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RESUMO

A Drepanocitose € uma doenga genética caracterizada pela presenga de uma hemoglobina anormal (Hb S).
Esta apresenta baixa afinidade para o oxigénio, permitindo uma boa oxigenagao dos tecidos com niveis baixos de
hemoglobina. Assim, as transfusdes sanguineas n#o se justificam para corrigir a anemia basal, mas s#o indis-
penséveis no tratamento e preveng#io de algumas complicagdes. Apresentam-se detalhadamente as indicagdes
transfusionais, bem como as diferentes modalidads utilizdveis nesta patologia: transfusdo simples, exsanguineo-
transfusfo e hiper-transfusfio. Termina-se referindo o componente sanguineo a utilizar preferencialmente, as
complicagdes relacionadas com a transfusfio e as medidas preventivas a tomar, sugerindo a necessidade da
existéncia do boletim transfusional do doente.

SUMMARY
Blood Tranfusion in sickle cell disease

Sickle cell disease is a genetic disorder characterized by the presence of hemoglobin S. This hemoglobin has
alow affinity for oxygen, allowing a good oxygenation of tissues with low levels of hemoglobin. Therefore, blood
transfusions are not necessary to correct basal anemia, but are indispensable in the treatment and prevention of
some complications. Detailed indications for blood transfusions are presented, as well as the different types of
transfusion usually performed: simple, exchange and hypertransfusion. Finally, reference is made to the preferable
blood components to be used, complications related with transfusion, the preventive measures to be taken and the
need for a patient’s transfusion record.

INTRODUCAO

A Drepanocitose € uma doenga genética, caracterizada pela
presenga de uma hemoglobina anormal (Hb S). Esta polimeriza
quando é submetida a baixa tensdo de oxigénio, o que provoca
nos doentes homozigbticos ou duplos heterozigéticos (princi-
palmente SC e SP talassémia) diversas patologias das quais a
anemia hemolitica de intensidade varidvel e os acidentes vaso-
oclusivos s3o os mais importantes'-. Estes doentes apresentam
geralmente um nfvel de hemoglobina que oscila entre os 6-10 gr/
dl, podendo perder 1 gr ou mais durante as crises vaso-oclusivas
e hemoliticas.

Nio sdo necessdrias transfusGes sanguineas para corrigir a
anemia basal, em virtude de a hemoglobina S apresentar baixa
afinidade para o oxigénio, o que permite uma boa oxigenacfio dos
tecidos, com niveis baixos de hemoglobina*.

As transfusdes sanguineas constituem contudo, uma das bases
do tratamento das complicagdes dadoenga e sdo o tinico processo
que permite a redugio da percentagem da Hb S circulante em
situagdes clfnicas de urgéncia.

Esquematicamente estio indicadas nas seguintes circunstincias:
anemias agudas (Hb <5-6 gr), crises vaso-oclusivas severas ou
afectando determinados territérios (S.N.C., olho, corpo caver-
noso, pulmao), preparacgio para cirurgia e no decurso da gravi-
dez.

De acordo com a situagdo clinica do doente, podem-se utilizar
trés modalidades transfusionais: transfusdo simples, exsanguineo-
transfusfio e hiper-transfusio!~**,

Iremos abordar cada uma destas modalidades transfusionais,
numa tentativa de colmatar a lacuna existente sobre este tema na
literatura médica portuguesa, apoiando-nos em grande parte em
normas emitidas pela O.M.S..

Por outro lado a utilizagdo das vérias modalidades transfusio-
nais disponiveis nesta patologia, sfo diferentes das comumente
utilizadas na prética clinica pelo que julgamos oportuno a sua
divulgagdo junto dos médicos portugueses.
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TRANSFUSAO SIMPLES

Consiste na administragdo pontual de concentrados de eritroci-
tos. Estes deverdo ter um hematdcrito inferior ao do C.E.
standard, devendo para tal ser diluidos em soro fisiol6gico ou
plasma. Neste caso deixar-se-4 um pouco mais de plasma do que
o habitual durante a preparagio do C.E.%, quando este se destina
a um doente drepanocitico.

necessirio haver precaugio com a utilizagio de transfusdes
sanguineas simples, pois elas podem aumentar a viscosidade san-
guinea e agravar a vaso-oclusdo, particularmente se houver
administragdo concomitante de diuréticos®, situagdo a evitar
nestes doentes.

