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Definicao

Valor de hemoglobina ou do
hematocrito 2 desvios-padrao
abaixo da média de uma populacao
testemunha, tendo em conta o
sexo e a idade da crianca.
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Parametros eritrocitarios

Red blood cell values at various ages: Mean and lower limit of normal (-2 SD)

Red Cell

Mean

Mean
Corpuscular

Corpuscular

Mean

Hemoglobin

Hemoglobin Hematocrit Count Corpuscular Hemoglobin  Concentration
(g/dL) (%) (1,012/L) Volume (fl) (pg) (g/dl)
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Classificacao Fisiopatoloégica

Excesso de destruicao

Perdas sanguineas

—>@lterag6es de membrana

—>@lterag6es enzimaticas

—»@emoglobinopatias

—>€alassémias

S\

>@ausa extracorpuscular

Défice de producao

—»@lteragées da Medula Ossea )

—>@éfice de Ferro, B12, Folato, EPO )

—>@1toxicagéo com metais )

{
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Caso Clinico 1

Andreia S., sexo feminino, 8 anos, etnia cigana, natural e
residente em Lisboa.

Sem antecedentes familiares relevantes.

Antecedentes O Gravidez de termo
pessoais: O Internamento em 2003 por broncopneumonia
cuja evolucado se desconhece.
O Episédios anteriores de parasitose intestinal,
sem tratamento
O Ingestao alimentar adequada quantitativa e
qualitativamente
O Boa progressao estaturo-ponderal
O Cumpre o PNV.




Caso Clinico 1

Andreia S., sexo feminino, 8 anos, etnia cigana, natural e
residente em Lisboa.

Doenca actual: Desde ha 3 semanas:
Astenia, adinamia e anorexia.
Palidez.




Caso Clinico 1

Exame objectivo:

Colaborante

PA.: 119/73 mmHg

Pulso: 118 ppm

Bom estado geral e de nutricao

Palidez da pele e mucosas

Pele nao ictérica

Pediculose exuberante do couro cabeludo
Lingua despapilada

Orofaringe e otoscopia normais

A.C.: Sopro sistolico de grau I1/VI, audivel em todo o pre-
cordio

A.P.: Murmurio vesicular mantido e simétrico
Abdomen sem organomegalias.




Caso Clinico 1

Hemograma

Eritrocitos

2,87 x 10'2/¢

Leucocitos

8,38x 10'2/¢

Hb

4,3 g/d?

Neutrofilos

49,4%

Htc

17,3 %

Eosinofilos

13,5 %

VGM

60,3 f¢

HGM

15,0 g

Basofilos

0,0 %

CMHG

24,9 g/de

Linfocitos

30,4 %

RDW

20,5 %

Monocitos

6,7 %

Plaquetas

443 x 10°/¢

Reticulocitos

57000




Caso Clinico 1

Hemograma

Eritrocitos

2,87 x 1012/¢ Leucocitos | 8,38x 10°/¢

Hb

4,3 g/de Neutrofilos | 49,4%

Htc

17,3 % Eosinodfilos | 13,5 %

VGM

60,3 f¢ Basofilos | 0,0 %

HGM

15,0 g Linfocitos | 30,4 % =

CMHG

24,9 g/de Monécitos | 6,7 % =

RDW

20,5 % Plaquetas | 443 x 10/ | =

Reticulocitos

57000

Anemia Microcitica Hipocromica




Caso Clinico 1

Esfregaco

Morfologia eritrocitaria:

anisocitose moderada, muitos microcitos, hipocromia
acentuada, raros policromatoéfilos.




Anemia microcitica hipocromica

«=®

Microcitico

1. Anemia , . 3. Doenca
.. 2. Talassémia , .
Ferropénica Cronica




Anemia microcitica hipocromica

LQue exames pedir

Que exames pedir?

o Ferro sérico: 25 yg/de =
O Ferritina sérica 2,1 ng/mé |
O Capacidade Total de Fixacao do Fe: 441 ug/d¢ T

O Electroforese de Hb: Normal.

