ¢ 5).

Figura 3 - Ressonancia magnética de joelho esquerdo, seqiiéncia ponderada em
T2 no plano sagital e em T1 pés-contraste axial. Area geografica com hipossinal
central e alto sinal perifericamente na metafise distal do fémur, que ndo sofre realce
apos injecdo endovenosa do meio de contraste, compativel com infarto medular.
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Figura 4 - Ressonancia magnética de coluna lombar, seqiiéncias ponderadas em
T1, T2 e T1 pos-contraste no plano sagital. Hipossinal difuso da medular dssea dos
corpos vertebrais na seqiiéncia ponderada em T1. Areas focais nos corpos vertebrais
de L3 e L4 com hipossinal em T1, hipersinal em T2 e sem realce apds injecdo
endovenosa do meio de contraste, compativeis com infartos medulares.

Figura 5 - Radiografias simples da coluna lombar (antero-posterior) e toracica (perfil).
Depressao central dos platds vertebrais (aspecto denominado “vértebra em H”).

INFARTOS EPIFISARIOS

Embora possam ocorrer em qualquer osso, tém predi-
le¢do pelo tmero e fémur proximais.

A anemia falciforme ¢ a causa mais comum de osteone-
crose do quadril em criangas, ¢ aproximadamente metade
dos pacientes a desenvolverd até os 35 anos de idade™.

Inicialmente, quando o paciente se queixa de dor,
as radiografias simples sio normais. Nesse momento, as
imagens de ressonincia magnética ponderadas em T2
ou STIR podem mostrar areas de alto sinal na medular
Ossea compativel com edema (Figura 6). As radiografias
subseqiientes mostram um aspecto moteado das epifises,
areas luscentes subcondrais e finalmente achatamento com
colapso da superficie articular®.

DACTILITE

Em criangas com menos de 4 anos de idade (particular-
mente entre 1 e 2 anos), as crises vasooclusivas, freqiien-
temente, ocorrem nos pequenos ossos das maos ¢ dos pés
(sindrome mao-pé).
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Figura 6 - Ressonancia magnética do quadril direito, seqiiéncias ponderadas em
T1, T2 e T1 pbs-contraste no plano coronal. Hipossinal difuso da medular 6ssea
na seqiiéncia ponderada em T1. Area geogréfica de hipossinal em T1, hipersinal
heterogéneo em T2, com realce periférico apds injecdo do meio de contraste
endovenoso, compativel com osteonecrose da cabeca femoral.

As radiografias iniciais sdo freqiientemente normais. Em
aproximadamente 10 dias, periostite com neoformagio
Ossea subperiosteal ¢ tipicamente evidente (Figura 7). Ha
também afilamento cortical ¢ uma aparéncia moteada da
medular éssea™!'?,

Figura 7 - Sindrome méo-pé: radiografias simples de crianca com 11 meses,
portadora de anemia falciforme e com queixa de dor e edema nas maos e pés
demonstram periostite nos metacarpos e metatarsos

OSTEOMIELITE

A susceptibilidade aumentada a infec¢oes dos pacientes
com anemia falciforme, incluindo a osteomicelite, estd rela-
cionada a varios mecanismos (hipoesplenismo, alteragio do
sistema complemento ¢ dreas de necrose Ossea).

A osteomielite é mais comum na regiao diafisdria dos
o0ssos longos, em particular do fémur, da tibia ¢ do tmero.
O microrganismo mais encontrado é Salmonella, seguido
por S. aureus ¢ bacilos entéricos Gram-negativos®®.

Embora menos comum que os infartos ésscos, o diag-
néstico diferencial entre essas duas condigoes é freqiiente-
mente dificil, pois como mencionado anteriormente, nas
duas condi¢des o paciente pode apresentar dor, edema,
eritema, febre e altera¢des sangiiineas.
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Achados radiograficos de osteopenia e periostite nio
sdo especificos e podem ser encontrados em ambas as con-
di¢oes. Areas radioluscentes intra-ésseas sio identificadas
mais tardiamente nos quadros infecciosos®. A ressonincia
magnética, a osteomielite apresenta alto sinal nas imagens
ponderadas em T2 e STIR. A seqiiéncia mais sensivel ¢
especifica é a ponderada em T1 com satura¢ao de gordura
¢ apos injegdo endovenosa de meio de contraste (gado-
linco), em que essas dreas quase sempre sofrem realce®.
Infelizmente, infartos medulares podem ter caracteristicas
de sinal muito similares, nao sendo sempre possivel o diag-
noéstico diferencial V. Acreditava-se que as anormalidades
das partes moles adjacentes, como edema e realce de perios-
teo, musculos, fiscias e gordura subcutinea, indicassem o
diagnostico de processo infeccioso, porém também podem
estar presentes nos casos de infartos ¢sseos®!.

O diagnéstico definitivo, portanto, s6 é possivel por
meio de dados clinicos e culturas positivas (sangue ou 0sso
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obtido de aspiragio ou bidpsia), restando a ressonincia
magnética importante papel na localiza¢io das lesdes ¢
monitoramento do tratamento®.

CONCLUSAO

Os métodos de diagnéstico por imagem sdo parte
importante no manuseio de pacientes com anemia falci-
forme, sobretudo na avaliagao das freqiientes complicagoes
musculoesqueléticas. Neste contexto, a radiografia simples
pode mostrar aspectos caracteristicos da doenga, como o
crinio com estriagdes perpendiculares ¢ a vértebra “em
H?” e contribui para a detec¢io de infartos 6sseos em fases
mais avang¢adas. A ressonancia magnética ¢ de grande valia
na detecc¢do precoce das alteragdes osteoarticulares, além
de contribuir para monitoramento e acompanhamento das
infec¢oes, podendo também detectar alteragdes em partes
moles, como infartos musculares.
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