Para além da sua utilizagfio nos programas de transfuses
crénicas, (referidos adiante) s6 tém indicagio em situagdes
clinicas de urgéncia como na anemia grave (hemoglobina infe-
rior a 5-6 gr ou diminuigdo de pelo menos 2 gr/dl da concentragdo
de hemoglobina em relagdo ao nivel basal). Esta situagdo clinica
observa-se habitualmente em circunstancias como a crise apléstica,
crise de sequestracdo esplénica ou hepética e hemorragias®’*
(Quadro 1).

QUADRO 1 - TransfusGes simples.

Indicagoes Niio constituem indicagoes

o Crise aplastica o Crise dolorosa nZo complicada

o Crise de sequestragio o Infecgdes moderadas
esplénica o Cirurgia - nfo requerendo
hepética anestesia geral

» Hemorragias o Necrose asséptica

¢ Acidentes hemoliticos
agudos
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Crise Apldstica - Surge habitualmente na crianga ou adoles-
cente, cerca de trés semanas ap6s uma infecgfo, geralmente a
parvovirus. Este agente provoca nestes doentes uma supressdo
temporéria da eritropoiese com diminuig#o dos nives de hemo-
globina e consequente aparecimento de palidez, fadiga, cefaleias
e faléncia cardfaca nos casos severos**’. As transfusdes san-
gufneas s3o quase sempre necessérias e a hemoglobina deve ser
controlada regularmente até 2 regressdo da eritroblastopenia.

Crises de sequestragfo - sio provocadas pela acumulagdo
stibita de gl6bulos vermelhos drepanociticos na viscera afectada;
sdo situagdes clinicas muito graves*™®.

A sequestrag@o esplénica ocorre habitualmente na crianga,
muitas vezes em associagdo com infecgBes graves, particular-
mente pneumocdcicas®.

Existe um rédpido alargamento doloroso do bago e a hemo-
globina desce bruscamente para valores inferiores a 2-3 gr/dl.
Pode ocorrer choque hipovolémico e morte se a situagdo clinica
ndo for rapidamente identificada e tratada®'°, Nestas circuns-
tincias, as transfusdes sanguineas constituem uma emergénciae
pode mesmo haver necessidade de recorrer ao grupo sanguineo
O Rh negativo.

A vacina anti-pneuménica e a penicilina oral didria institufdas
precocemente sdo factores profildcticos importantes'"'2,

Quando a sequestra¢iio ocorre no figado, provoca o aumentode
volume do 6rgdo, dor do hipocondrio direito e diminuigdo dos
niveis de hemoglobina. A instalagio deste quadro clinico é
habitualmente mais gradual do que a sequestragdo esplénicae o
choque hipovolémico menos frequente. As transfusdes san-
guineas podem ser necessérias, mas muitos doentes s6 respon-
dem 2 exsanguineo-transfusdo*s,

Nas hemorragias gastro-intestinais, ginecol6gicas ou outras
¢ nos acidentes hemoliticos agudos (paludismo, infecgdes seve-
ras, anemia hemolitica auto-imune), deve-se transfundir de
acordo com a situagdo clinica do doente e se este estiver sin-
tomético'-.

Outras circunstincias como crises dolorosas ndo complicadas,
pequena cirurgia, infecgdes, necrose asséptica sem indicagiio
cirdrgica, ndo se deve recorrer necessariamente, a esta tera-
péutica transfusional.

EXSANGUINEO-TRANSFUSAO (E.T.)

Consiste na colheita de sangue total do doente e simultinea
transfusio de concentrados de eritrocitos de dador, permutando-
-se uma a duas volémias. Para a sua execugio podem-se utilizar
os separadores celulares ou as técnicas manuais, sendo estas
geralmente as preferidas devido ao maior risco que comportam
a utilizagio dos separadores celulares, em doentes clinicamente
graves e com baixos niveis de hemoglobina.

A exsanguineo-transfus#o estd indicada sempre que se pre-
tende reduzir a percentagem de hemoglina S, para diminuir a
falciformagdo (Quadro 2). Pode ser efectuada electivamente
como na preparagio para a cirurgia, antes da realizagdo de deter-
minados exames radiol6gicos ou antes de iniciar um periodo de
hipertransfusio (gravidez, etc.). Contudo, muitas exsanguineo-

QUADRO 2 - Indicagdes para exsanguineo-transfusio

-Urgentes Electivas
* Sindromes de sequestrag#io: o Pré-operatério de grande e
Hepét.ica média cirurgia
;Olﬁﬂc:bd - o Gravidez
‘'oraco-abdomin; o Preparagdo para exames

¢ A.V.C. e outras complicagdes mdiolégico:

neurolégicas
¢ Problemas agudos na gravidez
¢ Outras situagdes pontuais

vaso-oclusivas ou sépticas
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-transfusGes sdo efectuadas em urgéncia, ‘para evitar que os
acidentes vaso-oclusivos ou sépticos graves evoluam, tornando
muito critica a situagdo clinica do doente ou deixando sequelas
graves: sindromes de sequestrago hepética, toricica e toraco-
abdominal, acidentes vasculares cerebrais, priapismo, trombose
da artéria central da retina, meningites, septicémias, etc..!¢1%,

Nos sfndromes de sequestragio toricica e toraco-abdominal a
exsangufneo-transfus3o pode ser uma emergéncia.

