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Crise de sequestro esplénico na doenca falciforme
Splenic sequestration crisis in sickle cell disease

Paula Bruniera

Seqiestro esplénico é uma complicagéo aguda grave responsavel por grande morbidade
e mortalidade em pacientes com doenca falciforme. Caracteriza-se pela diminui¢éo da
concentracdo de hemoglobina igual ou maior a 2g/dl comparada ao valor basal do
paciente, aumento da eritropoiese e das dimensdes do bago. Manifesta-se clinicamente
com choque hipovolémico e pode estar associado a infecgOes virais ou bacterianas.
Sua incidéncia é variavel conforme a regiao estudada, é mais freqtiente 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 manutencéo da
fungéo esplénica parece contribuir com o aumento da incidéncia das crises de seques-
tros. A recorréncia é freqiiente, ocorrendo em aproximadamente 50% dos sobreviven-
tes do primeiro episodio. O tratamento da crise de seqiiestro deve ser imediato com a
expansdo da volemia,transfusdo de glébulos vermelhos, ou que proporciona a
mobilizacdo das hemacias seqiiestradas. Devido a sua freqiiente recorréncia 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 deverdo ser mantidos em esquema de transfuséo cronica até 2
anos, quando serdo espleneclonizados. Os maiores de 2 anos deverao ser encaminha-
dos para cirurgia. Medidas educacionais dos pais no sentido de reconhecer rapida-
mente os sintomas tém contribuido com a boa evolugdo dos pacientes. Rev. bras.
hematol. hemoter. 2007;29(3):259-261.
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O sequiestro esplénico é uma complicacdo aguda da
maior gravidade, sendo causade grande morbidade e morta-
lidade em pacientes com doencafalciforme. Instal a-se subi-
tamente, havendo queda progressivanosval ores sangiiineos
de hemoglobina e, ndo raramente, evoluindo ao choque
hipovolémico. E potencialmente fatal se nfo tratado rapida-
mente.

Pode ser definido como umadiminui¢do daconcentra-
¢do sangliinea de hemoglobinamaior ou igua a2 g/dl com-
parada ao valor basal do paciente, acompanhada de sinais
sugestivos do aumento da atividade eritropoética e aumento
stibito das dimensoes do baco.!

Tem sido descrito em pacientes téo jovens quanto cin-
€0 semanas de vida? até aidade adulta, porém amaior inci-

déncia ocorre entre 3 meses e 5 anos, sendo mais frequiente
em pacientes SS homozigotos.>* Pacientes com doenca
falciforme e persisténcia da esplenomegalia(Doenca SC, S-
[3-talassemia) podem apresentar um stibito aumento em suas
dimensdes promovido pel o seqliestro de sangue no orgéo.*®

A manifestag&o clinica caracteriza-se por sibito mal-
estar, pioraprogressivada palidez e dor abdominal acompa-
nhados de sudorese, taquicardiaetaquipnéa. Ao examefisi-
co observa-se palidez intensa, grande aumento das dimen-
sbes do baco e sinais de choque hipovolémico. O mecanis-
mo pelo qual se estabelece ndo esta determinado, porém
muitas vezes esta associado ainfecgdes virais ou bacterianas.
Em aproximadamente 20% dos casos a sindrome torécica
aguda acompanha o quadro.*®
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Suaincidénciavaria conforme aregido estudada, aco-
metendo 30% dos paci entes jamai canos,® 7,5% dos america-
nos.® N&o ha claros preditores ligados a maiores chances de
ocorrénciadacomplicacdo, masagunsautoresrelataram ele-
vadastaxas de hemoglobinafetal como um fator protetor. Em
estudo de Hankins et al.” sobre os efeitos da terapia com
hidroxiuréia em criancas com doenga falciforme a partir da
idade de seis meses e mantida por aguns anos revelou uma
taxa muito menor de pacientes asplénicos apos quatro anos
de terapia (43%, comparados aos esperados 94%), sugerin-
do que estaterapiapode prevenir aperdade fungéo esplénica.
Os autores chamam a atencéo para a possibilidade dessa
condic¢&o como fator de risco alongo prazo para o sequiestro
esplénico agudo.

As taxas de mortalidade durante o primeiro episodio
podem alcangar 12% dos casos. Eventos recorrentes de se-
questro esplénico incidem em quase metade dos pacientes
que sobrevivem ao primeiro episodio, sendo a mortalidade
de até 20%.8 Relato de autépsia em grande ndmero de paci-
entes com doencafalciforme, comidadesvariando de alguns
meses até 68 anos e que foram a dbito durante umacomplica-
¢do aguda, mostrou que 6,6% dos casos foram decorrentes
de seqiestro esplénico agudo com choque hipovolémico.®

Tratamento

O tratamento deve ser imediato, com expansdo da
volemia e transfuséo de glébulos vermelhos e, assim, as
hemécias seqliestradas seréo remobilizadas, a espleno-
megaliaregride e aconcentragéo sangiiineade hemoglobina
aumenta.

Como a sua recorréncia é freqliente, estes pacientes
devem receber tratamento preventivo. A melhor condutaain-
datem sido motivo de discuss&o —observacdo rigorosa, trans-
fusdo cronica e esplenectomia— na dependénciada gravida-
de do caso e daidade do paciente.

Em pacientes com aspleniafuncional, aesplenectomia
aumenta os riscos de infecgdes invasivas? A esplenectomia
parcial manteria alguma fungdo esplénica? As transfusdes
cronicas restabel eceriam a funcéo esplénica? Diante destas
dividas, varios estudos comparativos tém sido realizados
para nortear 0 manuseio destes pacientes.

