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Resumo

A anemia falciforme (AF) € uma hemoglobinopatia autossdmica recessiva ocasionada pela mutagdo no cromossomo
11 em que se observa a substituicdo do &cido glutdmico pela valina, levando a producdo da hemoglobina variante S
(HbS). A osteonecrose é uma complicacdo dssea da AF que comumente ocorre no Umero e fémur, propiciando
isquemias sucessivas, devido aos quadros de vaso-oclusdo. O diagnéstico inicia-se com a anamnese e exame fisico
voltados para queixas de dor na regido do fémur e piora da artralgia ao deambular, bem como a radiografia de quadril.
Além disso, deve-se considerar a presenca de fatores de risco como uso prolongado de corticoides e alcoolismo. O
objetivo do presente artigo é relatar um caso de relevancia diagndstica e terapéutica envolvendo uma jovem portadora
de AF que evoluiu com crise algica, sendo constatada osteonecrose asséptica em cabeca de fémur (ONCF). O quadro
iniciou-se com crises algicas de alta intensidade localizadas no quadril esquerdo, irradiando para a regido femoral, que
pioravam com a deambulacéo. A etiologia da doenca é multifatorial, estando associada a situagdes que comprometem
a irrigacdo sanguinea da cabega femoral, como o uso prolongado de corticoides, sequelas e traumas, HIV, discrasias
sanguineas e, principalmente, a AF. A associagdo existente entre a AF e a osteonecrose é bem estabelecida na
literatura, no entanto, essa complicacdo ainda é considerada rara, sendo de grande relevancia descrever casos clinicos
bem-sucedidos, diagndsticos precoces e tratamentos cirirgicos da ONCF, os quais foram determinantes para a
melhora do quadro e reinsercdo da paciente.

Palavras-chave: Anemia falciforme; Hemoglobinopatias; Necrose de cabega de fémur; Transplante 6sseo.

Abstract

Sickle cell anemia (AF) is an autosomal recessive hemoglobinopathy caused by a mutation in chromosome 11 that is
observed with the substitution of glutamic acid for valine, leading to the production of hemoglobin variant S (HbS).
Osteonecrose is a skeletal complication of AF that commonly occurs in the umber and femur, leading to successive
ischemias, due to vaso-occlusion patterns. The diagnosis begins with a history and physical examination aimed at
complaints of back pain in the femur region and symptoms of arthralgia during walking, as well as a quadril x-ray.
Also, it should be considered in the presence of risk factors such as prolonged use of corticosteroids and alcoholism.
The objective of this article is to report a case of diagnostic and therapeutic relevance involving a young woman
suffering from FA who evolved with an allergic crisis, with confirmed aseptic osteonecrose in the head of the femur
(ONCF). The event begins with high intensity pain crises located in the left quadril, radiating to the femoral region,
which causes ambulation. The etiology of the disease is multifactorial, being associated with situations that
compromise the blood supply of the femoral head, such as prolonged use of corticosteroids, sequelae and trauma,
HIV, blood dyscrasias and, mainly, AF. The existing association between AF and osteonecrose is well established in
the literature, however, this complication is still considered rare, being of great relevance to uncover clinical cases that
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have already occurred, early diagnoses and surgical treatments of ONCF, the quais foram determinants for better
outcomes. the table and reinsertion of the patient.
Keywords: Sickle cell; Hemoglobinopathies; Femur head necrosis; Bone transplantation.