No sindrome de sequestragiio torficica — a taquipneia e a
queda da PaO2 surgem antes do aparecimento dos sinais clinicos,
que por sua vez precedem as alteragBes radiolégicas. O aumento
da frequéncia respiratéria e a queda da saturag@o arterial de oxi-
génio, s3o indicios do agravamento do quadro clfnico, mesmo na
auséncia de outros sinais; se PaO2 <60 mm Hg a E.T. € obri-
gatéria®'é,

O sindrome de sequestragio mais severo e acompanhado de
maior mortalidade é o sindrome toraco-abdominal, que en-
volve os pulmdes, figado e circulag@io mesentérica. O doente
apresenta-se severamente doente, com sinais de consolidagdo
pulmonar bilateral, auséncia de ruidos hidro-aéreos, distengdo
abdominal e hepatomegalia. Esta situaggo médica € uma emergéncia,
¢ o doente deve ser rapidamente enviado para o hospital. H4 in-
dicagdo para E.T. se houver queda da hemoglobina para valores
inferiores a 5 gr/dl, ou PaO2 <60 mm Hg, ou ainda auséncia
persistente de ruidos hidro-aéreos.

A hemoglobina e a contagem das plaquetas podem estar
diminufdas no decurso destes sindromes devido primariamente
2 sequestrag3o; no entanto, nos casos severos, pode ainda haver
coexisténcia de coagulagdo intra-vascular disseminada. E acon-
selhdvel realizar E.T. de duas volémias (se a situago clinica do
doente o permitir), precedida da administracdo de CE na dose de
10 ml/Kg. No final o doente deve ficar com uma hemoglobina
entre 12 a 14 gr/dl e a hemoglobina S inferior a 20-25%!'1¢,

Acidentes Vasculares Cerebrais - podem ocorrer em todas as
idades, sendo mais frequentes nas criangas, com idade média de
7 anos. H4 possibilidade de recorréncia em dois tergos dos casos,
nos 36 meses subsequentes a0 A.V.C.5.

Nos acidentes vasculares cerebrais, acidentes isquémicos tran-
sitérios e perdas de consciéncia, devem-se efectuar exsanguineo-
transfusdes parciais, em dias seguidos até 2 obtengdo de um nivel
de hemoglobina S inferior a 25%. Nesta altura deverd ser efec-
tuada uma angiografia para determinar quantos e quais os vasos
obstrufdos*®. Na presenga de oclusdo vascular o doente deve ser
submetido a hiper-transfusio durante pelo menos os 36 meses
seguintes; na sua auséncia as transfusdes sanguineas ndo devem
prosseguirtS17-19,

Priapismo - Ocorre em cerca de 40 a 50% dos homens com
drepanocitose*, O seu aparecimento € raro antes dos 5 anos de
idade; é comum no individuo sexualment activo.

Na presenca de uma ataque agudo, o doente deve ser rapida-
mente enviado para o hospital, para iniciar hidratagio e analge-
sia. Se ao fim de seis horas nio houver resposta, deve-se iniciar
E.T. de urgéncia. Esta medida terapéutica € com frequéncia
eficaz se efectuada nas 24 horas imediatas ao inicio da crise.
gpés‘ as 24 horas a intervengdo cinirgica € muitas vezes inevi-

vel*.

Infecgbes severas - As meningites, sepsis, pneumopatias com
Pa02 < 60 mg Hg que persistem ou se agravam apesar do
tratamento correctamente instituido, podem levar A necessidade
de efectuar E.T. de urgéncia até a obtencgio de valores da Hb S
<40%"®.

Anestesia geral - E um factor de risco para o doente dre-
panocitico>'®. Sempre que for possivel ndo se devem efectuar
intervengdes cirdrgicas de urgéneia, devido as frequentes manifes-
tacdes pseudo-cirirgicas nestes doentes e 2 possibilidade de
programar a exanguineo-transfus3o. No pré-operatério imediato
a hemoglobina S deve ser inferior a 25%.

