39

RELATO DE CASO

Manifestacoes osseas da amenia falciforme: relato de um

caso

Arthur Cleber Telini"
Thomas Andreas Huber™”
Sinézio Martini F2***

RESUMO

Os autores relatam um caso de crianca de 12 anos de idade, portadora de anemia falciforme (homozigota),

apresentando diversas alteragoes dsseas secunddrias a doenga de base. Alguns aspectos fisiopatologicos

dessas lesoes serdo explicados, bem como deixardo evidente que é fundamental fazer a associag¢do dessas

lesoes com a doenga de base, pois muitas vezes é por elas que se faz o diagnéstico de anemia falciforme.

Unitermos: Anemia falciforme, falcizacdo, osteomielite, necrose avascular.

INTRODUCAO

As sindromes falciformes sao um conjunto de doengas que
se caracterizam por alteragdes estruturais na cadeia B
globulina da hemoglobulina adulta® 5. Esta alteracdao ¢
hereditdria e pode ser encontrada na forma homozigota
(HbSS), heterozigota (HbSA) ou associada a outras hemo-
globinopatias (talassemia, por exemplo)*> 2. A freqiiéncia na
populagdo varia segundo a regido, sendo mais comum entre
pessoas negras ou de ascendéncia mediterrdnea® > 2. Em
situacdo de hipoxia, as hemadcias se deformam podendo
agregar-se ou polimerizar-se principalmente ao nivel da
microcirculagdo® '4 !, 13 ocasionando, basicamente, anemia
hemolitica compensada cronica e crises vaso-oclusivas,
provocando dor e lesdes teciduais® ' 10 12 13, Em estdgios
iniciais € possivel reverter o quadro com reoxigenagdo da
molécula HbS3.

* Aux. Ensino - Disciplina Ortopedia da FCM, PUCCAMP, Instituto Affonso
Ferreira (IAF), Centro Médico de Campinas (CMC).

#%  Res. 3%ano CMC e IAF.

*#%  Res. 2° ano PUCCAMP e IAF.

Os pacientes clinicamente sintomadticos sao em geral os
homozigotos ou heterozigotos associados a outras sindromes
anémicas.

Heterozigotos sdo, em sua maioria, assintomaticos, tor-
nando-se sintomdticos em situagdes de grave hipoxia3 3.

Em 1925, surgiram os primeiros relatos de associagdo de
anemia falciforme com aumento da suscetibilidade a in-
fec¢ao, especialmente a microorganismos encapsulados’. Em
1951, Hodges e Holt chamaram a atengdo para a associagiao
anemia falciforme e infec¢@o 6ssea por salmonela’. Menin-
gite e septicemia também sdo observadas com freqiiéncia
nesses pacientes’.

Atualmente, acredita-se que a base para essa deficiéncia é
complexa e multifatorial. A hipofuncdo esplénica (compo-
nente principal), acompanhada de anormalidade de opsoni-
zacdo, sistema complemento, produgéo de anticorpos, fungio
leucocitdria e imunidade celular sdo fatores envolvidos® 3. As
dreas de necrose secunddrias aos infartos nas crises vaso-oclu-
sivas sdo fatores subjacentes> 3. O reconhecimento das lesdes
6sseas que esta sindrome pode causar € importante para o
ortopedista, visto que em muitos casos ele pode ser o médico
a dar o primeiro atendimento e, além disso, algumas lesdes
Osseas, por si s6, podem praticamente fazer o diagnéstico de
anemia falciforl—ne2, 4,5,6,7,8,11, 12, 13, 17_
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DESCRICAO DO CASO

W.S.S., 12 anos de idade, branco, deu entrada no Pronto
Socorro da PUCC em 12/11/86, com febre e dor toracica, ha
doze horas. Internado com hipétese diagndstica de pneumo-
nia lobar e crise de falcizagdo, foi tratado com antibiotico-
terapia recebendo alta nove dias apés. Em 21/11/87, deu
novamente entrada no Pronto Socorro, com fortes dores na
coluna dorsal e lombar, poliartralgia, febre a esclarecer e
anemia tipo hemolitica, sendo internado na UTL

