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ABSTRACT

Anemia is a pathological condition prevalent in childhood, it is estimated that the
prevalence of anemia in Brazilian children reaches levels above 40.0%, being, therefore,
a problem of serious population significance. It is defined as a disease in which the patient
has a picture of tissue hypoxia resulting from a reduction in the oxygen transport capacity
by the blood. This reduction is due to the reduced hemoglobin concentration and / or the
number of erythrocytes, being caused by one or more of the following factors: reduced
erythrocyte production; high destruction of erythrocytes; bleeding and other forms of
blood loss. The anemias caused by the hemolysis process stand out, whose
pathophysiological basis involves the early destruction of red blood cells, so the bone
marrow increases the production of erythrocytes and, as a consequence, the reticulocyte
count in the peripheral blood exceeds 2%. The condition of anemia is established when
the production of bone marrow can no longer compensate for the decreased survival of
erythrocytes; this disease is then called hemolytic anemia. It is up to the pediatrician to
suspect the diagnosis of hemolytic anemia based not only on a positive family history but
also as a result of the signs and symptoms, to facilitate the subsequent referral and
adequate management of the child / adolescent in order to avoid chronic complications
such as heart disease, diseases pulmonary or cerebrovascular diseases, in addition to
reducing the impact on the child's quality of life as well as the number of hospitalizations
and the need to leave school.
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RESUMO

A anemia é uma condicdo patologica prevalente na infancia, estima-se que a prevaléncia
de anemia em criangas brasileiras atinge niveis superiores a 40,0%, tratando-se, portanto,
de um problema de grave de significancia populacional. E definida como uma
enfermidade em que o paciente apresenta um quadro de hipdxia tissular consequente de
uma reducdo da capacidade de transporte de oxigénio pelo sangue. Essa reducgdo é
decorrente de reduzida concentracdo de hemoglobina e/ou do namero de eritrocitos,
sendo causada por um ou mais dos seguintes fatores: reduzida producdo de eritrécitos;
elevada destruicdo dos eritrocitos; hemorragias e outras formas de perdas sanguineas.
Destacam-se as anemias causadas pelo processo de hemdlise, cuja base fisiopatoldgica
envolve a destruicdo precoce dos globulos vermelhos, entdo a medula 6ssea aumenta a
producédo de eritrécitos e, como consequéncia, a contagem de reticuldcitos no sangue
periférico excede 2%. O quadro de anemia se estabelece quando a producdo da medula
0ssea nao consegue mais compensar a diminui¢do da sobrevida dos eritrdcitos; essa
doenca é chamada entdo de anemia hemolitica. Cabe ao pediatra suspeitar do diagnostico
de anemia hemolitica a partir ndo s6 de uma historia familiar positiva como tambem em
decorréncia dos sinais e sintomas, para facilitar o encaminhamento subsequente e manejo
adequado da crianca/adolescente a fim de evitar complica¢fes crénicas como doencas
cardiacas, doencas pulmonares ou doencas cerebrovasculares, além de reduzir o impacto
na qualidade de vida da crianga bem como o nimero de internacfes e necessidade de

afastamento da escola.

Palavras-chave: Anemia; Anemia hemolitica; Infancia; Hemolise.
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INTRODUCAO

A organizagdo mundial de saude( OMS), define anemia quando a concentragdo de
Hb é inferior a 12g/L nas mulheres e a 13g/L nos homens.t,ja na populacédo pediatrica
este 6rgdo considera a existéncia de anemia em criancas dos 6 meses aos 6 anos quando
a Hb é inferior a 11g/L, e em criancas dos 6 aos 14 anos quando € inferior a 12g/L. Séo
classificadas em hiporregenerativas ou regenerativas, de acordo com a contagem absoluta
de reticulécitos, sendo assim a anemia hemolitica se enquadra no grupo de anemias
regenerativas.!,2

Esta patologia se caracteriza por uma reducdo na vida média de glébulos
vermelhos, por destruicdo exacerbada destes, processo que chamamos de hemdlise.
Apesar de ser fisioldgico, ha um desbalanco entre a producéo e a destruicdo eritrocitaria
em que a medula dssea tenta compensar, aumentando a producdo eritroide resposta
mediada por eritropoietina). Consequentemente h4 um aumento da porcentagem de
reticuldcitos no sangue periférico (> 2%), aumento dos indices de reticuldcitos totais,
aumento da bilirrubina ndo conjugada (por incremento de catabolismo heme). Também
se sabe que ha uma diminuicdo da haptoglobina (alfa-globulina que se liga a proteinas da
hemoglobina) excedendo a capacidade do figado de sintese. 2 A demonstracdo da
especificidade do anticorpo € um procedimento muito dificil, uma vez que os
autoanticorpos em geral sdo inespecificos de antigenos e reagem com todos os eritrocitos
analisados. Ocasionalmente, a especificidade é observada contra os antigenos do sistema
Rh.3