O Pesquisa sangue oculto fezes:  Nao efectuada.

O Pesquisa de ovos, quistos e parasitas nas fezes:
Ancylostoma duodenale.
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Anemia microcitica hipocromica

\/ Ferro

= Ferro
= Feritina
= CTFF

Glectroforese Hemoglobin9—>

C Norlmal ) C Alterada )

\V Ferritina
A CTFF

\ 4 \ 4 \ 4
Anemia Anemia o
. L . BTalassémia
Ferropénica Doenca Croénica



Anemia microcitica hlpocromlca
1. Anemia Ferropénica

Anemia Ferropénica

Diminuicao Aumento das Perdas
do aporte necessidades/ \ sanguineas

t 1

Doenca hematologica

mais frequente da infancia



Anemia microcitica hipocromica
1. Anemia Ferropénica

Manifestacoes clinicas

)

(Inespecificas

O Palidez, astenia

O Taquicardia, taquipneia, dispneia, sopro
cardiaco

O Atraso de crescimento e desenvolvimento

—(Associadas a défice de ferro )

O Alteracoes da funcao cognitiva

Irritabilidade
Apatia
Menor rendimento escolar



Anemia microcitica hipocromica
1. Anemia Ferropénica

Manifestagﬁes clinicas

@ssociadas a defice de ferro )

O Gastro intestinais

Anorexia

Subversao alimentar

Queilose

Glossite atrofica

Alteracoes da mucosa Gl (ma-absorcao)

o Imunologica
Susceptibilidade a infeccoes



Anemia microcitica hlpocromlca
1. Anemia Ferropénica

Facilita absorcao
Tratamento Vitamina C
—(Absorcao )\ Dificulta absorcao
' Calcio
Fosforo
Fitatos
Taninos
—>@egime Alimentar ) Fibras

Leite materno vs. Leite de vaca
Carne/Peixe vs. Vegetais

—(Terapéutica )

Ferro ferroso 3-6 mg/kg/dia, em 3 administracoes.




Anemia microcitica hipocromica
2. Talassémia

Deficiéncia na sintese das cadeias das globinas

o o- Talassémias se a faléncia for na cadeia o
O - Talassémia se a faléncia for na cadeia B

Beta - Talassémia
Autossomica Recessiva;

B - Talassémia

| I
G—Ieterozigotia GlomozigotizD




Anemia microcitica hlpocromlca

2. B - Talassemia

B- Talassémia Minor

aoQuase assintomatica

OMicrocitose

poContagem eritrocitaria®
oRDW {;

aoHb < 2- 3 g/dl do normal
OHbA2 e HbF T

B- Talassémia Major

O Anemia hemolitica
grave com microcitose
acentuada

g > 3 Meses




Anemia microcitica hipocromica
2. B - Talassemia Major

: ~ .. a3
Manifestacdes clinicas

palidez acentuada

(. ”~
Proeminéncia dasit® “*&
bossas frontais e ¥ ¥
das malares

Imagem em
“cabelo ericado” ATTea
Hepato- |

esplehjmégélia
U7

Atraso de crescimento  Turricefalia [



Anemia microcitica hlpocromlca
2.8 - Talassemla MaJor

Laboratorio |sesssss

—@lectroforesa

—>@uséncia de HbA

—>@bF aumentada

Tratamento Transplante alogénico de MO

—>ﬁ'ransfu56es sanguineas para manter Hb > 9 g/dl)

—>@_uelantes de ferro )

—>@splenectomia )




Anemia microcitica hipocromica
3. Doenca Cronica v

@nporténcia do doseamento dos receptores da transferrina)

[nao disponivel em Portugal...]

Anemia
- »| Receptores T ou N
Ferropénica
Doenca Croénica >l  Receptores |




Caso Clinico 2

Leonor .M., sexo feminino, 14 meses, raca caucasiana,
natural e residente em Ponta Delgada.