Ao exame fisico apresentava edema bilateral nos joelhos
e pernas e ao exame radiogrdfico ndo apresentava alteracdo
Osteo-articular. Estava fazendo uso de antibioticoterapia
profilética (Penicilian Procaina 500.000 u/dia). Acrescentou-
se na época a hipdtese diagndstica de osteomielite ou celulite
nos membros inferiores. O quadro regrediu com antibiotico-
terapia por sete dias (Vancomicina + Rifocina + Ceftriaxone).
Em 6/5/89, foi novamente internado com dores lombares e
em ombro esquerdo e com anemia intensa, além de dor
dentdria e em articulacdo coxo femoral a direita e feita
hipétese diagnéstica de crise de falcizag@o e abeesso dentério.
Nessa ocasido, foi pedida a primeira interconsulta com o
departamento de ortopedia, onde foi feita investigacdo
radiogréfica que demonstrou necrose bilateral das cabecas
femorais (figura 1), necrose asséptica da cabeca do tmero
esquerdo (figura 2) e vértebras em escada (figuras 3, 4).

O paciente foi novamente equilibrado no tocante a anemia
falciforme e encaminhado ao ambulatério de ortopedia. Ao
exame ndo apresentava limitagcdo no arco de movimento de
nenhuma das articulagdes acometidas apresentando apenas
marcha claudicante a direita, sendo tratado com muleta para
aliviar carga.

Figura 1. Necrose avascular das cabegas femorais

Em 14/10/89, novamente retornou com dor na regido
lombar, anemia e dores no joelho direito. Ao exame
apresentava-se com discreto edema no joelho direito e dor a
palpacao da metafise proximal de tibia esquerda.

Ao exame radiografico apresentava imagem compativel
com osteomielite da tibia direita (figuras 5 e 6), que foi
drenada e curetada e submetida a antibioticoterapia com
penicilina cristalina. Foram realizados cultura e anatomopa-
toldgico, e estes foram negativos. Desde entdo vem fazendo
acompanhamento em nivel ambulatorial.

Figura 2 .Necrose avascular da cabega do iimero.

Figura 3. Vértebras em escada - Figura 4. Vértebras em escada -

incidéncia em dntero-posterior. incidéncia em perfil.

DISCUSSAO

As manifestacdes Osteo-articulares da anemia falciforme
podem ser atribuidas a 3 processos patoldgicos principais:
hiperplasia medular; isquemia dssea e osteomielite

1. A hiperplasia medular, devido a intensa hematopoiese
reacional levaria a uma expansao medular, diminuicao
da espessura da parte cortical e esponjosa do 0sso,
podendo levar a fraturas patolégicas comuns a osteo-
poroselz’ 1 Raramente ocorre alargamento da dl’ploelz.

2. Os infartos 6sseos sdo secunddrios a existéncia de
déficit capsular da hemdcia falcizada, que acaba
levando a uma lesdo endotelial. Essa lesao endotelial
agrega pl}agtigtas e inicia uma coagulopatia dotipo de
consumo™ ™"~ e, como resultado, temos uma trombose.
A falcizagdo ocorre por uma hipoxia primdria (in-
feccdo, por exemplo) que rompe um estado de
equilibrio precdrio e induz uma hiperviscosidade
sanguinea, que leva a uma hipoxia secunddria™ > '?
podendo o processo iniciar-se pelos vasos maiores
As dreas de infarto s@o visiveis ao exame radiografico

14
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Figura 5 .Osteomielite de tibia direita - incidéncia em antero-posterior.

Figura 6 .Osteomielite da tibia - incidéncia em perfil

em duas ou trés semanas, como areas osteoliticas
associadas a reacdo perioteal, porém podem permane-
cer ocultas por mais tempo, mostrando, quando isto
acontece, aspecto radiografico de 0sso normal'" %13,

A co-participagdo infecciosa nos infartos dsseos €
freqiiente e muitas vezes a diferenciacao clinica e radiolégica
¢ dificil> 10 11. 12,13, 15/ Nesses caso, cintilografia é de auxilio
pois ndo € captante na fase inicial sendo normocaptante apds
uma semana e hipercaptante apds trés-quatro semanas, nos
casos de infarto 6sseo'’.

Nesse estdgio final, o diagnéstico diferencial com os-
teomielite € dificil, porém uma captac¢do mais difusa e o uso
de gélio sdo mais especificos para osteomielite!°.