Deve haver grande precau¢3o nas intervengdes cirdrgicas de
longa duragfio (>2 horas) devido 3 imobilizagdo prolongada,
arrefecimento e ainda nas cirurgias que comportam grande risco
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de hip6xia como na cirurgia cardio-torécica, oftalmolégica e na
que justifica a utilizag@io de garrotes®.

As pequenas intervengoes cirdrgicas (adenoidectomia, circun-
cisdo, biopsia ganglionar, etc.) nfio justificam exsangufneo-
transfus3o. No entanto, ahidratacfio e a profilaxia anti-infecciosa
sdo fundamentais'*'8,

As exploragdes endo-vasculares pdem o doente em risco e
nestas condigdes devem ser executadas fora do periodo da crise,
apés hidrata¢io do doente e de preferéncia com exsanguineo-
transfus3o prévia®.

Nas investigagdes radiolégicas, com injecgdo de produto de
constraste particularmente quando administrado por via intra-
arterial, € necess4rio efectuar E.T.*'* como medida preventiva.

HIPER-TRANSFUSAO

Consiste na transfusio regular de concentrados de eritrocitos
(10-15 mI/Kg) mantendo os valores da hemoglobina entre 11 e
14,5 gr/dl e o nivel de Hb S <25%.

Ao iniciar um perfodo de hiper-transfusdo deve-se efectuar
uma exsanguineo-transfus3o prévia de modo a obter o nivel de
Hb S desejado. Este serd mantido através da administragdo
regular de concentrados de eritrocitos, com intervalos médios de
duas a quatro semanas, a fim de suprimir a produgdo endégena de
Hb S. Os doentes variam na frequéncia e quantidade de sangue
necessério para atingir esse objectivo. Por vezes h4 necessidade
de executar repetidas exsanguineo-transfusSes parciais. O nfvel
de hemoglobina S deve ser monitorizado através de electrofore-
ses de hemoglobinas* 8.

IndicagBes: apds acidentes vasculares cerebrais, durante a
gravidez, faléncia crénica de 6rgédos, atrasos estato-ponderais
severos, colocagdo de prétese da anca, eventualmente na pre-
senga de hematiria ou proteindria*®'® e nos casos de Glcera de
perna resistente 2 terapéutica convencional.

Acidentes vasculares cerebrais - se a angiografia revelar
obstrugio vascular, o reFime hiper-transfusional deverd ser man-
tido durante 36 meses'’. Algumas criangas t&ém recorréncia dos
acidentes oclusivos cerebrais, aps a interrupgao das transfusdes
pelo que nestes casos € dificil interromper o esquema transfu-
sional em curso, e as criangas ficam dele dependente ao longo da
vida.

Gravidez - a terapéutica ideal durante este perfodo, no estd
ainda bem estabelecida. Algumas doentes n#o tém complicagdes
durante a gravidez e t8m filhos saud4veis, embora habitualmente
de baixo peso; outras tém complicagdes severas: crises de
sequestragdo, necrose asséptica da cabega do fémur, agrava-
mento da retinopatia, aborto, morte intra-uterina, etc.'415,

Para reduzir a morbilidade materna e a mortalidade fetal,
alguns centros integram a grivida num regime hiper-transfu-
sional a partir de 5° més e meio de amenorreia ou do 4° més nas
doentes em maior risco obstétrico',

E efectuada previamente E.T. mantendo-se o regime referido
até ao final da gravidez e no parto.

Faléncia cronica de érgdos — (cardiaca, renal, pulmonar e
hepética) - nestes casos o regime hiper-transfusional é impera-
tivo e muitas vezes definitivo®.

Atrasos estato-ponderais severos - nos doentes que apresen-
tam atrasos de puberdade e reduzida massa corporal para aidade,
as tranfusdes sangufneas regulares, durante um perfodo de seis a
doze meses, quase sempre melhoram o estado geral, o apetite, 0
estado nutricional, permitindo o inicio da puberdade.

Prétese da anca - ap6s a colocagdo de prétese da anca este
regime transfusional dever4 ser mantido durante pelo menos trés
meses*.

Hematiiria - Rara na drepanocitose, excepto na gravidez onde
pode ser massiga devido a necrose papilar. A sua presenga obriga
a hiper-transfundir até ao final da gravidez..