Resumen

La anemia falciforme (FA) es una hemoglobinopatia autosémica recesiva ocasionada por una mutacion en el
cromosoma 11 que se observa en la sustitucion del acido glutdmico por la valina, elevando la produccion de
hemoglobina variante S (HbS). La osteonecrosa es una complicacion 6sea de la FA que cominmente afecta el Gtero y
el fémur, propiciando isquemias sucesivas, debido a los cuadros de vasooclusion. El diagndstico se inicia con una
anamnesis y un examen fisico voltados para queixas de dor na regido do fémur y piora da artralgia ao deambular, bem
como una radiografia de cuadrilatero. Ademas, debe considerar la presencia de factores de riesgo como el uso
prolongado de corticoides y alcoholismo. El objetivo del presente articulo es relatar un caso de relevancia diagndstica
y terapéutica que involucra a un joven portador de FA que evoluciona con crisis algica, sendo constatada osteonecrosa
aséptica en cabeza de fémur (ONCF). El cuadro iniciou-se com crisis algicas de alta intensidade localizadas no quadril
esquerdo, irradiando para a region femoral, que pioravam com a deambulacdo. La etiologia de la enfermedad es
multifactorial, estando asociada a situaciones que comprometen la irrigacién sanguinea de la cabeza femoral, como el
uso prolongado de corticoides, secuelas y traumatismos, VIH, discrasias sanguineas y, principalmente, FA. La
asociacion existente entre una FA y una osteonecrose es bem estabelecida na literatura, no tanto, esa complicacion aun
se considera rara, sendo de gran relevancia al descubrir casos clinicos bem-sucedidos, diagnésticos precoces y
tratamientos cirdrgicos da ONCF, os quais foram determinantes para a melhora do quadro e reinsercao da paciente.
Palabras clave: Anemia de células falciformes; Hemoglobinopatias; Necrosis de la cabeza femoral; Trasplante éseo.

1. Introducéo

A anemia falciforme (AF) é uma hemoglobinopatia ocasionada pela mutagdo do cromossomo 11 em que se observa a
substituicdo do &cido glutdmico pela valina, levando a producdo da hemoglobina S (HbS). Como consequéncia dessa alteragéo,
ocorrem deformidades estruturais nas hemacias, provocando o turbilhonamento da circulagdo e induzindo, assim, crises de
vaso-oclusdo que se manifestam em dor (Araujo et al., 2019; Brasil et al., 2015; Liles et al., 2014; Oda & Carmo, 2022; Santos
et al., 2017). Segundo a Organiza¢do Mundial da Saide (OMS), a doenca é considerada um problema de salde publica
mundial (Alves et al., 2015). No Brasil, a incidéncia é de 20 a 30 mil pessoas com a doenga, sendo que um a cada 100 nascidos
vivos tem AF. Destes, cerca de 2% dos casos estdo concentrados na regido sudeste do pais, configurando uma baixa incidéncia
de AF, o que justifica o grande volume de pacientes subdiagnosticados que evoluem com complica¢des da doenga, como
ocorre com a necrose asséptica da cabeca de fémur (NACF) (Alencar et al., 2015; Brasil et al., 2012; Daltro et al., 2010;
Fundag¢do Hemominas, 2023).

Definida por um quadro isquémico, devido a reducéo da circulacdo intradssea na cabeca femoral, a NACF ocorre
preferencialmente no Umero e fémur, estando etiologicamente relacionada a fatores como: uso prolongado de corticoides;
sequelas de traumas; HIV; discrasias sanguineas; e, principalmente, AF. Acomete principalmente individuos adultos entre a
segunda e a quinta década de vida, evoluindo com inimeras crises algicas de inicio insidioso e padrdo articular em regido
inguinal, podendo ou nédo estarem associadas a atividade fisica. O diagndstico da condicéo é realizado primeiramente com a
radiografia de quadril e seu manejo pode incluir a intervencéo cirlrgica, acarretando em inimeros desafios para a qualidade de
vida do paciente, uma vez que a dor e a limitacdo de movimentos decorrentes da osteonecrose podem resultar em um grande
impacto psicossocial, principalmente naqueles individuos que ja lidam com os desafios marcantes da AF (Wu et al., 2007).

