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O acidente vascular cerebral em doentes com anemia de células falciformes é multifactorial, mas ocorre essencial-
mente por 2 mecanismos: arteriopatia progressivamente oclusiva e obstrugdo dos pequenos vasos por formacéao de
rolhdes de células falciformes. Um alto risco individual pode ser identificado por estratégias simples bem estabelecidas
como a ultrassonografia com Doppler transcraniano e carotideo-vertebral.

Os autores descrevem o caso clinico de uma jovem de 25 anos, raca negra, com anemia de células falciformes,
que recorre ao servico de urgéncia com quadro de hemiparésia direita. A RM cerebral revelou pequenos enfartes
cortico-subcorticais fronto-temporo-parietais esquerdos recentes e varias lacunas periventriculares posteriores de
predominio esquerdo, antigas.

A propésito deste caso clinico, é feita uma discussao sobre o tema, dando particular énfase ao correcto tratamento

desta patologia, assim como a prevengao das suas complica¢des vasculares.
Palavras-chave: acidente vascular cerebral; anemia células falciformes.

ARQUIVOS DE MEDICINA, 21(5-6):155-7

INTRODUGAO

A anemia de células falciformes resulta de uma
mutacdo que causa a substituicdo da valina por acido
glutadmico na cadeia § da hemoglobina. A solubilidade da
desoxihemoglobina S é inferior a da hemoglobina normal,
havendo polimerizagdo quando os eritrécitos sdo expostos
a ambientes acidoticos ou hipdxicos (1,2).

As principais manifestagdes da doenca estéo relacio-
nadas com fenédmenos de vasoclusdo, embora anemia
e hemodlise crénica estejam sempre presentes. Outros
efeitos sistémicos incluem atraso no crescimento, prob-
lemas psicossociais e aumento da susceptibilidade as
infecgdes (2,3).

Os métodos gerais de diagndstico incluem electro-
forese da hemoglobina, teste de solubilidade, revisdo
das laminas de esfregago de sangue periférico e teste
de DNA em busca da mutacao (4).

Asintervencdes terapéuticas geralmente sado dirigidas
as complicagdes especificas.

CASO CLIiNICO

Doente do sexo feminino, 25 anos, estudante, raga
negra e nacionalidade Portuguesa, com antecedentes
patoloégicos de anemia falciforme diagnosticada aos 4
anos. Medicada habitualmente com &acido félico e con-
traceptivo oral.

Doente refere que 3 dias antes do recurso ao servigo

de urgéncia comegou a sentir uma alteragao da sensibi-
lidade na hemiface e méo direitas; ndo conseguia falar,
mas percebia o que lhe diziam as pessoas; notou que
Ihe custava a caminhar por falta de forga na perna dire-
ita. Melhorou mas manteve dificuldade em mexer a mao
direita e em caminhar porque arrastava a perna.

Ao exame objectivo apresentava-se acordada e co-
laborante; sem altera¢des da linguagem; campos visuais
integros, restantes pares cranianos normais; hemiparésia
direita grau 4/5 com face proporcional; reflexos osteoten-
dinosos simétricos; reflexos cutaneo-plantares flexores;
sem alteragbes sensitivas; marcha com claudicagéo da
perna direita; TA - 135/75 mmHg; pulso 60 bpm; auscul-
tacao cardiaca e pulmonar normal.

Andlises sumarias revelaram anemia (Hb 8,4 g/dl),
sem outras alteracoes relevantes. Fez TAC cerebral que
evidenciou lesdo parenquimatosahipodensa, de natureza
vascular isquémica, com localizagao cortico-subcortical
posterior/perirolandica a esquerda.

No internamento, continuou estudo com marcadores
viricos (HIV, HBV e HCV) e VDRL negativos; estudo
imunoldgico normal; electrocardiograma normal, ecocar-
diograma transtoracico semalteragdes relevantes; estudo
Doppler com insuficiéncia mitral e tricispida discretas.

A RM cerebral mostrou pequenos enfartes cortico-
subcorticais fronto-temporo-parietais esquerdos recentes
em territorio da artéria cerebral média (Figura 1); varias
lacunas periventriculares posteriores, de predominio
esquerdo, antigas.

A angio-RM cerebral foi normal (Figura 2), enquanto
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Fig. 1 - RM cerebral.

