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RESUMO: A anemia é muito prevalente em idosos; todavia, a 
eliptocitose hereditária, uma anemia hereditária caracterizada 
pela presença de eritrócitos em forma elíptica no sangue 
periférico; raramente causa anemia sintomática em pacientes 
idosos. A eliptocitose esferocítica é uma anemia hereditária 
com caráter autossômico dominante. A associação entre essas 
duas eritroenzimopatias hereditárias é rara e seu curso varia 
com alterações da forma eritrocitária, observando-se a presença 
simultânea de eliptocitose e esferocitose no sangue periférico. A 
hemólise pode variar de média a moderada intensidade. Relatamos 
o caso de uma paciente adulta idosa com eliptocitose esferocítica 
revelada após 26 anos, sendo realizada a esplenectomia para 
resolução do quadro de hemólise.

Descritores: Anemia/diagnóstico; Anemia hemolítica/
diagnóstico; Eliptocitose hereditária; Esferocitose hereditária; 
Pessoa de meia-idade; Relatos de casos.

ABSTRACT: Anemia is very prevalent in the elderly; however, 
hereditary elliptocytosis, an inherited anemia characterized by 
the presence of elliptical erythrocytes in the peripheral blood; 
rarely causes symptomatic anemia in elderly patients. Spherocytic 
elliptocytosis is an inherited anemia with an autosomal dominant 
character. The association between these two hereditary 
erythroenzyopathies is rare and its course varies with alterations 
of the erythrocyte form, observing the simultaneous presence 
of elliptocytosis and spherocytosis in the peripheral blood. 
Hemolysis can range from medium to moderate intensity. We 
report the case of a patient with spherocytic elliptocytosis revealed 
after 26 years, and splenectomy was performed to resolve the 
hemolysis.

Keywords: Anemia/diagnosis; Anemia, hemolytic/diagnosis; 
Spherocytosis, hereditary; Elliptocytosis, hereditary; Middle 
aged; Case reports.
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INTRODUÇÃO

A esferocitose hereditária e a eliptocitose 
hereditária são distúrbios hematológicos 

heterogêneos caracterizados por alterações nas interações 
entre proteínas dos eritrócitos e o esqueleto da membrana, 
com defeitos nas proteínas: espectrina, anquirina, faixa 
3, banda 4.1 ou banda 4.2. A instabilidade resultante da 
interação entre as proteínas eritrocitárias e a membrana 
pode ser detectada através da morfologia eritrocitária 
alterada e fragilidade osmótica1.

A eliptocitose hereditária é uma desordem 
hematológica rara, porém, sua incidência é subestimada 
porque a maioria dos casos são oligo ou assintomáticos, 
de modo que sua descoberta seja um achado incidental. A 
clínica é variável, podendo o paciente apresentar hemólise 
leve, moderada ou grave, e até mesmo, não apresentar 
hemólise2,3.

A esferocitose hereditária assume diversas formas 
clínicas, podendo o indivíduo apresentar-se assintomático 
ou com hemólise grave; além disso, a esferocitose 
hereditária pode ser agravada por doenças que causas 
esplenomegalia, como a mononucleose infecciosa4.

Na maioria dos casos, o diagnóstico de esferocitose 
hereditária é feito na infância e na vida adulta jovem; 
todavia, a doença pode ser diagnosticada em qualquer fase 
da vida, incluindo a idade avançada4.

O tratamento cirúrgico, esplenectomia, é muito 
eficaz na redução da hemólise, levando a um aumento no 
período de vida dos eritrócitos. Os doentes são selecionados 
a partir dos sintomas clínicos e presença de complicações 
como, por exemplo, anemia severa e colelitíase5.

A abordagem laparoscópica para a esplenectomia 
está associada com menor dor, menor permanência 
hospitalar e melhor aparência estética. Os doentes devem 
ser vacinados após o procedimento cirúrgico. O risco de 

pacientes esplenectomizados desenvolverem sepse por 
germes encapsulados como Streptococcus pneumoniae 
aumenta; todavia, a esplenectomia é um procedimento 
seguro e com complicações pouco freqüentes6,7.

RELATO DE CASO

 Paciente do sexo feminino, 55 anos, feodérmica, 
queixava-se de astenia de caráter intermitente, há 26 anos, 
com palpitações cardíacas, sudorese fria, mialgia e fortes 
dores em grandes articulações, sensação de peso em região 
abdominal sem fator de alívio ou piora. Foi tratada durante 
anos de anemia sem etiologia definida, da mesma forma 
que seus familiares.

Ao exame físico, apresentava-se ictérica 2+/4+, 
presença de onda “v” de refluxo no pulso jugular 2+/4+, 
presença de terceira bulha com sopro protomesossistólico 
em foco mitral 2+/6+, esplenomegalia com baço a 14,5cm 
do rebordo costal esquerdo, dolorido à palpação e macicez 
à percussão das 7º e 8º costelas à esquerda, dorsalmente; 
com presença de submacicez no espaço de Traube.