As anemias hemoliticas podem ser classificadas etiologicamente em hereditarias
(congénitas) e em adquiridas (extrinsecas), as hereditarias resultam de alteracfes
intrinsecas dos eritrocitos por alteracdo na membrana dos glébulos vermelhos
(esferocitose), distdrbios da hemoglobina (talassemias e doencas falciformes) e as
adquiridas, por sua vez, podem ter diferentes etiologias, como sindromes de fragmentacéo
dos gldébulos vermelhos, a hemoglobindria paroxistica noturna, e também ser secundaria
a exposicdo a agentes fisicos e quimicos e infecgdes hepéticas e renais. Dentro das
anemias hemoliticas adquiridas temos também as imunes, que resultam de um mecanismo
hemolitico mediado por anticorpos podendo ou ndo cursar com a ativacdo do
complemento. Subdividem-se ainda em autoimunes, isoimunes e associadas a farmacos.
Além disto, as anemias hemoliticas autoimunes (AHAI) podem ser primarias, ou

associadas a outras doencas autoimunes e sindromes linfoproliferativas.*
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Na Pediatria o principal mecanismo causador de anemia hemolitica € doenca
neonatal por mecanismo isoimune ocorrendo passagem transplacentaria de anticorpos
maternos contra os eritrdcitos do feto. J& no mecanismo autoimune, também prevalente
nesta faixa etaria a crianca produz autoanticorpos anti-eritrocitarios, sendo a maioria
idiopatica, e mais raramente secundaria a sindromes linfoproliferativas ou tumores.
Clinicamente, se apresenta ap6s uma infecgdo geralmente viral, como uma sindrome
hemolitica aguda (palidez, ictericia, febre e esplenomegalia).2

Desse modo, esse trabalho ird abordar a importancia suspeicao clinica de anemia
hemolitica diante de um paciente pediatrico tanto no atendimento ambulatorial de
puericultura quanto na porta de entrada da emergéncia considerando a alta prevaléncia de
anemia nesta faixa etaria destacando-se a importancia na diferenciacdo entre suas
etiologias com objetivo de iniciar um tratamento adequado e precoce, de melhorar a

qualidade de vida desse paciente.

METODO

O presente trabalho foi realizado através de uma revisdo de literatura, com a
utilizacdo das bases de dados eletronicos: Scientific Eletronic Libery Online (SciELO),
PubMed, incluindo artigos do ano de 2006 a 2020. Foram usados como descritores 0s
termos anemia; anemia hemolitica; infancia; hemdlise, na lingua portuguesa; e anemia;
hemolytic anemia; childhood; hemolysis. Na lingua inglesa. Sendo selecionados para
fazer o trabalho oito artigos. Na selecdo dos artigos cientificos foram incluidos os
trabalhos que fossem em portugués, inglés e espanhol; que estivessem dentro do periodo
estipulado. Os critérios de exclusdo foram artigos em outros idiomas que ndo o portugués,
inglés e espanhol que estivessem fora do periodo escolhido; artigos que abordassem outra

doenca hematoldgica.

RESULTADOS

Os onze trabalhos revisados convergem no que diz respeito a abordagem
diagnostica, inicial, por meio de determinacdes laboratoriais especificas, que irdo facilitar
0 encaminhamento do paciente para 0 manejo adequado da doenca bem como seu

acompanhamento e progndstico.
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DISCUSSAO

A esferocitose hereditaria (HS) é a anemia hemolitica mais comum nos
caucasianos. Aproximadamente 75% dos casos sdo de heranca autossdmica dominante,
enguanto os restantes sdo autossdémicas recessivas. > A clinica pode variar de anemia
ligeira a moderada, podendo até ndo estar presente, devido a hiperplasia compensatoria
da medula dssea. No entanto, existem formas graves que requerem tratamento desde a
infancia, nota-se ictericia nas formas tipicas bem como esplenomegalia, ja nos quadros
graves ha hemolise severa que pode levar a um estado de dependéncia transfusional no
inicio da vida e na infancia. O diagndstico € feito através do esfregaco sanguineo, onde
se observam os caracteristicos esferdcitos e hd um aumento da contagem absoluta de
reticulocitos. ¢

Dentre as hereditarias existe alteracdo da sintese das cadeias de globina, que
incluem doencas em que ha uma diminuicdo da producdo das cadeias de globina,
talassemias, estas podem ser classificadas com base no gene envolvido a e B. As
manifestag¢oes clinicas da dos individuos com o-talassemia sdo leves, e podem ndo ser
evidenciadas ao longo da vida, a menos que um hemograma de rotina seja solicitado,
porém em alguns casos moderados, é frequente haver esplenomegalia, ictericia e
colelitiase (15-34%) secundaria a hemolise. A suspeicdo diagndstica baseia-se na
presenca de anemia microcitica e hipocrémica com ferritina normal, historico familiar de
anemia e etnia (norte da Africa, sudeste asiatico e oriente médio).s.e.