Portanto, é de extrema importancia que o diagnéstico seja feito precocemente, visto que o tratamento apresenta
melhor desempenho em fase inicial, além da importancia do acompanhamento multidisciplinar e continuo para minimizar
complicacBes e aperfeicoar a qualidade de vida (Penedo et al., 1993). O presente trabalho tem como objetivo relatar uma
conducdo clinica bem-sucedida, na qual foi realizado o diagndstico precoce e o tratamento cirdrgico da osteonecrose asséptica
em cabeca de fémur (ONCF), fatores esses determinantes para a melhora do quadro da dor e para possibilitar a reinsercéo de

uma jovem portadora de AF residente em uma cidade de médio porte no sul de Minas Gerais.
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2. Metodologia

Trata se de um estudo prospectivo, de abordagem qualitativa e descritiva, do tipo relato de caso, apresentando como
finalidade a histdria clinica, o diagnéstico e o tratamento bem-sucedido de ONCF em uma paciente portadora de AF (Pereira et
al., 2018). O artigo se mostra relevante e pode auxiliar na elaboracdo de novos trabalhos relacionados ao tema. A coleta de
dados foi realizada pelos pesquisadores, mediante a analise dos prontuérios da paciente e dos exames realizados durante o
periodo de acompanhamento na Unidade de Atendimento Especializado (UAE) da Faculdade de Medicina de Itajuba (FMIT).
O periodo de coleta de dados ocorreu durante o segundo semestre de 2022. A pesquisa foi iniciada somente apds aprovacédo do
Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da FMIT (parecer n® 5.779.02) e assinatura do Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido (TCLE) pela paciente, que autorizou a publicacdo dos dados para fins cientificos. Dessa forma, o estudo foi
elaborado em concordancia com a Declaracdo de Helsinque (Associagdo Médica Mundial, 1964) e Resolugdo n° 466, de 12 de
dezembro de 2012 (2012) do Conselho Nacional de Salde (CNS).

3. Descrigao do Caso

Paciente J.S.G, sexo biolégico feminino, 25 anos, natural e residente de Pedralva-MG, com diagndéstico de AF feito
aos cinco anos por meio do exame laboratorial de eletroforese de hemoglobinas. Apos seu diagnostico, com o passar dos anos,
apresentou episodios recorrentes de dor nas regibes tordcica e lombar da coluna, associados a artralgia em regido tibiofemoral e
coxofemoral. A mesma possui um irmao, J.S.G, sexo biolégico masculino, 29 anos, portador de AF e histérico de acidente
vascular cerebral (AVC) aos cinco anos de idade como consequéncia da doenca.

A paciente compareceu na UAE em julho de 2022, devido a intensificagdo do quadro algico no quadril esquerdo,
apresentando irradiacdo para territério femoral hd dois meses, com piora da deambulacdo, sendo necessdrio o uso de
dispositivos auxiliares de marcha (DAM), as muletas axilares. Além disso, por inimeras vezes, procurou o servi¢o de pronto
atendimento da sua cidade para analgesia durante as crises algicas, sendo medicada com corticoides e opioides, além de
receber diagnosticos errdneos, como o de Trombose Venosa Profunda (TVP). Devido a tais eventos, a paciente teve prejuizo
na execucdo de algumas atividades didrias, como o exercicio da sua profissdo como agente de endemias e a préatica de hobbies,
como o futebol. Em uso de hidroxiureia (Hydrea®) 500mg (duas vezes ao dia), acido félico (Endofolin®) 5mg (uma vez ao
dia) e sertralina 50mg (um comprimido ao dia) para tratamento de transtorno depressivo maior.

Ao exame fisico, apresentava marcha claudicante, dor durante a palpacéo da articulagdo coxofemoral esquerda e ao
realizar movimentos de rotacao interna e externa do membro inferior esquerdo (MIE). A paciente trouxe consigo o resultado de
exames laboratoriais prévios, conforme demonstrado na Tabela 1. Além disso, foi realizada a radiografia da pelve em
incidéncia anteroposterior e da articulagdo coxofemoral esquerda, que evidenciou uma faixa de esclerose na cabeca femoral
(Figura 1). Por meio da assisténcia promovida pelo Sistema Unico de Satde (SUS), também foi realizada uma ressonancia

magnética do quadril esquerdo, sendo possivel delimitar melhor a lesdo na cabeca femoral (Figura 2).

