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Artigo / Article

Crise de seqüestro esplênico na doença falciforme
Splenic sequestration crisis in sickle cell disease

Paula Bruniera  Seqüestro esplênico é uma complicação aguda grave responsável por grande morbidade
e mortalidade em pacientes com doença falciforme. Caracteriza-se pela diminuição da
concentração de hemoglobina igual ou maior a 2g/dl comparada ao valor basal do
paciente, aumento da eritropoiese e das dimensões do baço. Manifesta-se clinicamente
com choque hipovolêmico e pode estar associado a infecções virais ou bacterianas.
Sua incidência é variável conforme a região estudada, é mais freqüente dos 3 meses
aos 5 anos de idade. A porcentagem de hemoglobina fetal aos 6 meses de vida elevada
parece ser fator protetor, enquanto o tratamento com hidroxiuréia pela manutenção da
função esplênica parece contribuir com o aumento da incidência das crises de seqües-
tros. A recorrência é freqüente, ocorrendo em aproximadamente 50% dos sobreviven-
tes do primeiro episódio. O tratamento da crise de seqüestro deve ser imediato com a
expansão da volemia,transfusão de glóbulos vermelhos, ou que proporciona a
mobilização das hemácias seqüestradas. Devido à sua freqüente recorrência estes
pacientes devem receber tratamento preventivo. A melhor conduta ainda tem sido
motivo de muitos estudos. Recomenda-se que pacientes menores de 2 anos que  apre-
sentaram crise severa deverão ser mantidos em esquema de transfusão crônica até 2
anos, quando serão espleneclonizados. Os maiores de 2 anos deverão ser encaminha-
dos para cirurgia. Medidas educacionais dos pais no sentido de reconhecer rapida-
mente os sintomas têm contribuído com a boa evolução dos pacientes. Rev. bras.
hematol. hemoter. 2007;29(3):259-261.
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O seqüestro esplênico é uma complicação aguda da
maior gravidade, sendo causa de grande morbidade e morta-
lidade em pacientes com doença falciforme. Instala-se subi-
tamente, havendo queda progressiva nos valores sangüíneos
de hemoglobina e, não raramente, evoluindo ao choque
hipovolêmico. É potencialmente fatal se não tratado rapida-
mente.1

Pode ser definido como uma diminuição da concentra-
ção sangüínea de hemoglobina maior ou igual a 2 g/dl com-
parada ao valor basal do paciente, acompanhada de sinais
sugestivos do aumento da atividade eritropoética e aumento
súbito das dimensões do baço.1

Tem sido descrito em pacientes tão jovens quanto cin-
co semanas de vida2 até a idade adulta, porém a maior inci-

dência ocorre entre 3 meses e 5 anos, sendo mais freqüente
em pacientes SS homozigotos.1,3 Pacientes com doença
falciforme e persistência da esplenomegalia (Doença SC, S-
β-talassemia) podem apresentar um súbito aumento em suas
dimensões promovido pelo seqüestro de sangue no órgão.4,5

A manifestação clínica caracteriza-se por súbito mal-
estar, piora progressiva da palidez e dor abdominal acompa-
nhados de sudorese, taquicardia e taquipnéia. Ao exame físi-
co observa-se palidez intensa, grande aumento das dimen-
sões do baço e sinais de choque hipovolêmico. O mecanis-
mo pelo qual se estabelece não está determinado, porém
muitas vezes está associado a infecções virais ou bacterianas.
Em aproximadamente 20% dos casos a síndrome torácica
aguda acompanha o quadro.1,3
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Sua incidência varia conforme a região estudada, aco-
metendo 30% dos pacientes jamaicanos,3 7,5% dos america-
nos.6 Não há claros preditores ligados a maiores chances de
ocorrência da complicação, mas alguns autores relataram ele-
vadas taxas de hemoglobina fetal como um fator protetor. Em
estudo de Hankins et al.7 sobre os efeitos da terapia com
hidroxiuréia em crianças com doença falciforme a partir da
idade de seis meses e mantida por alguns anos revelou uma
taxa muito menor de pacientes asplênicos após quatro anos
de terapia (43%, comparados aos esperados 94%), sugerin-
do que esta terapia pode prevenir a perda de função esplênica.
Os autores chamam a atenção para a possibilidade dessa
condição como fator de risco a longo prazo para o seqüestro
esplênico agudo.

