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RESUMO

INTRODUCAO: A AF é uma doenca genética autossdmica hereditaria em que sua
fisiopatologia leva a falcizacdo e a hemolise o que aumenta o risco de acidente vascular cerebral
(AVC), inclusive em criangas. A populacio na Africa equatorial, regido mediterranea e Turquia
séo mais comumente afetada pela AF. OBJETIVOS: Avaliar as repercussdes de um acidente
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vascular cerebral em criangas diagnosticadas previamente com anemia falciforme.
METODOLOGIA: Trata-se de uma revisdo integrativa na base de dados PUBMED utilizando
os descritores “PEDIATRIC STROKE AND SICKLE CELL’’ para artigos publicados entre
2018 e 2024. DISCUSSAO: O AVC pode ocorrer em até 15,7% dos pacientes pediatricos com
diagndstico de anemia falciforme. Mesmo com prevaléncia inferior as outras complicaces, sua
taxa de mortalidade é elevada. O maior risco do primeiro AVC isquémico ocorrer € na primeira
década de vida. O risco de AVC em pacientes com anemia ferropriva é 300 vezes maior em
comparacdo a pessoas sem a doenca. CONCLUSAO: pacientes com AF possuem um maior
risco de acometimento neuroldgico como o AVC. Criangas com AF devem ser acompanhadas
e triadas para alteragfes neuroldgicas. O uso de AAS ndo é estabelecido como profilaxia para
casos de AVC nessa condicao.

Palavras-chave: acidente vascular cerebral, anemia falciforme, crianca.

ABSTRACT

INTRODUCTION: AF is an autosomal hereditary genetic disease in which its pathophysiology
leads to sickling and hemolysis, which increases the risk of stroke, including in children.
Populations in equatorial Africa, the Mediterranean region and Turkey are most commonly
affected by AF. OBJECTIVES: To evaluate the repercussions of a stroke in children previously
diagnosed with sickle cell anemia. METHODOLOGY: This is an integrative review in the
PUBMED database using the descriptors “PEDIATRIC STROKE AND SICKLE CELL" for
articles published between 2018 and 2024. DISCUSSION: Stroke can occur in up to 15.7% of
pediatric patients diagnosed of sickle cell anemia. Even with a lower prevalence than other
complications, its mortality rate is high. The greatest risk of the first ischemic stroke occurring
is in the first decade of life. The risk of stroke in patients with iron deficiency anemia is 300
times higher compared to people without the disease. CONCLUSION: patients with SCA have
a higher risk of neurological damage such as stroke. Children with SCA should be monitored
and screened for neurological changes. The use of AAS is not established as prophylaxis for
stroke cases in this condition.

Keywords: stroke, sickle cell anemia, child.

RESUMEN

INTRODUCCION: La FA es una enfermedad genética hereditaria autosomica en la que su
fisiopatologia conduce a la anemia falciforme y hemdlisis, lo que aumenta el riesgo de accidente
cerebrovascular, incluso en nifios. Las poblaciones de Africa ecuatorial, la region mediterranea
y Turquia son las mas afectadas por la FA. OBJETIVOS: Evaluar las repercusiones de un
accidente cerebrovascular en nifios previamente diagnosticados con anemia falciforme.
METODOLOGIA: Se trata de una revision integrativa en la base de datos PUBMED que utiliza
los descriptores “ACCIDENTE CEREBROVASCULAR PEDIATRICO Y CELULAS
FALCIFORMES” para articulos publicados entre 2018 y 2024. DISCUSION: El accidente
cerebrovascular puede ocurrir en hasta el 15,7% de los pacientes pediatricos diagnosticados de
anemia de células falciformes. Incluso con una prevalencia mas baja que otras complicaciones,
su tasa de mortalidad es alta. EI mayor riesgo de que ocurra el primer accidente cerebrovascular
isquémico es en la primera década de vida. El riesgo de accidente cerebrovascular en pacientes
con anemia ferropénica es 300 veces mayor en comparacion con las personas sin la enfermedad.
CONCLUSION: los pacientes con SCA tienen un mayor riesgo de dafio neurolégico como
accidente cerebrovascular. Los nifios con SCA deben ser monitoreados y examinados para
detectar cambios neuroldgicos. El uso de AAS no esté establecido como profilaxis para los
casos de accidente cerebrovascular en esta afeccion.
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Palabras clave: accidente cerebrovascular, anemia drepanocitica, nifio.

