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Esferocitose Hereditária
Esplenectomia e Colecistectomia

Experiência de um Hospital Pediátrico

RESUMO
Objectivos: Avaliar as indicações 

para a esplenectomia e colecistectomia, 
os seus resultados e complicações em 
crianças com esferocitose hereditária.

Material e Métodos: Realizou-se 
uma revisão retrospectiva das crianças 
com diagnóstico de Esferocitose Heredi-
tária (EH) seguidas na consulta de Hema-
tologia  entre Janeiro de 1992 e Agosto 
de 2007. Os parâmetros avaliados foram: 
idade actual; sexo; grau de gravidade da 
EH avaliado de acordo com os critérios 
publicados pela British Society for Hae-
matology em 2004; co-hereditariedade 
de síndrome de Gilbert; doentes subme-
tidos a esplenectomia e colecistectomia; 
idade à data da cirurgia; método cirúrgico 
usado (laparotomia/laparoscopia; esple-
nectomia total/parcial); parâmetros rele-
vantes na decisão de esplenectomia e/ou 
colecistectomia (anemia, reticulocitose, 
esplenomegalia, dependência transfusio-
nal, litíase vesicular, hematopoiese extra-
medular e outras) ; parâmetros analíticos 
pré e pós-cirúrgicos (hemograma, con-
tagem de reticulócitos, bilirrubina total e 
bioquímica do ferro); atitudes profi láticas 
relativas a complicações de esplenec-
tomia (vacinação prévia, antibioterapia 
profi lática e terapêutica) e registo de pos-
síveis complicações (sépsis, trombose, 
lítiase vesicular) nos doentes submetidos 
a esplenectomia. Procedeu-se a análi-

se estatística com recurso ao Software 
SPSS® versão 13.

Resultados: O número de doentes 
com o diagnóstico de EH foi de 52. Des-
tes 19 eram classifi cados como EH ligeira, 
24 como EH moderada e nove como EH 
grave. Em 15 doentes foi efectuada es-
plenectomia total (ET) e em três doentes 
esplenectomia parcial (EP). Os motivos 
mais relevantes na decisão da esplenec-
tomia foram: anemia com elevada reticu-
locitose (n=14), esplenomegalia severa 
(n=14), dependência transfusional (n=4), 
litíase vesicular (n=5) e pancreatite litiási-
ca (n=2). O incremento médio de hemo-
globina pós-esplenectomia foi de 4,95 g/
dl  (1,6-10,1). A erradicação de hemólise, 
entendida como correcção da anemia, 
reticulocitose e valor de bilirrubina total, 
após a esplenectomia, verifi cou-se em 11 
casos, três mantiveram reticulocitose mo-
derada (2EP+1ET), dois reticulocitose se-
vera (1ET+1EP). Não foram observadas 
complicações graves pós-esplenectomia. 
Em seis doentes observou-se trombocito-
se sustentada. Cinco das dezoito crianças 
submetidas a esplenectomia realizaram 
esplenectomia com colecistectomia con-
comitante, por lítiase vesicular. Nove do-
entes realizaram apenas colecistectomia 
num único tempo cirúrgico. 

Conclusões: As opções seguidas 
estão de acordo com as recomendações 
da literatura, ou seja, a maioria das EH 
graves foram esplenectomizados preco-
cemente, apenas algumas EH modera-
das mais tardiamente, enquanto que os 
casos ligeiros não foram esplenectomiza-
dos. A colecistectomia isolada, realizada 
em nove doentes, contraria a generali-
dade da literatura, que recomenda face 
a indicação para colecistectomia, a reali-

zação em simultâneo, de esplenectomia. 
Esta recomendação fundamenta-se num 
eventual risco de recorrência de litíase 
nas vias biliares. 

Palavras chave: Esferocitose here-
ditária, esplenectomia, colecistectomia
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INTRODUÇÃO
A Esferocitose Hereditária (EH) 