Tabela 1 — Exames laboratoriais prévios.

Exames Resultado Valor de referéncia
Hemoglobina fetal 7,1 0,0-2,0%
Reticuldcitos 9,4 0,5-1,5%

Dimero D 1,94 <0,50 pg/mL (FEU)

Fonte: Elaborado pelos autores (2023).

Na Tabela 1, estdo demonstrados os exames laboratoriais que a paciente trouxe consigo na consulta, sendo eles: a

hemoglobina fetal; os reticulécitos, para identificar o tipo de anemia; e o Dimero-D, para verificar a possivel existéncia de
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eventos tromboembolicos.

Figura 1 — Radiografia de quadril esquerdo da paciente.

Fonte: Elaborado pelos autores (2023).

Na Figura 1, observa-se uma radiografia de quadril, na qual fica evidente um faixa hiperatenuante que demonstra a

esclerose na cabeca femoral esquerda, sendo indicada pela seta em vermelho.

Figura 2 — Ressonancia magnética do quadril esquerdo da paciente.

Fonte: Elaborado pelos autores (2023).

Na Figura 2, a seta na cor amarela indica uma regido hipoatenuante, que demonstra uma alteragdo dssea subcondral no
aspecto anteros-supero-medial da cabeca do fémur, estendendo-se ao colo do osso acometido, comprometendo 50% da

extensdo da cabega femoral.
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Diante do quadro descrito, o diagnéstico foi ONCF secundaria a AF, tendo como conduta médica o encaminhamento
da paciente para o especialista em ortopedia, a fisioterapia e para o Centro de Educacdo e Apoio para Hemoglobinopatias
(CEHMOB-MG). Além disso, foi prescrito: tramadol (Tramadol® 50mg) de quatro em quatro horas por 10 dias; melocox
(Meloxicam®) 15mg (meio comprimido em caso de dor); e sulfato de glicosamina 1,5 mg e sulfato de condroitina 1,2 mg
(Condroflex) manipulado trés vezes na semana, com o intuito de aliviar a artralgia, reduzir a degradagdo cartilaginosa e
aumentar a sintese de acido hialurénico.

A paciente retornou a unidade em agosto de 2022 para uma consulta pré-cirlrgica, apés avaliagdo cardiolégica e
anestésica. Na ocasido, estava sendo assistida no municipio de Pouso Alegre (MG) por um profissional ortopedista, o qual
indicou a realizacdo de intervencdo cirlrgica, sendo necessario o afastamento da paciente das suas atividades laborais por 60
dias. O procedimento realizado foi a descompressdo avancada da cabeca femoral, que consiste na enxertia de 0sso sintético,
apos retirada da area necrotica. A técnica, além de amenizar os sintomas algicos, possibilita a diminui¢do da pressdo venosa
intradssea, restabelecendo o fluxo sanguineo na regido e favorecendo, assim, a neoformagao vascular e a cicatrizagao déssea, a
fim de possibilitar um arcabouco mecénico na area necrética e prevenir o colapso da cabeca femoral, diminuindo o risco de
progressdo para artrose (Miyahara et al., 2022). Como a paciente ainda referia dor ao deambular, visando a amenizagdo do
quadro, foi prescrito dipirona sédica (Novalgina®) 500mg de quatro em quatro horas e cloridrato de tramadol 25mg de seis em

seis horas (uso continuo), além da solicitacdo de exames laboratoriais (Tabela 2).

Tabela 2 — Exames realizados no pré-operatdrio.