1 INTRODUCAO

A anemia falciforme (AF) é um problema de salde de espectro global,
aproximadamente 300.000 criangas nascem com AF no mundo e a expectativa € que esse
numero aumente para 400.00 até 2050. A AF é uma doenca genética autossomica hereditaria
causada pela substituicdo do acido glutamico por valina na posicao seis ao longo da cadeia,
devido a mutagdo pontual ocorrida no gene. Essa alteracdo da origem a uma hemoglobina S
(HbS) que se polimeriza quando desoxigenada, o que leva a falcizacdo e a hemdlise. O produto
desse processo causa dano no endotélio dos vasos, aumentando os riscos de acidente vascular
cerebral (AVC), inclusive em criancas.(BHATTACHARYA et al., 2021)

O AVC é um evento catastrofico para a faixa etaria. Apresenta altos niveis de
mortalidade e consequéncias no desenvolvimento a longo prazo. A doenca falciforme (DF) €
uma causa importante de AVC infantil, em funcdo de defeitos hemodinamicos vascular,
hemolise associada ao estresse oxidativo, hipercoagulabilidade e alteracdo na conglutinacéo
celular. A DF é uma vasculopatia cerebral responsavel tanto pelo AVC perceptivel quanto o
AVC de caréter silencioso, o que afeta as fungdes motoras e sensitivas (MARKS et al., 2018).

Além disso, é importante ressaltar que a AF é uma doenca multifatorial com variacao
no contexto clinico e na gravidade entre as criangas portadores de anemia. Entre os tipos de
complicagdes, duas sdo principais: agudas e cronicas. As complicagcbes agudas estdo
relacionadas com maior sequestro esplénico, crises hemoliticas e oclusdo dos vasos. Por outro
lado, as complicac@es crbnicas estdo relacionadas com a vasculopatia de grandes vasos e com
dano isquémico constante aos 6rgdos (ALZAHRANI et al., 2021).

A populacio na Africa equatorial, regifo mediterranea e Turquia sd0 mais comumente
afetada pela AF, no entanto, como consequéncia do comércio de escravos e da migracéo
econbmica, é encontrada amplamente distribuida pelo globo(KIRKHAM; LAGUNJU, 2021).
Assim, diante dos resultados para a salde trazidos pela AF, com destaque aos neuroldgicos,
realizar uma revisao integrativa acerca do AVC em criangas com AF é essencial, haja vista a
distribuicdo geografica global, além do alto nivel de mortalidade e das complica¢des causadas

no desenvolvimento neuropsicomotor infantil.
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2 OBJETIVOS
Avaliar as repercussdes de um acidente vascular cerebral em criangas diagnosticadas
previamente com anemia falciforme, bem como conhecer as melhores condutas e os cuidados

a serem tomados.

3 METODOLOGIA

Trata-se de uma revisdo integrativa da literatura realizada por meio do levantamento de
artigos cientificos obtidos a partir de pesquisa eletronica na base de dados PUBMED.

A selecdo dos descritores foi realizada a partir dos Descritores em Ciéncias da Saude
(DeCS), e realizado o cruzamento dos descritores controlados utilizando operadores boleanos
de acordo a intengdo de resultados dos artigos: “PEDIATRIC STROKE AND SICKLE CELL”’.
Foram critérios de inclusdo: artigos cientificos que abordassem as possiveis complicacfes
ocasionadas pelo acidente vascular cerebral (AVC) em criangas que possuem anemia
falciforme, bem como sua fisiopatologia, no periodo de 2018 e 2024 em bases de dados
eletronicos de acesso publico, disponiveis online no formato de texto completo, escritos em
portugués, inglés e espanhol. Foram excluidos artigos duplicados, dissertac@es, teses, artigos
debates editoriais e artigos incompletos. Os titulos e os resumos de todos os artigos foram
identificados e revisados na busca eletronica para inclusdo ou exclusdo do produto no estudo.
Foi realizada andlise descritiva, com levantamento das informacdes que contemplavam o tema

e que fossem relacionadas as variaveis.

4 RESULTADOS

Na pesquisa identificou-se 379 artigos de acordo com os descritores da busca. Ap6s a
leitura de titulos, resumos e palavras chaves e aplicacdo dos critérios de inclusdo foram
selecionados 8 artigos que contemplavam o tema e estavam disponiveis completos onlines de
forma gratuita.

Para compreensdo dos resultados da AF nos pacientes, é importante compreender que
além de causar a lise das hemacias, atua também na cascata pré-inflamatoria, induzindo sua
manifestacdo excessiva na camada intima dos vasos, o que leva o enfermo ao desenvolvimento
de diferentes comorbidades (KIRKHAM; LAGUNJU, 2021).

As alteracOes fisioldgicas causadas pela DF tornam 0s pacientes mais suscetiveis a
complicagdes quando comparados a pessoas saudaveis. Um estudo retrospectivo realizado entre
0s anos de 2012 e 2019 selecionou 102 pacientes pediatricos que apresentavam anemia

falciforme, as complicagdes mais comumente encontradas foram infeccdo do trato urinario
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(38n) e crises vaso-oclusivas (32n). O AVC foi encontrado em 15,7% dos pacientes
(ALZAHRANI et al., 2021).