constitui a causa mais frequente de he-
mólise e anemia hemolítica não imu-
ne(1,2,3). Trata-se de uma patologia que 
resulta de alterações quantitativas e/ou 
qualitativas das proteínas da membrana 
do eritrócito(4) . Apresenta um padrão de 
transmissão  autossómico dominante em 
75% dos casos, sendo os restantes 25% 
recessivos ou associados a mutações de 
novo(1,2,5). Tradicionalmente esta patologia 
é classifi cada como ligeira, moderada ou 
grave na base de parâmetros clínicos e 
laboratoriais(1,2,6). A anemia e a litíase ve-
sicular constituem as duas componentes 
principais da morbilidade da doença(1,2). A 
co-hereditariedade com o Síndrome de 
Gilbert aumenta o risco de desenvolvi-
mento de lítiase vesicular nestes pacien-
tes(3). Muito frequentemente a doença 
manifesta-se no período neonatal com 
icterícia precoce. No primeiro ano de vida 
a necessidade de suporte transfusional é 
mais frequente  dada a diminuída capa-
cidade do recém-nascido de compensar 
a hemólise com resposta eritropoiética 
adequada(5,7). As formas ligeiras corres-
pondem ao grupo mais numeroso e não 
necessitam geralmente de nenhum tipo 
de intervenção terapêutica. O recurso a 
esplenectomia é de ponderar nas formas 
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moderadas e é obrigatório nas formas 
graves(1,2,5. Os riscos inerentes a este 
procedimento podem tornar difícil a sua 
decisão. A esplenectomia se por um lado 
erradica/diminui o processo hemolítico, 
assim como as complicações que lhe são 
inerentes, está associada a riscos a curto 
e a longo prazo. A complicação mais temi-
da refere-se ao risco acrescido de sépsis 
por bactérias capsuladas. A possibilidade 
de ocorrência de fenónemos de caractér 
tromboembólico é também de conside-
rar(1,2,5). Neste contexto pode tornar-se 
difícil estabelecer uma relação risco/ be-
nefício em que seja clara a oportunidade 
de realização da esplenectomia. A sua 
indicação será indiscutível mesmo, em 
grupos etários pré-escolares, nas formas 
mais graves em que existe dependência 
transfusional(1,2,5,8). No extremo oposto 
encontram-se as formas ligeiras ou assin-
tomáticas em que a esplenectomia terá o 
único objectivo de prevenir a litíase vesi-
cular. Neste contexto os riscos do proce-
dimento poderão exceder os benefícios. 
Nas formas moderadas sintomáticas a 
indicação do procedimento poderá ser 
clara embora possam persistir dúvidas 
na altura da sua realização(1,5). De referir, 
contudo, que a mortalidade estimada por 
sépsis refere-se a estudos retrospectivos 
realizados antes da introdução sistema-
tizada da vacinação antipneumocócica e 
da profi laxia antibiótica(2,9).

A efi cácia destas vacinações tem 
sido documentada em estudos recentes 
que referem uma clara diminuição da mor-
talidade por sépsis pós-esplenectomia 
quando os doentes são vacinados(2,9).No 
entanto a emergência de estirpes pneu-
mocócicas penicilino e multi-resistentes 
traz novas preocupações. 

Em crianças em idade pré-escolar e 
com esferocitose hereditária severa uma 
opção possível poderá ser a esplenecto-
mia parcial (ou quase total) com o objec-
tivo de preservar a função imunológica 
do baço diminuindo, contudo, o grau de 
hemólise(10,11,12,13). 

A cirurgia laparoscópica em relação 
à cirurgia convencional parece relacionar-
se com menos dor e desconforto, interna-
mentos hospitalares de menor duração e 
maior rapidez no regresso à actividade 
diária(5,14,15).

MATERIAL E MÉTODOS 
No presente estudo realizamos uma 

revisão retrospectiva das crianças com 
diagnóstico de Esferocitose Hereditária 
(EH) seguidas na consulta de Hemato-
logia  entre Janeiro de 1992 e Agosto de 
2007. Procedemos a uma análise estatís-
tica com recurso ao software SPSS® 13. 
Avaliamos prioritariamente as indicações 
que conduziram à esplenectomia e cole-
cistectomia, assim como os seus resulta-
dos e complicações. Os parâmetros ava-
liados foram: idade actual; sexo; grau de 
gravidade da EH avaliado de acordo com 
os critérios publicados pela British Society 
for Haematology em 2004; co-heredita-
riedade de síndrome de Gilbert; doentes 
submetidos a esplenectomia e colecistec-
tomia; idade à data da cirurgia; método ci-
rúrgico usado (laparotomia/laparoscopia; 
esplenectomia total/parcial); parâmetros 
relevantes na decisão de esplenectomia 
e/ou colecistectomia (anemia, reticuloci-
tose, esplenomegalia, dependência trans-
fusional, litíase vesicular, hematopoiese 
extra-medular e outras); parâmetros ana-
líticos pré e pós-cirúrgicos (hemograma, 
contagem de reticulócitos, bilirrubina total 
e bioquímica do ferro); atitudes profi láticas 
relativas a complicações de esplenecto-
mia (vacinação prévia, antibioterapia profi -
lática e terapêutica) e registo de possíveis 
complicações (sépsis, trombose, lítiase 
vesicular) nos doentes submetidos a es-
plenectomia. Procedeu-se a análise esta-
tística com recurso ao Software SPSS® 
versão 13.