Doenca actual: Ha 3 semanas:

O Infeccao respiratoria alta, de contexto familiar, medicada
com amoxicilina + acido clavulanico

Sem antecedentes pessoais e familiares relevantes.

o Nao tolera AB e mantém febre — S. U.:

Hb ! (7g/dl)

Leucdcitos ! (2120 com 30% N);
Plaquetas ! (77000)

PCR 0,7

Puncao Lombar Negativa
Hemocultura Negativa.

O Internada 11 dias, ceftriaxone 8 dias.

O Tem alta com melhoria total, mantendo Hb.




Caso Clinico 2

Leonor .M., sexo feminino, 14 meses, raca caucasiana,
natural e residente em Ponta Delgada.

5 dias depois da alta:

o Febre, recusa alimentar, prostracao e palidez.

a Analiticamente:
Hb 3,5 g/dl
Leucécitos 15400
Plaguetas 81900
PCR 4.8
LDH 1280

O Realiza transfusao de concentrado eritrocitario

O Transferida para o S.U. do HSM.

By,




Caso Clinico 2

Exame objectivo:
O MAP: 30 mmHg

O Pulso: 180 bpm

OFR: 29-37 ciclos/min.
O Saturacao O2 > 93-95 %

O Apiretica

O Ictericia cutanea generalizada

O Petequias e equimoses nos membros inferiores
O A.C.: S1 + S2, sopro sistolico I1/VI

O A.P.: Murmurio vesicular mantido e simétrico
O Esplenomegalia de 5 cm abaixo do RCE

O Hepatomegalia de 1 cm abaixo do RCD



Caso Clinico 2

Hemograma

Eritrocitos

2,18 x 10'2/¢

Leucocitos

18,2 x 10°/¢

Hb

5,2 g/de

Neutrofilos

35,0%

Htc

8,6 %

Plaquetas

10,0 x 10°/¢

VGM

128,4 fe

HGM

77,6 g

LDH

2178 U/¢

CMHG

38,0 g/d¢

Bilirrubina total

3,1

RDW-CV

17,9 %

Bilirrubina directa

0,6

indice
Reticulocitario

3,82 %

S| o | o] 2| «| «| «

Reticulocitos

16,0 %

_)




Caso Clinico 2

Hemograma

Eritrocitos | 2,18 x 1012/¢
Hb | 5,2 g/d¢
Htc | 8,6 %

VGM | 128,4 fe
HGM | 77,6 ¢
CMHG | 38,0 g/d¢

RDW-CV | 17,9 %

indice | 3,82 %
Reticulocitario

Reticulécitos | 16,0 %

Anemia hemolitica

Leucocitos | 18,2 x 107/¢
Neutroéfilos | 35,0%

Plaquetas | 10,0 x 10°/¢
LDH | 2178 U/¢

Bilirrubina total | 3,1

Bilirrubina directa | 0,6 P

=S| || o 2| «| | «

%



Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

Normocitico
\ 4

«——{ Teste de Coombs
Extracorpuscular

Anemia Hemolitica Auto-Imune
O Primaria
O Secundaria
Infeccbes (Ex: Mycoplasma, EBV)
Doencas Imunolégicas (Ex: LES, AR)
Imunodeficiéncias
Neoplasias (Ex: Linfoma, Leucemia, d. Hodgkin)

Farmacos (Ex: Metildopa, Levodopa)




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

Perante uma crianca de 14 meses com...

Anemia hemolitica auto-imune
+

Trombocitopénia auto-imune

Sindrome de Evans

Crioglobulinas:

Primaria

Secundaria a infeccoes
(Mycoplasma e EBV)

Doencas linfoproliferativas




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

Anemia Hemolitica Auto-Imune

—>@rednisolona )
—>¢munoglobulina IV )
—>@lasmaferese )

—>@ ncristina/ Ciclofosfamida)

—(Esplenectomia )




Caso Clinico 3

Flavio S., sexo masculino, raca caucasiana,22 meses.