Dentro da sindrome das b- talassemias, existem trés fenotipos: Major,
intermedia e minor. Na major caracteriza-se por anemia grave, hipocrémica e microcitica,
0 paciente € dependente de transfusfes durante toda sua vida, se manifesta entre os 6 e 24
meses de idade. Os sinais de alarme sdo atraso no crescimento, palidez, ictericia,
diminuicdo de massa muscular e hepatoesplenomegalia, na auséncia de tratamento esses
pacientes morrem ainda na primeira ou segunda década de vida. A talassemia intermedia
manifesta-se mais tardiamente, por volta dos dois até seis anos, apresenta anemia
moderada a grave sem necessidade de transfusdo e na talassemia minor os pacientes sao
geralmente assintomaticos, o que ndo compromete a qualidade de vida. Diante da
suspeita clinica deve se realizar um hemograma completo, esfregaco sanguineo e
eletroforese. ¢

Outra etiologia que merece destaque entre as anemias hemoliticas congénitas

é a anemia de células falciformes, tem maior prevaléncia em africanos negros, negros da



b

UNIVERSIDADE DO PLANALTO CATARINENSE

regido das Caraibas e britanicos. Resulta da substituicdo de um aminoacido, o acido
glutamico por valina sendo transmitida de forma autossdmica recessiva. 7 As principais
caracteristicas da doenca sdo a anemia hemolitica crénica e crises agudas de dor devido
a hipdxia tecidual e inflamacdo aguda por vasoclusdo.2 A triagem neonatal da anemia
falciforme tem sido essencial ao diagnostico precoce e a instituicdo de medidas
preventivas e promotoras de saude. No Brasil é apontada como questéo de satde publica,
sendo o teste sensivel (teste do pezinho) sendo recomendado durante a primeira semana
de vida pelo método de eletroforese em HPLC ou de focalizacdo isoelétrica para
diagnostico precoce da anemia falciforme. Nas criancas a partir do 4° més de vida, o
método mais usual é o de eletroforese de hemoglobina. *

O grupo das anemias hemoliticas adquiridas € representado pelas anemias
isoimunes e autoimunes (AHAL), sendo esta a principal etiologia na populacéo pediatrica,
a evolucdo do quadro clinico € variavel, existem dois padrdes distintos: um tipo aguda
transitoria (inicio agudo, com curta duracdo, e resolucdo em até 6 meses) e um tipo de
cronica prolongada (insidioso que tende a cronicidade, que ocorre, em sua maioria,
em lactentes e adolescentes). Estudiosos apontam que a forma aguda € mais encontrada
em criangas pequenas, enquanto a AHAI crdnica ocorre principalmente entre as criangas
na puberdade. °

A confirmagdo diagndstica deve ser feita por exames laboratoriais como
hemograma, reticuldcitos, bilirrubina indireta e desidrogenase latica para triagem e apds
para confirmacdo diagnostica sdo solicitados exames especificos: teste direto da
antiglobulina humana (TAD ou teste de Coombs direto), teste de antiglobulina indireto
(TAI ou teste de Coombs indireto), e os testes de Enzyme Linked Immunosorbent Assay
(ELISA). ' O objetivo do tratamento é inibir o processo de hemolise, desta forma
primeira opcdo de tratamento sdo os corticosteroides efetividade ao redor de 85%. Nas
situacBes de emergéncia pode-se fazer transfusdo de concentrado de hemacias lavadas,
utilizando-se a bolsa com menor incompatibilidade e fracionar o volume total em

aliquotas. 1t
CONCLUSAO
Devido a gravidade e relevancia clinica é importante que todo pediatra saiba

identificar e abordar de modo adequado o paciente até que se tenha o apoio do

hematologista pediatra. Como qualquer doenca, quanto mais precoce for o diagnostico,
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maior a possibilidade de tratamento. Ressalta-se a importancia do reconhecimento das
manifestacdes clinicas e solicitagdo de exames laboratoriais de triagem no primeiro

momento, contudo a confirmacéo etioldgica so sera validada com testes especificos.
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