Criancas tratadas com transfusdo simples por alguns
anos, apds um primeiro evento de seqliestro esplénico, mos-
traram que a conduta é benéfica para evitar arecorrénciae
retardar a asplenia funcional.*® Kinney et al.® observaram
gue amaioriados pacientes tratados com transfusdo cronica
apresentou recorréncia durante ou logo apds a suspensdo
do tratamento, concluindo para os beneficios limitados des-
te tratamento. Alguns autores" recomendam que criangas
menores de 3 anos sejam tratadas com terapiatransfusional,
e aguelas com 5 anos ou mais sejam submetidos a esple-
nectomia.

Powell et al.*2 recomendam esplenectomia apos todo
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episddio grave, pois o bago removido é hipofuncionante e
nao aumentao pico deinfecgdes jaexistente e chamam aten-
¢80 para os riscos da transfusdo cronica. Topley et al.® reco-
mendam que qual quer crianga com histérico de um episodio
cléssico de seqiestro esplénico ou um episddio menor se-
guido pelo desenvolvimento de hipersplenismo sustentado
devera ser submetida a esplenectomia. Estes autores relata-
ram que 1/3 desses pacientes desenvolve hiperesplenismo.
Em estudo retrospectivo,®* 130 pacientes jamaicanos
com sequestro esplénico foram tratados com esplenectomia
e comparados com um grupo controle pareado por sexo, ida-
de e tempo de seguimento. Os episddios de bacteremia e
mortalidade n&o diferiram entre os dois grupos, embora a
ocorréncia de sindrome toracica aguda e crises dolorosas
fossem mais freqUientes entre aquel es esplenectomizados.

Recomendacbes

¢ Educacéo precoce dos pais de pacientes com doenca
falciformeno sentido dereconhecerem sintomasde progresséo
daanemiaepalpacéo do bago. | sto concorre parao rapido reco-
nhecimento da situagdo e agdes para o seu tratamento.

* Pacientes que apresentaram um primeiro evento de
sequestro esplénico deverdo ser mantidos em esquema
transfusional ou esplenectomia.

e Criangas com um episodio severo eidade < 2 anos
serdo encaminhadas para manutencéo de transfusdo cronica
para manter valores de HbS < 30 % até os 2 anos, quando
seraindicada esplenectomia. Paraaquelascomidade dedois
anosou mais, apds um primeiro evento de seqiiestro esplénico
dever&o 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




Bruniera P

Rev. bras. hematol. hemoter. 2007;29(3):259-261

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.

Key words: Splenic sequestration ; sickle cell disease.

Referéncias Bibliograficas

1. Dover GJ, Platt OS. Sickle cell disease. Nathan DJ, Orkin SH,
Ginsburg D, Look AT. Hematology of Infancy and Childhood.
6%d. Philadelphia, Pennsylvania. WB Saunders Company; 2003.
p.790-841.

. Airede Al. Acute splenic sequestration in a five-week-old infant
with sickle cell disease. J Pediatr. 1992;120(1):160.

Emond AM, Collis R, Darvill D, Higgs DR, Maude GH, Serjeant
GR. Acute splenic sequestration in homozygous sickle cell disesase:
natural history and management. J Pediatr. 1985;107(2):201-6.

4. Koduri PR, Kovarik P. Acute splenic sequestration crisis in an adult
with sickle beta-talassemia. Ann Hematol. 2006;85(9):633-5.

5. Koduri PR, Nathan S. Acute splenic sequestration crisis in adults
with hemoglobin SC disease: a report of nine cases. Ann Hematol.
2006;85(4)239-43.

6. Kinney TR, Ware RE, Schultz WH, Filston HC. Long-term
management of splenic sequestration in children with sickle cell
disease. J Pediatr. 1990;117:194-9.

. Hankins JS, Ware RE, Rogers ZR, Wynn LW, Lane PA, Scott JR,
et al. Long-term hydroxyurea therapy for infants with sickle
cell anemia: the HUSOFT extension study. Blood. 2005; 106
(7):2269-75.

Topley JM, Rogers DW, Stevens MC, Serjeant GR. Acute splenic
sequestration and hyperesplenism in the first five years in homozygous
sickle cell disease. Arch Dis Child. 1981;56(10):765-9.

9. Manci EA, Culberson DE, Yang YM, Gardner TM, Powell R,
Hayness Jr J, et al. Causes of death in sickle cell disease: an autopsy
study. Br J Haematol. 2003;123:359-65.

10. Rao S, Gooden S. Splenic sequestration in sickle cell disease: role
of transfusion therapy. Am J Pediatr Hematol Oncol.1985; 7(3):
298-301.

11. Grover R, Wethers DL. Management of acute splenic sequestration
crisisin sickle cell disease. JAssoc Acad Minor Phys. 1990; 1(3):
67-70.

12. Powell RW, Levine GL, Yang YM, Mankad VN. Acute splenic
sequestration crisis in sickle cell disease: early detectation and
treatment. J Pediatr Surg. 1992;27(2):215-8.

13. Wright JG Hambleton IR, Thomas PW, Duncan ND, Venugopa S,
Serjeant GR. Postsplenectomy course in homozygous sickle cell
disease J Pediatr. 1999;134(3):304-9.

N

w

~

©

O tema apresentado e o convite ao(s) autor(es) constam da pauta
elaborada pelo co-editor, prof. Rodolfo Delfini Cangado.

Avaliacdo: Co-editor e um revisor externo.
Publicado ap6s revisdo e concordancia do editor.
Conflito de interesse: ndo declarado.

Recebido: 24/07/2007
Aceito: 24/08/2007

261