Realizada ultrassonografia abdominal a qual 
evidenciou litíase biliar e esplenomegalia. A prova de 
fragilidade osmótica evidenciou hemólise inicial a 0,85% 
de NaCl e hemólise final a 0,10% de NaCl.

Exames laboratoriais: Ht = 25%; Hb = 8,70g/dL; 
hemácias=3,22 milhões/mm³; VCM=79mµ³; HCM=27g/
dL e RDW=20,40% com anisocitose e poiquilocitose, 
leucograma=2900/mm³ (segmentados 52% e linfócitos 
41%); Ferritina=120,5ng/mL, Ferro sérico = 62mcg/dL, 
Eritropoietina=85,1mUI/mL; Bilirrubina Total=2,90mg/
dL; Bilirrubina direta (BD) = 1mg/dL; Bilirrubina 
Indireta (BI)=1,90mg/dL; Transaminase glutâmico-
oxalacética (TGO)=44U/L; Transaminase glutâmico-
pirúvica (TGP)=14U/L; Fosfatase Alcalina (FA)=57 U/L. 
Hematoscopia evidenciou hemácias elípticas e esferocíticas 
(Figuras 1 e 2).

 Figuras 1 e 2: Hematoscopia evidenciando hemácias elípticas e em esferas. Coloração HE



236

Rev Med (São Paulo). 2019 maio-jun.;98(3):234-7.

A resolução terapêutica do caso baseou-se na 
realização de esplenectomia (Figura 3) e seguimento 

clínico da paciente, permitindo manejo clínico adequado e 
prevenção de complicações advindas da doença. Este caso 
permitiu o rastreamento de 10 novos casos nesta família.

Figura 3: Peça cirúrgica, esplenectomia total, evidenciando baço com aproximadamente 720g

DISCUSSÃO

A anemia é definida por níveis de hemoglobina ≤ 
12 g/dL nas mulheres e ≤ 13 g/dL em homens; é muito 
prevalente em idosos, variando entre 2,9% a 61% em 
homens e 3,3% a 41% em mulheres, especialmente em 
pessoas com mais de 65 anos; podendo acometer 50% dos 
idosos institucionalizados8,9,10.

A anemia é um indicador de mau prognóstico em 
pacientes idosos, sendo reconhecida como um fator de risco 
para vários resultados adversos neste grupo etário, como, 
por exemplo, hospitalização, morbidade e mortalidade10,11.

Idosos com freqüência apresentam fadiga, o que 
os torna propensos a um quadro de sedentarismo, levando 
a sarcopenia, quedas e menor aptidão cardíaca e vascular, 
culminando em dependência funcional8,12,13. Logo, é de 
suma importância realizar uma investigação detalhada 
sobre anemia neste grupo etário, visando obter melhora no 
bem estar e na qualidade de vida dos idosos.

Quando há redução da hemoglobina associada 
a reticulocitose a hipótese de anemia hemolítica deve 
ser investigada. A destruição de hemácias antes de 
completarem 120 dias, denomina-se hemólise; sendo que, 
quanto à origem pode ser intravascular ou extravascular14,15.

Frente a um quadro de hemólise deve-se realizar 
a contagem de reticulócitos e a dosagem de bilirrubina 
indireta, haptoglobina e lactato desidrogenase16,17. No 
caso descrito, a litíase biliar e a esplenomegalia são fortes 
preditores de hemólise. O exame clínico bem como a análise 
de sangue periférico fornece importantes informações sobre 
a etiologia da anemia hemolítica.

A eliptocitose hereditária é uma entidade 
hematológica de herança autossômica dominante; foi 
descrita pela primeira vez em 1904 por Dresbach14,18. É 
uma doença rara e de ampla distribuição mundial, possui 
incidência de 1 para cada 5000 indivíduos; todavia, este 
número é subestimado, pois a maioria dos pacientes é 
assintomático14,19.

Esferocitose hereditária é uma doença rara, relatada 
em todo o mundo e é a anemia hereditária mais comum 
em indivíduos do norte da Europa e norte da América, 
cujas prevalências são de cerca de 1 em 5000 a 1 em 2000 
respectivamente20.

A resolução terapêutica do caso baseou-se na 
realização de esplenectomia e seguimento clínico da 
paciente, permitindo manejo clínico adequado e prevenção 
de complicações advindas da doença.
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Este caso permitiu o rastreamento de 10 novos casos 
nesta família pelo genograma. Salienta-se a importância 
da investigação clínica das anemias e a necessidade de 
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busca ativa de casos familiares frente a uma anemia 
hereditária rara, visando a prevenção e promoção de saúde 
nos portadores.
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