Proteiniria - Surge num pequeno niimero de doentes e pode
preceder o verdadeiro sfndrome nefrético, com alteragdes
membrano-proliferativas a nivel do glomérulo. A hiper-trans-

fusdo pode ser necessiria na doenga progressiva ou quando a
perda proteica € suficientemente elevada para causar redugdo do
volume plasmiético com consequente aumento do nimero de
cpiadios vaso-oclusivos*'6,
cera de perna - E uma complicagiio comum nos doentes
com homozigotia SS. Na faléncia do tratamento cldssico, as
transfusdes sangufneas regulares t&ém sido utilizadas por um
periodo de trés a seis meses ou até A cura das mesmas?', Apés a
realizac@o de enxertos cutineos o regime hiper-transfusional
deve ser conservado pelo menos durante seis meses?2,
Nio existem dados que nos permitam avaliar se a terapéutica

transfusional crénica previne a recorréncia das dlceras de perna®-
23

QUE COMPONENTE SANGUINEO UTILIZAR?

Podem-se utilizar concentrados eritrocitirios em todas as mo-
dalidades transfusionais e preferencialmente deverdo ser desleu-
citados ou descongelados, para reduzir a imunizagio contra os
antigénios do sistema HLA, dos sistemas especificos dos leuco-
citos e das plaquetas.

Deve-se respeitar a compatibilidade nos sistemas ABO, Rh, e
Kell; pesquisar anticorpos irregulares antes e se possivel 10 dias
ap6s apés cada transfusdo?*. '

Todo o sangue deve ser testado para a presenga de hemo-
globina 8, s6 devendo ser administrados os que ando possuem'®.

Nas exsanguineo-transfusdes em que é necessirio uma cor-
rec¢iio imediata da capacidade de transporte de 02, deve-se
utilizar de preferéncia sangue com menos de 5 dias'®,

COMPLICACOES RELACIONADAS COM A
TRANSFUSAO

Alo-imunizagfio anti-eritrocitdria - A sua incidéncia no
doente com anemia de células falciformes é de cerca de 15%. Se
um doente apresenta um anticorpo contra um antigénio do
gl6bulo vermelho, terd maiores probabilidades de vir a desenvol-
ver outros, pelo que é necessério grande precaugio na selecgdo de
unidades a transfundir®,

Transmissiio de infecgdes - Hepatite, sida e outras doengas
transmitidas pelo sangue podem ocorrer com a mesma fre-
quéncia com que ocorrem noutros doentes regularmente trans-
fundidos, mas os efeitos no doente drepanocitico s3o muitas
vezes mais graves.

Sobrecarga de ferro - Nos doentes que receberam mais de
cem unidades de concentrados de eritrocitos, ou estiveram em
regime hiper-transfusional durante mais de um ano, esta situagio
¢ uma complicagio a ponderar e impde medidas terapluticas
préprias.

Reacgdes transfusionais - As reacgdes tranfusionais agudas
devem ser raras desde que se utilizem provas de compatibilidade
correctamente executadas e concentrados eritrocitdrios nas
condigdes acima referidos. Contudo, reacgdes hemoliticas retar-
dadas podem ocorrer. ’

Podem também surgir reacgBes alérgicas, piréticas, hemoliti-
cas e de sobrecarga de volemia. Estas sd3o particularmente im-
portantes nos doentes com disfungdo cardiaca ou reserva cardiaca
minima?¢,

Recrescimento esplénico - com consequente hiper-esplenis-
mo, nos doentes hiper-tranfundidos.

OUTRAS MEDIDAS NECESSARIAS

Vacinagfio sistemdtica contra o virus da hepatite B, nos
doentes ndo imunizados.

Vigilancia regular do perfil viral: anti-HIV 1, anti-HIV2, anti-
HCV, marcadores dahepatite B (revacinar os doentes quando ne-
cessdrio); controle da enzimologia hepitica, ferritina sérica e
considerar a utilizago de quelantes do ferro, se a hiper-trans-
fusdo for continuada durante mais de um ano ou se a ferritina
sérica superior a 1000 ng/dl.
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Vigilancia da toleréincia e eficdcia da transfus#o.

Avaliagfo da percentagem de hemoglogina S p6s-transfusio-
nal.

Monitorizagdo da contagem das plaquetas, durante os esque-
mas hiper-transfusionais pois & indicador de recrescimento es-
plénico.

BOLETIM TRANFUSIONAL

Na nossa perspectiva todo o doente deverd possuir um boletim
transfusional onde conste:

Grupo sanguineo e fenotipo eritrocitirio detalhado (Rh, Kell,
Kidd, Duffy, Lewis ¢ MNSs).

Niimero de transfusdes recebidas e data da Gltima transfusdo.

Resultado e data da ditima pesquisa de anticorpos irregulares.

Data(s) da(s) vacina(s) para a hepatite B.

Registo do niimero e tipo de reaccdes transfusionais.

Indicagdes transfusionais personalizadas.
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