Doenca actual: Até aos 9 meses:

O Aparentemente bem

Entre os 9 e 0os 17 meses:

o Dois internamentos por pneumonia lobar a direita |#
associada a anemia grave. A\

o Hb 8 g/dl e 4,4 g/dl (transfusao de UCE no 2°
internamento), motivo pelo qual foi referenciado
para o servico de Hematologia do HSM.



Caso Clinico 3

Flavio E.N.S., sexo masculino, raca caucasiana, 22 meses.

Antecedentes pessoais:

O Ictericia neonatal (1D), fototerapia, teste Coombs h

directo (-)
O Gravidez sem intercorréncias relevantes.
o Parto de termo e eutocico.

Antecedentes familiares:

O Anemia, precipitada por infeccao, em varios
familiares.

ol 1 s

-



Caso Clinico 3

Exame objectivo:

Palidez muco-cutanea

Escleroticas ictéricas

Hepatomegalia (2 cm abaixo do RCD)
Esplenomegalia (3 cm abaixo do RCE)
Restante EO sem alteracoes

Bom desenvolvimento estaturo-ponderal.




Caso Clinico 3

Hemograma

Eritrocitos

2,87 x 10'2/¢

Leucocitos

6,30x 1072/

Hb

8,9 g/d¢

Plaquetas

156 x 10°/¢

Htc

27,7 %

Bilirrubina total

50 mg/de

VGM

79,3 ¢

HGM

25,8 ¢

Bilirrubina directa

11 mg/de

CMHG

32,6 g/de

LDH

566 U/¢

RDW-CV

18,4 %

F. alcalina

139 U/¢

indice
Reticulocitario

8,9 %

Y-GT

2U/¢8

AST

34U/¢8

Reticulocitos

12,0 %

ALT

7U/¢




Caso Clinico 3

Hemograma

Eritrocitos

2,87 x 10'2/¢

Leucocitos

6,30x 1072/

Hb | 8,9 g/d¢ Plaquetas | 156 x 10°/¢
Htc | 27,7 % Bilirrubina total | 50 mg/d¢
VGM | 79,3 e Bilirrubina directa | 11 mg/de '

HGM

25,8 ¢

CMHG

32,6 g/de

LDH

566 U/¢

RDW-CV

18,4 %

F. alcalina

139 U/¢

Yy-GT |2 U/¢2
Indice | 8,9 % AST |34 U/2
Reticulocitario
ALT |7 U/2

Reticulocitos

12,0 %

Anemia normocromica

Anemia hemolitica
normocitica
Teste de Coombs Negativo (-).

> -
(| FAne



Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

Normocitico

4

Anemia Hemolitica

Negativo (-) <+—— Teste de Coombs [—

Causa Corpuscular

—>@emoglobinopatias H Drepanocitose I

—(Defeitos de Membrana )—>| Esferocitose |

»(Enzimopatias )—| Défice de G6PD |

Causa Extracorpuscular

—>(diopética )

—>6ecundéria (microangiopatias, medicamentos, infeccao) )




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

Perante uma crianca de 22 meses, raca caucasiana, com...

Anemia grave associada a quadro infeccioso, Ictericia NN (1° dia), Histéria familiar
de anemia, Palidez muco-cutanea, Ictericia e Hepato-esplenomegalia e

Teste de Coombs — Negativo (-)

‘ Défice de G6PD ‘

‘ Drepanocitose ‘

‘ Esferocitose ‘




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

Que exames pedir?

O Esfregaco do sangue periférico

O Doseamento enzimatico de G6PD e PK: N
O Teste de fragilidade osmotica: (-)

O Prova falciformacao eritrocitaria: (+)

o Electroforese de HB: HbF 17% ; HbS 80%.