RESULTADOS 
A população em estudo incluiu cin-

quenta e duas crianças com EH (34 do 
sexo masculino e 18 do sexo feminino). A 
idade média à data da última observação 
era de 11 anos. Dezanove crianças eram 
classifi cados como EH ligeira, 24 EH mo-
derada e 9 EH grave segundo os critérios 
publicados pela British Society for Hae-
matology em 2004 (ver Tabela 1).

A esplenectomia foi realizada em 18 
crianças. Em 5/18 havia história familiar 
de EH e em 2/18 Síndrome de Gilbert as-
sociada. 

Quanto à classifi cação da EH nos 
esplenectomizados, 10/18 correspon-
diam  a EH moderada e 8/18 a EH grave. 

A média de idade na data da esplenec-
tomia foi de 8 anos (min. 3 e máx. 18) . 
Seis doentes com EH grave foram esple-
nectomizados antes dos seis anos. Nove 
doentes tinham entre seis a doze anos e 
três acima de doze anos. 

Como pode ser observado na Tabe-
la 2, as indicações mais referidas para a 
esplenectomia foram: anemia com eleva-
da reticulocitose, esplenomegalia severa, 
dependência transfusional, lítiase vesicu-
lar e pancreatite litiásica .

Em 15 doentes foi efectuada es-
plenectomia total (ET) e em 3 doentes 
esplenectomia parcial (EP). Este último 
procedimento cirúrgico foi realizado em 
três crianças com idade inferior ou igual 
a seis anos com um processo hemolítico 
exuberante. Quatro realizaram cirurgia 
por laparoscopia (3ET+1EP) e quatorze 
por laparotomia (12ET+2EP). 

Cinco dos dezoito realizaram es-
plenectomia com colecistectomia conco-
mitante, por lítiase vesicular. De referir 
que 9/52 doentes realizaram apenas co-
lecistectomia num único tempo cirúrgico, 
sendo que dois vieram a realizar esple-
nectomia posteriormente (por anemia 
grave com elevada reticulocitose caso 
nº 11 e 13 ) e um já havia realizado es-
plenectomia total anteriormente (caso nº 
6- criança com anemia grave dependente 
de transfusão).

O tempo médio de seguimento pós-
esplenectomia foi de 5,38 anos .

O incremento médio de hemoglo-
bina pós-esplenectomia foi de 4,95 g/dl  
(intervalo:1,6-10,1). O decréscimo médio 
do valor de bilirrubina total foi de 13,99 
μmol/L.

A erradicação de hemólise após es-
plenectomia entendida como correcção 
da anemia, reticulocitose e bilirrubinemia,  
verifi cou-se em 11 casos. Três mantive-
ram reticulocitose moderada (2EP + 1ET 
caso), dois reticulocitose severa (1ET + 
1EP caso). Esta informação não estava 
disponível em dois casos. 

O doseamento de ferritina média no 
ano anterior ao da esplenectomia era de 
220 ng/ml  (intervalo: 54 –1027), com va-
lores mais elevados obtidos nas 4 crian-
ças inicialmente dependentes de trans-
fusões. Ocorreu a normalização deste  
parâmetro após  esplenectomia.
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Todos os doentes submetidos a es-
plenectomia total ou parcial efectuaram 
vacinação pneumocócica adequada pré-
esplenectomia e profi laxia com penicilina 
oral após esplenectomia (125 mg, 2 x dia 
se < 3 anos;  250 mg, 2 x dia se > 3 anos). 

Relativamente às complicações 
pós-esplenectomia, não foram observa-
dos casos de sépsis. Em seis doentes 
foi observada trombocitose sustentada, 
sendo que em nenhum destes foi pres-
crita profi laxia de tromboembolismo. Em 
nenhum dos casos foram documentadas 
complicações tromboembólicas. 

DISCUSSÃO
As formas de EH situadas nos pólos 

opostos do espectro de gravidade clínica 
são as que apresentam maior consensu-
alidade em termos de atitude terapêutica. 
Este facto verifi ca-se de forma natural no 
conjunto de doentes analisados: as EH 
graves foram esplenectomizadas de for-
ma sistemática e precoce em quanto que 
as formas ligeiras não o foram de todo. 

É nas formas moderadas que a es-
plenectomia se torna mais controversa e 
a percentagem de casos moderados sub-
metidos a esta cirurgia (42%) comprova 
a difi culdade em ponderar a razão risco/ 
benefício deste procedimento . 

No grupo dos esplenectomizados 
apenas 28% tinha história familiar de EH 
enquanto que no grupo dos não-esple-
nectomizados esta estava presente em 
74% dos casos, o que está concordante 
com a literatura (as formas mais graves 
têm hereditaridade recessiva ou esporá-
dica). 