Exames Resultado Valor de referéncia
Hemograma
Hemécia 2,44 3,80-5,00 milhdes/mm?
Hemoglobina 9,60 11-14,5 g/dL
Hematdcrito 28,60 36-44%
Leucdcitos 6.200 5.000-10.000 mm?
Bilirrubinas
Total 2,4 Até 1,2 mg/dL
Direta 0,91 Até 0,4 mg/dL
Indireta 1,57 Até 0,8 mg/dL
PCR Né&o reagente N&o reagente
Coagulograma
Plaquetas 323.000 150.000-400.000/mm?
TAP 17,9s/55 79-100%
Relacdo P/C 1,37 Até 1,50
TPP 55 30-40 segundos
INR 1,25 0,951,2
Dimero D - quantitativo 1,94 Inferior a 0,50
GGT 47 Masc (7-58 U/L)
Fem (5-39 U/L)
TGO 37 Masc (11-39 U/L)
Fem (10-37 U/L)
TGP 35 Masc (11-39 U/L)
Fem (10-37 U/L)
Cortisol (manha) 11,1 6,2-18
Cortisol (tarde) 1,2 2,7-10,4
LDH 198 135-214
TSH 2,71 0,4-4,3
T4 (tiroxina livre) 1,09 0,7-1,8 ng/dL
Glicemia em jejum 91 60-99 mg/dL
Sédio 139 135-145 mEg/L
Potéssio 4.4 3,5-5,5 mEqg/L
Ureia 17 15-45 mg/dL
Creatinina 0,6 0,4-1,4 mg/dL

Fonte: Elaborado pelos autores (2023).
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Na Tabela 2, estdo apresentados os exames pré-operatérios realizados pela paciente, visando avaliar se a mesma
estaria apta para a realizacdo da intervencéo cirlrgica. Esses exames analisaram a contagem de células vermelhas, brancas e
plaquetas, além de verificar a funcdo renal, hepatica, tireoidiana e se havia presenca de reacdo inflamatdria e/ou coagulacéo.

No pés-operatério imediato, a paciente foi orientada pela equipe cirdrgica sobre a carga parcial no membro operado,
com auxilio de DAM do tipo cadeira de rodas por 21 dias. Posteriormente, a paciente iniciou com as muletas axilares. Além
disso, foi encaminhada para execugao de 10 sessdes de fisioterapia, através do SUS, visando o controle da dor, a manutencéo
da forca muscular e a amplitude de movimentos, permitindo que a paciente retornasse a deambulagdo com carga total nos
membros.

Apos trés meses da realizacdo do procedimento cirlrgico, a paciente retornou para avaliacdo anunciando melhora do
quadro algico em membro inferior. Durante a consulta, a jovem discorreu sobre como o procedimento foi mandatério para seu
retorno as atividades diarias, como a retomada da vida profissional e regresso ao esporte, as quais encontravam-se
comprometidas devido as fortes dores enfrentadas, sendo notéria a melhora em sua qualidade de vida. Por fim, apresentou a

radiografia de quadril, em que foi possivel observar a insercdo do enxerto 6sseo biocompativel (Figura 3).

Figura 3 — Radiografia do quadril no periodo pds-operatério.

Fonte: Elaborado pelos autores (2023).

A Figura 3 apresenta a radiografia de quadril realizada ap6s a intervenc¢do cirtrgica bem-sucedida, na qual é possivel

observar a enxertia na regido de cabeca e colo femoral esquerdo, conforme apontado pela seta branca.

4. Discussao

A ONCF é a principal complicagdo cronica da AF, definida como uma lesdo Gssea isquémica que ocorre em
consequéncia da obstrucdo da circulagdo microvascular pelas hemécias deformadas e progride, quando ndo tratada, para
osteoartrite degenerativa secundaria ao colapso da cabeca femoral pela perda de sustentagdo mecénica do trabeculado dsseo.
Dentre os locais mais acometidos pode-se destacar a cabega do fémur. A ONCF pode ser assintomatica nas fases iniciais, mas

é seguida por dor profunda e, em geral, de carater continuo, de intensidade leve a moderada, referida no quadril e, por vezes,
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nas nadegas e nos joelhos (Miyahara et al., 2022; Penedo et al., 1993).