Fig. 2 - Angio-RM cerebral.

a angio-RM dos vasos cervicais revelou artéria vertebral
esquerda tortuosa, sem alteragdes do fluxo (Figura 3).

Realizou também triplex carotideo-vertebral e Dop-
pler transcraniano. O fluxo na artéria vertebral esquerda
apresentou turbuléncia e velocidades sisto-diastélicas
elevadas (200/95). O Doppler transcraniano evidenciou
velocidades sisto-diastdlicas maximas de 122/65 (média
de 91) cm/s na artéria cerebral média esquerda (artéria
sintomatica).
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Fig. 3 - Angio-RM dos vasos cervicais.

A terapéutica efectuada consistiu em transfusdo de
glébulos vermelhos (2 U intercaladas de 4 dias), hidrata-
¢ao oral, piracetam 18 g/dia, em 3 doses, acido félico 5
mg 1+1 cp/dia e AAS 300 mg/dia.

A doente apresentou evolugéo favoravel do défice
motor, apresentando, a data de alta, parésia do mem-
bro inferior direito grau 5-/5, com ligeira dificuldade na
marcha.

DISCUSSAO

Os acidentes vasculares cerebrais (AVCs) sdo uma
causa significativade morbilidade e mortalidade nadoenga
de células falciformes, ocorrendo com uma incidéncia
de 10 a 25% (5).

Surge essencialmente por 2 mecanismos: 1) arte-
riopatia oclusiva em que existe proliferagcao da intima e
aumento dos fibroblastos e das células musculares lisas
na parede das artérias, com consequente estreitamento
segmentar progressivo da por¢éo distal da artéria carétida
interna, porgdes do poligono de Willis e ramos proximais
das principais artérias intracranianas; 2) agregac¢ao das
células falciformes, dando origem a rolhdes que ocluem
o limen dos pequenos vasos (1,6).

Os AVCs isquémicos nos doentes com anemia de
células falciformes sao tratados de forma particular. A
abordagem inicial destes doentes consiste em estabi-
lizagdo dos sinais vitais, hidratagéo, transfusdo/exsan-
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guino-transfusado e AAS (7). A correcgao da anemia com
transfus&o de gldbulos rubros tem como objectivo principal
aumentar a perfuséo tecidular e oxigenacgao e limitar ou
reverter o dano celular. Aexsanguino-transfusao permite
reduzir a percentagem de células com hemoglobulina S.
Um estudo comparativo entre estas 2 abordagens ainda
n&o foi conduzido.

O Doppler transcraniano cerebral, ao medir velocid-
ades de fluxo sanguineo elevado (velocidade média na
artéria cerebral média>200cm/s), indicadoras de doenca
vascular e de elevado risco de AVC, ajuda na detecgéo
precoce de doentes em risco de virem a sofrer umAVC e
monitoriza a evolugéo dos doentes que tiveram um AVC
e se encontram a fazer terapéutica (3,7-9). Doentes com
velocidades médias compreendidas entre 170 e 200 cm/s
apresentam risco intermédio de AVC (3, 7).

Aprevengao é feita com recurso a transfusdes regula-
res com consequente supressao da eritropoiese (de forma
aque apenas 30% dos eritrocitos circulantes sejam os do
préprio) (7). Para além de prevenirem cerca de 90% dos
AVCs (7-9), as transfusbes regulares levam a regressao
das lesbes estendticas.

A hidroxiureia, o transplante de medula dssea e os
agentes antiagregantes plaquetarios podem ser eficazes
mas ainda nao foram testados na prevencao primaria de
forma sistematica (8,3).

CONCLUSAO

O AVC é uma complicagao importante e comum nos
doentes com anemia de células falciformes. O trata-
mento descrito na literatura foi o efectuado, tendo havido
evolugao clinica favoravel. A utilizagao de piracetam em
altas doses teve o objectivo de diminuir a falciformacao
(no entanto, a evidéncia subjacente a esta atitude é
escassa) (10).

A existéncia de abordagens simples, tais como a
realizagdo de Doppler transcraniano, mostrou ser eficaz
tanto na prevengédo primaria como secundaria. Este
exame permite detectar velocidades elevadas de fluxo
sanguineoindicadoras de doencga vascular e de altorisco
de AVC futuro. Neste caso particular a normalidade da
angio-RM e do Doppler transcraniano apontam para a
agregacgao de células falciformes como o provavel me-
canismo fisiopatogénico.
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