1. Drepanocitose




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

8y

1. Drepanocitose

G—Iemoglobina S) ( B, 6Glu—Val )

reversivel ou nao|<7 00;’ P 4 G 7 /.
:‘4} \ \b 4‘. '

> fragilidad :I- %
> aderéncia endotélio| \
»

O Homozigotico = Drepanocitose
O Heterozigotico = traco drepanocitico

( Protege da malaria )




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

1. Drepanocitose

Contexto Evolucdo inicial da doenca
Periodos de boa saude alternam com crises agudas

Crianca negra no SU, por febre e crises dolorosas de
localizacao diversa

Crises drepanociticas

Anemia cronica
Hemolise cronica|':> Ictericia

Litiase biliar
Crises vaso-oclusivasl Esplenomegalia (rara >5a)

Secundarias a infeccao viral (Parvovirus B19)
krises aplasia medulan I:> = Letargia, palidez, reticulocitopénia

= Transfusao urgente




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

1. Drepanocitose

Crises vaso-oclusivas

e Precipitadas por:

e Baco, SNC, pulmao, rim, 0ssos

= Sindrome mao-pé

= Ombro doloroso ou anca dolorosa

= Sindrome toracico agudo
= Dor abdominal

= AVC

= Lombalgia ou hematuria
= Ulceras de perna

S

.

\

= Crises dolorosas

Infeccao
Desidratacao
Frio / Calor
Exercicio intenso

Auto-esplenectomia

(esplenomegalia rara >5a)

{1

> susceptibilidade a
S. pneumoniae e
H. influenzae.




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

1. Drepanocitose

oD

—(Crise drepanocitica )
= Analgesia
= Hiper-hidratacao IV
= 0, se Sat0, {
= Manter a temperatura corporal
= Antibioticos se febre (<5 A)
= Transfusao/transfusao-permuta

—>@a doenca cronica )

= Profilaxia antibiotica até 5a — amoxicilina
= Hidroxiureia= THb F
= Programas de transfusao sanguinea = Hb S 30-50%

sempre apos 1° AVC




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

2. Esferocitose

Alteracao congénita da membrana do eritrécito mais comum

macrophage

Autossémica dominante (80% dos casos)



Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

2. Esferocitose

Historia Clinica

—(Historia familiar )

—(Clinica )
Assintomatico «— Anemia hemolitica grave

Episodios agudos de hemolise, com ictericia e
esplenomegalia

—+(Hemograma )

—>@sf regaco )

>Cl'este de fragilidade osmética)




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

2. Esferocitose

Complicacdes

—»(|ctericia grave periodo neonatal )

—>@rise aplastica (parvovirus B19) )

—(Litiase biliar )

—»(Acido folico )

—>ﬁ'ransfuséo (na crise aguda grave) )

—>@splenectomia depois dos 5 anos )




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

Bye

3. Défice de Glicose-6-P Desidrogenase

Alteracao mais frequente do sistema enzimatico
eritrocitario.

Alteracao recessiva ligada ao X

pexpressao total no sexo masculino
pparcial no sexo feminino



Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

3. Défice de Glicose-6-P Desidrogenase

—>@\rmacos (analgésicos, antimalaricos, sulfonamidas)

Manifestacdes clinicas

—>@alidez/ ictericia )

—>@or lombar ou abdominal)

—>(urina escura )

—>€ebre )




Anemia Normocitica Normocromica Hemolitica

3. Défice de Glicose-6-P Desidrogenase

Laboratorio s Esfregam).

oseamento
enzimatico é
diagnéstico

Tratamento
—>@vitar oxidantes )
—>ﬁ'ratar infeccao se associada )

—>ﬁ'ransfuséo de concentrado eritrocitario nas crises)




Anemia Macrocitica

VGM > 85 ft

!

Megaloblastica Normoblastica) , 7

v v “
(Carencial) @éo Carenci@

Defeitos metabodlicos v
IEolato ) Congénitos
p

nemia Aplastica

obalamina ) Adquiridos ) ,
ré-Leucemia

) latrogénica




Anemia Macrocitica

VGM > 85 ft

Macrocitose

| ——{ Sem reticulocitose
Leucécitoﬁ v
Plaquetas

Esfregaco
Folato Pode ser
B12 LESAO DA
Mielograma MEDULA OSSEA

Biopsia oOssea
Teste de Schilling