Uma manifestacdo freqiiente é a deformidade em “degrau
de escada” ou “H” dos corpos vertebrais (figuras 4). A
depressdo central se dd provavelmente secunddria a trombose
das artérias epifisarias, que levaria a um defeito de ossificacao
endocondral dessa regido, ja que a periferia € suprida pelo
peridsteo!> 3. Devemos lembrar, porém, que essa imagem nao
¢ especifica da anemia falciforme.

Na bacia, esses infartos também podem ocorrer € aimagem
observada € de uma drea de esclerose irregular e difusa'? 13,

No segmento intermedidrio do fémur e tmero podem
existir microinfartos corticais recidivantes que levam a uma
formacdo Gssea constante, diminuindo o didmetro medular e
aumentando a espessura cortical'® ! 1213 O aspecto “0sso
dentro do osso” € uma seqiiela de infarto 6sseo cortical ou
medular. A imagem é formada por uma banda de ossifica¢do
endosteal paralela a cortical!® 11 12,13,

A associacdo desta imagem com uma necrose da cabeca
femoral praticamente fecha o diagndstico de anemia falci- .
forme!2. Nas extremidades, alteragdes do tipo infarto,
ocorridos antes dos 2 anos de idade, podem levar a
bradimetacarpia e a epifise em cone!? 3. A necrose asséptica
da cabeca femoral (figura 1), descrita inicialmente por
Moseley, em 1953° € a segunda grande complicacio dssea”*
6 7.8 12,13, 14 da anemia falciforme, sendo precedida pela
osteomielite, que muitas vezes pode ser causa da necrose'>.
Outras epifises, como a cabeca do umero (figura 2), podem
ser afetadas, porém quando esta situacdo estd presente, em
geral, vem associada a necrose da cabeca femoral'.

A isquemia segue a seqiiéncia patoldgica ja descrita para
a cabeca do fémur e pode ser dividida em trés tipos* !4 17:

a) tipo osteocondrite - caracteriza-se por infarto locali-

zado, com fratura subcondral e formacéo de corpo livre;

b) tipo necrose avascular - dreas localizadas na epifise,
sem alteracdes metafisdrias;

¢) tipo completa - destrui¢@o, colapso e deformidades da

cabeca.

As lesdes isquémicas foram mais observadas no tipo
HbSA, porém como as necroses epifisdrias sao quase ausentes
em criangas abaixo de dez anos de idade, a elevada
mortalidade de criangas homozigotas (HbSS) pode ser uma
explicacdo para o fato'’. A incidéncia da bilateralidade das
epifises femorais € variada* '+ 17,

3. Pacientes com anemia falciforme tém maior propensio
a osteomielite> 33 10. 11, 12,1315 (risco normal multiplicado por
100), devido as areas de infarto Gsseo e a fibrose esplénica®
3, sendo a salmonela? 3 3. 10. 11, 12.13, 15 o ggente mais comum e
sua localizacdo, diafisdria> 3 0. 11,12 13, 15 A presenca de
Staphylococcus aureus como agente etioldgico € relatada,
bem como a de anaerdbios que, porém, sdo menos freqiientes
e com lesdes Osseas metafisdrias!.

A antibioticoterapia profildtica € controversa® 5 e de
resultado inconclusivos® 5, servindo em muitos caso para
prolongamento subclinico de uma infecgao? 3.

Fendmenos tipo gota e trombose vasculares intrasinoviais
podem ocasionar dores articulares® !!. A artrite séptica, em
geral, € secunddria a osteomielite!!.

CONCLUSAO

A anemia falciforme € patologia relativamente freqiiente e
que merece atengdo especial no seu tratamento, devendo este
ser realizado per equipe multidisciplinar.

O quadro de necrose avascular e/ou osteomielite diafisaria
ou ainda “vértebras em escada” deve chamar a atencdo do
ortopedista para a pesquisa da doenga, pois, muitas vezes, sdo
estes os primeiros achados.
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SUMMARY

Bone seatures in falciform anemy: case report

The authors reporte a case of a 12 year old boy with sickle
cells anemia and with a great variety alterations of bone
secundary. Some of the physiophatologics aspects are dis-
cussed, with special attention to the bone manifestations
which sometimes can be the first clinical manifestation.
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