Ainda que o acidente vascular cerebral (AVC) apresente baixas taxas de incidéncia em
relacdo a outras possiveis complicacdes, ele representa uma importante causa de morte em
pacientes diagnosticados. A vasculopatia cerebral é mediada por defeitos na hemodinamica
vascular, ativagdo hemostésica excessiva, adesdo celular e também pelo estresse oxidativo pela
lise das hemacias. O AVC geralmente se relaciona com manifestacdes de doencas inflamatorias
agudas dias antes do acontecimento, hemoglobina baixa e a anemia aguda grave também séo
fatores associados. Dados transversais demonstram uma alta prevaléncia, de até 16,9%, de AVC
em criancas que apresentam doenca falciforme, ademais, foi comprovado que o maior risco do
primeiro AVC isquémico ocorrer é na primeira década de vida (MARKS et al., 2018).

Frente a essas alteracdes hemodindmicas vasculares, pacientes diagnosticados com com
DF, na maioria dos casos, apresentam estenose progressiva e hiperplasia de vasos. Um estudo
transversal descritivo realizado no continente africano, composto por 104 pacientes
diagndsticados com anemia falciforme e que sofreram um acidente vascular cerebral (AVC),
demonstrou que dos 50 pacientes que realizaram angiografia ressonante magnética (ARM),
96% apresentaram caracteristicas da sindrome de Moyamoya (estenenose idiopatica cronica
das artérias carétidas internas), levantando a hipdtese de que a sindrome possa ser um
importante fator predisponente para 0 AVC em pacientes com DF (ELMAHDI et al., 2022).

Além de fatores relacionados as alteracbes vasculares, a historia prévia de AVC,
contagem baixa de glébulos vermelhos e volume corpuscular médio elevado também se
apresentam como fatores de risco estatisticamente significativos para o acontecimento de um
acidente vascular cerebral. Pacientes com DF apresentam risco 300 vezes maiores de sofrerem
um AVC quando comparados a pessoas sem a doenca. Os acometidos apresentam em 53% das
ocorréncias a convulsdo como sinal clinico, seguida por fraqueza nos membros (23%) e cefaléia
(15%). Em relac&o a caracteristica do evento, 92,3% dos casos s&o isquémicos (BABEER et
al., 2023).

Ja Kwiatkowski et al. (2019) realizou estudos relacionados a triagem e prevencdo de
AVC em pacientes com DF. Os estudos demostraram a importancia do rastramento pelo método
Stroke Prevention Trial in Sickle Cell Anemia (STOP), o qual obteve reducéo de risco de 90%
do acontecimento do primeiro acidente vascular cerebral. A triagem baseou-se no exame
rotineiro por ultrassom doppler transcraniano (TCD) com transfuses cronicas de glébulos
vermelhos (CRCT) para as criangas com TCD anormal. Ademais, também foi verificado pelo

estudo de acompanhamento Optimizing Primary Stroke Prevention in Sickle Cell Anemia
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(STOP 2), que a descontinuacédo do CRTC se associou a uma taxa alta de revercédo para alto
risco de AVC.

Seguindo essa perspectiva, Abdullahi et al. (2021) supds que a prevencao primaria pode
reduzir em até 66% as taxas de AVC em criangas com doenca falciforme que possuirem
medicBes anormais de TCD. A prevencdo priméria relatada consiste no tratamento com
hidroxiureia, porém estudos ainda sdo necessarios para definir sua efetividade e a dosagem
correta.

Por outro lado, a prevencao pela tranfusdo sanguinea cronica € um método testado e
funcional para a prevencdo primaria de AVC, em pacientes que a transfuséo é viavel e segura,
ela é considerada o tratamento padrdo ouro. Em relacdo ao tratamento, a exsanguineotransfuséo
é o tratamento mais eficaz para um cenério agudo de AVC, evento no qual as hemacias podem
ser reduzidas para menos de 30% quando comparada aos valores normais. Em pacientes
pediatricos, a trombdlise geralmente ndo € instituida, ademais, ndo é recomendado o uso de
ativador de plasmiogénio tecidual endovenoso em criangas com o diagnostico de AF. Vale
destacar que, atualmente, ndo ha recomendacdo do uso de aspirina para a reducdo dos riscos de
AVC em pacientes com DF, essa recomendacdo € acertiva apenas em pacientes que possuem
trombose no seio venoso cerebral ou disseccao arterial extracraniana(BHATTACHARYA et
al., 2021).

5 CONCLUSAO

A anemia falciforme é uma importante causa de morbimortalidade na faixa etaria
pediatrica em virtude de suas complicacGes, com destaque para 0 AVC. Na avaliacdo de
literatura, fica evidente que pacientes com AF possuem um maior risco de acometimento
neuroldgico, principalmente durante os 10 primeiros anos de vida. Pacientes com essa doenca
devem ser acompanhados e triados para alteraces neuroldgicas, além da clinica, com exames
complementares com o objetivo de evitar maiores complicacdes, como a morte. Além disso, 0s
servigos de atencdo terciaria devem estar preparados para intervencoes rapidas em casos agudos
de AVC em criangas, como no caso de exsanguineotransfusdes. O uso de AAS ndo é

estabelecido como profilaxia para casos de AVC em criangas com AF.
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