As taxas de mortalidade durante o primeiro episódio
podem alcançar 12% dos casos. Eventos recorrentes de se-
qüestro esplênico incidem em quase metade dos pacientes
que sobrevivem ao primeiro episódio, sendo a mortalidade
de até 20%.8 Relato de autópsia em grande número de paci-
entes com doença falciforme, com idades variando de alguns
meses até 68 anos e que foram a óbito durante uma complica-
ção aguda, mostrou que 6,6% dos casos foram decorrentes
de seqüestro esplênico agudo com choque hipovolêmico.9

Tratamento

O tratamento deve ser imediato, com expansão da
volemia e transfusão de glóbulos vermelhos e, assim, as
hemácias seqüestradas serão remobilizadas, a espleno-
megalia regride e a concentração sangüínea de hemoglobina
aumenta.

Como a sua recorrência é freqüente, estes pacientes
devem receber tratamento preventivo. A melhor conduta ain-
da tem sido motivo de discussão – observação rigorosa, trans-
fusão crônica e esplenectomia – na dependência da gravida-
de do caso e da idade do paciente.

Em pacientes com asplenia funcional, a esplenectomia
aumenta os riscos de infecções invasivas? A esplenectomia
parcial manteria alguma função esplênica? As transfusões
crônicas restabeleceriam a função esplênica? Diante destas
dúvidas, vários estudos comparativos têm sido realizados
para nortear o manuseio destes pacientes.

Crianças tratadas com transfusão simples por alguns
anos, após um primeiro evento de seqüestro esplênico, mos-
traram que a conduta é benéfica para evitar a recorrência e
retardar a asplenia funcional.10 Kinney et al.6 observaram
que a maioria dos pacientes tratados com transfusão crônica
apresentou recorrência durante ou logo após a suspensão
do tratamento, concluindo para os benefícios limitados des-
te tratamento. Alguns autores11 recomendam que crianças
menores de 3 anos sejam tratadas com terapia transfusional,
e aquelas com 5 anos ou mais sejam submetidos a esple-
nectomia.

Powell et al.12 recomendam esplenectomia após todo

episódio grave, pois o baço removido é hipofuncionante e
não aumenta o pico de infecções já existente e chamam aten-
ção para os riscos da transfusão crônica. Topley et al.8 reco-
mendam que qualquer criança com histórico de um episódio
clássico de seqüestro esplênico ou um episódio menor se-
guido pelo desenvolvimento de hipersplenismo sustentado
deverá ser submetida à esplenectomia. Estes autores relata-
ram que 1/3 desses pacientes desenvolve hiperesplenismo.

Em estudo retrospectivo,13 130 pacientes jamaicanos
com seqüestro esplênico foram tratados com esplenectomia
e comparados com um grupo controle pareado por sexo, ida-
de e tempo de seguimento. Os episódios de bacteremia e
mortalidade não diferiram entre os dois grupos, embora a
ocorrência de síndrome torácica aguda e crises dolorosas
fossem mais freqüentes entre aqueles esplenectomizados.

Recomendações

• Educação precoce dos pais de pacientes com doença
falciforme no sentido de reconhecerem sintomas de  progressão
da anemia e palpação do baço. Isto concorre para o rápido reco-
nhecimento da situação e ações para o seu tratamento.

• Pacientes que apresentaram um primeiro evento de
seqüestro esplênico deverão ser mantidos em esquema
transfusional ou esplenectomia.

• Crianças com um episódio severo e idade < 2 anos
serão encaminhadas para manutenção de transfusão crônica
para manter valores de HbS < 30 % até os 2 anos, quando
será indicada esplenectomia. Para aquelas com idade  de dois
anos ou mais, após um primeiro evento de seqüestro esplênico
deverão ser encaminhadas para esplenectomia.

• Paciente com hiperesplenismo – indicar esple-
nectomia.

Abstract

Splenic Sequestration is an acute complication responsible for high
morbidity and mortality in patients with sickle cell disease. It is
characterized by a reduction in the concentration of hemoglobin of
2g/dl or more compared to the basal value of the patient, and
increases in erythropoietin and the size of the spleen. Clinical
manifestations include hypovolemic shock which may be associated
with viral or bacterial infections. Its incidence is variable depending
on the region studied and it is more common in children between 3
months and 5 years old. A high percentage of fetal hemoglobin at 6
months of life seems to be a protective factor, while treatment with
hydroxiurea to maintain splenic function seems to contribute with
the increase in the rate of sequestration crises. Recurrence is
common, occurring in about 50% of the survivors of first episodes.
Treatment of sequestration crises should be immediate with
volumetric expansion, transfusion which will immobilize the
sequestered red blood cells.Duo to its common recurrence, these
patients should receive preventive therapy. The best conduct is still
the subject of many studies. It is recommended that under 2- years-
old patients who present with severe crises should be maintained in
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chronic transfusion program up to 2 years old when they will be
splenectomized. Over 2 years old infants should be referred for
surgery. Educational measures of parents to quickly recognize the
symptoms have contributed to a good evolution of . Rev. bras. hematol.
hemoter. 2007; 29(3): 259-261.
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