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Hiperbilirrubinemia

- Ictericia

- Metabolismo da Bilirrubina
> Hiperbilirrubinemia nao conjugada
- Hiperbilirrubinemia conjugada
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Etiologia

Defeito hereditario metabolismo hepatico da
bilirrubina

Dca metabdlica
Hiperbilirrubinemia conjugada

Hepatite

Obstrucéao biliar extra-hepatica



Defeito corpuscular
Defeito membrana (esferocitose)

Defeito enzimatico (défice de glicose-6-fosfato
desidrogenase)
Defeito hemoglobina (hemoglobinopatias, sindrome

talassémico)

Defeito extracorpuscular
Imune (Isoimunizacao, an. hemolitica auto-imune)

N&o imune (Infecgéo, Sind. microangiopatico)



Esferocitose (defeito membrana)
Autossomica dominante (75%)

Manifestacoes clinicas
recem-nascido
anemia e ictericia
esplenomegalia
complicacbes: crise hemolitica / eritroblastopénica,
litiase
Tratamento
suplementacéo acido folico
transfusoes
esplenectomia



Défice de G6PD (defeito enzimatico)
Recessiva ligada ao X

Manifestacose clinicas
Hemolise induzida por farmacos
Favismo
Ictericia neonatal

Anemia hemolitica cronica nao esferocitica
(esplenomegalia)

Tratamento
Evitar farmacos, favas...
Transfusoes



Anemia de células falciformes (defeito da
Hb)

Hb S

AutossOmica dominante

Manifestacoes clinicas
crises vaso-oclusivas
> susceptibilidade a infeccoes
hemolise crénica

Terapéutica
Terapéutica de suporte
Hidroxiureia
Transplantacdo de medula 6ssea



Sindromes talassemicos (defeito Hb)
B-Talassemia major / intermedia
Manifestacoes clinicas

> 4-5 meses

anemia, ictericia, esplenomegalia

complicacbOes: hemossiderose, hiperesplenismo
Terapéutica

TransfusoOes e terapéutica quelante

Transplantacdo de medula 6ssea



Anemia hemolitica auto-imune a quente
ManifestacOes clinicas
Inicio subito de palidez, ictericia e urina escura
esplenomegalia

Terapéutica
Transfusoes
Corticoides



Hiperbilirrubinemia: anemias hemoliticas

Diagnadstico

Caracteristicas clinicas de hemolise
Parametros laboratoriais de hemolise
Investigacao especifica




Diagnadstico: caracteristicas clinicas de
hemolise

Historia familiar :origem geografica, anemia,
Ictericia, litiase, esplenomegalia /
esplenectomia

Esferocitose
Défice de G6PD
Talassemia
Anemia de células falciformes



Diagnadstico: parametros laboratoriais de
hemolise (anemia)

catabolismo da hemoglobina T
Hiperbilirrubinemia nao conjugada
Urobilinogénio urinario e fecal
haptoglobina

esfregaco: esferocitos, drepanocitos, celulas-alvo,
ponteado basofilo, esquizocitos

LDHT
eritropoiese T

reticulocitose
macrocitose



Diagnostico: investigacao especifica

Fragilidade osmotica (esferocitose)

Electrofores da Hb (A. células falciformes, -

talassemia)
Doseamento enzimatico (Défice de G6PD)

Teste de Coombs (Isoimunizacao, Anemia

hemolitica auto-imune)