O diagndstico da complicacdo baseia-se em radiografias simples nas incidéncias anteroposterior e lateral, no entanto,
em fases iniciais da doenca, € comum apresentarem-se inalteradas. Atualmente, o exame mais utilizado, com melhor acuréacia,
sensibilidade e especificidade, é a ressonancia magnética do quadril, sendo considerada de padrdo ouro, pois permite
determinar o tamanho e a localizacdo da lesdo. A identificacdo precoce da lesdo é fundamental, para que seja aplicado um
tratamento assertivo e que culmine na melhora da qualidade de vida do paciente. Além disso, em pacientes jovens ha a
possibilidade de procedimentos que preservem a cabega do o0sso. Dessa forma, a suspeita clinica é mandatoria mediante a
sintomas algicos na articulacdo coxofemoral em pacientes com algum fator de risco (George & Lane, 2022; LaPorte et al.,
1998; Scheiber et al., 1999).

Diante dos dados contidos na literatura, nota-se que o tratamento € o ponto mais controverso a ser discutido, devido a
fisiopatologia complexa da doenca, as inUmeras etiologias, as apresentacdes clinicas e as dificuldades progndsticas. A
intervencdo pode ser conservadora, nos casos em que ainda ndo ha acometimento da superficie articular e a cabeca femoral ndo
apresenta fratura subcondral, no entanto, ndo ha evidéncias cientificas significativas em relacdo ao prognoéstico. S&o incluidas
nessa categoria: restricdo a carga no membro acometido; uso de apoio para marcha; atividades de fisioterapia com
fortalecimento e alongamento muscular; tratamento com ondas de choque; estimulacdo eletromagnética; e oxigenoterapia
hiperbéarica, além de administracdo de farmacos que diminuem os niveis plasmaticos de lipideos (estatinas), anticoagulantes e
vasodilatadores, a depender da etiologia (Bessa, 2020).

O tratamento cirdrgico, por sua vez, considera a preservagdo da cabega femoral ou substitui¢do desta. As técnicas que
conservam o 0sso utilizam a descompressdo da cabega femoral, reduzindo a pressdo intradssea, estimulando o fluxo vascular e
a regeneracdo Gssea a nivel da cabeca femoral, com ou sem material enxertado. Até 0 momento, a técnica de descompressao
mais promissora é a que utiliza aspirado concentrado de medula 6ssea para melhorar o potencial de cicatrizacdo da cabeca
femoral, sendo indicada em fases precoces da ONCF e resultando na melhora da qualidade de vida do paciente, em decorréncia
da reducdo significativa das crises algicas e limitagdo do movimento. A artroplastia total do quadril (ATQ) é o tratamento
definitivo e o provavel caminho final para a maioria dos pacientes, pois consiste na reproducdo da anatomia do paciente com a
insercdo de uma protese, nos casos em que ja ha acometimento articular, como a presenga de fratura subcondral e achatamento
da cabega femoral (Huten et al., 2021; Korompilias et al., 2011; Larson et al., 2018; Michael et al., 2017).

5. Concluséo

A AF apresenta complicagdes microvasculares, entre elas a ONCF que, por sua vez, é um fator limitante que interfere
negativamente na qualidade de vida dos pacientes portadores de AF, devendo ser rastreada precocemente quando houver
queixas osteomusculares associadas a quadros algicos e uso crénico de corticoides. A associagdo entre a AF e a osteonecrose é
bem estabelecida diante na literatura, no entanto, essa complicacdo ainda é considerada rara, tornando-se importante o relato de
conducdes clinicas bem-sucedidas, com diagndstico precoce e tratamento cirdrgico. Tais condutas foram determinantes para a
melhora do quadro de dor apresentado, bem como para a reinser¢do de uma jovem portadora de AF, contribuindo assim, para
futuros estudos na area.

Por fim, vale ressaltar que os profissionais de satide, em especial, a classe médica ainda necessita de conhecimento e
capacitacdo a respeito das possiveis complicacdes acarretadas pela AF, nesse sentido, é necessario que tais profissionais
busquem aprofundamento na literatura e invistam na divulgacdo cientifica de novas abordagens clinicas, a fim de que seja

realizado o diagnostico precoce, oportunizando um desfecho favoravel com conforto e qualidade de vida a todos os pacientes.
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