Os motivos  que conduziram à es-
plenectomia nos dez doentes com EH 
moderada pode ser visualizado na tabela 
2 (casos 2,4,7,8,9,11,13,16,17,18). Três 
apresentaram lítiase vesicular como mo-
tivo principal para a esplenectomia. 

Razões como referência a  astenia 
e crescimento inadequado também in-
terferiram na decisão. De referir que se 
trata de um contexto em que factores de 
ordem psicossocial podem de alguma 
maneira interferir na decisão. É o caso 
de efeitos negativos da icterícia na auto-
imagem dos doentes, assim como na 
difi culdade em admitir os riscos a longo 
prazo da esplenectomia por parte de pais 

Tabela 1 – Classifi cação da esferocitose e indicações para esplenectomia

Classifi cação Traço Ligeiro Moderado Severo

Hemoglobina (g/dl) Normal 11-15 8-12 6-8

Contagem de 
reticulócitos % Normal 3-6 > 6 >10

Bilirrubina (μmol/l) <17 17-34 > 34 >51

Espectrina por 
eritrócito
(% of normal)

100 80-100 50-80 40-60

Esplenectomia Não necessária
Geralmente não 
necessária durante a 
infância/adolescência

Necessária durante 
a idade escolar an-
tes da puberdade

Necessária protelar 
até aos 6 anos, se 
possível

Traduzido de: Bolton–Maggs PHB, Stevens RF, Dodd NJ, Lamont G, Tittensor P, King MJ.
 Guidelines for the diagnosis and management of hereditary spherocytosis.
 British Journal of Hematology 2004;126:455-474.

Tabela 2

Caso número
(*Idade esplenec-

tomia)

Anemia
com elevada 
reticulocitose

Esplenomegalia 
severa

Dependência 
transfusional

Lítiase vesicular/
Pancreatite 

litiásica

1 (*4) X X X / -

 2 (*10) X / X

3 (*6) X X X

4 (*6) X

5 (*4) X X X

6 (*4) X X

  7 (*13) X X

  8 (*18) X / X

9 (*6) X

 10 (*4) X X X / -

11 (*10) X X

12 (*3) X

13 ( *8) X X

14 (*9) X X

15 (*5) X X

16 (*12) X X X / -

17 (*13) X

18 (*11) X X



NASCER E CRESCER
revista do hospital de crianças maria pia
ano 2009, vol XVIII, n.º 2

76 artigo original

que foram objectos desta intervenção há 
muitos anos sem qualquer complicação. 

De salientar que apenas 4 doentes 
realizaram esplenectomia por via lapa-
roscópica. 

Esta discrepância relaciona-se so-
bretudo com a disponibilidade da cirurgia 
laparoscópica à data da esplenectomia. 

Em nove doentes foi efectuada co-
lecistectomia isoladamente. Esta atitude 
contraria a generalidade da literatura que 
recomenda face a indicação para cole-
cistectomia, a realização em simultâneo, 
de esplenectomia. Esta recomendação 
baseia-se num eventual risco de recor-
rência de litíase nas vias biliares se o 
processo hemolítico não for erradicado 
através da esplenectomia. 

Trata-se, no entanto de uma indi-
cação baseada num baixo grau de evi-
dência científi ca e que tem um carácter 
histórico anterior à emergência de cirur-
gia laparoscópica que veio legitimar de 
forma clara o eventual recurso às duas 
cirurgias (colecistectomia e esplenecto-
mia) em tempos diferentes. 

Na população em estudo nenhum 
dos doentes que realizou colecistectomia 
isoladamente apresentou recorrência de 
litíase. Isso parece confi rmar a necessi-
dade de estudos longitudinais e rando-
mizados para comprovar os benefícios 
desta recomendação.

 
CONCLUSÕES

A esferocitose hereditária apresenta 
uma variabilidade fenotípica e genética 
sendo importante o seguimento dos do-
entes em centros especializados. 

Em termos gerais, as opções segui-
das estão de acordo com as recomen-
dações da literatura: a maioria das EH 
graves foram esplenectomizadas preco-
cemente,  42 % das EH moderadas fo-
ram esplenectomizados e, sempre mais 
tardiamente, enquanto que nenhum caso 
ligeiro foi objecto de esplenectomia.

A colecistectomia isolada efectuada 
em nove doentes contraria, como já refe-
rido, a maioria das recomendações nesta 
matéria. Estas recomendações defendem 
a realização em simultâneo da esplenec-
tomia. Fundamentam-se num eventual 
risco de litíase extravesicular face a um 
processo hemolítico não erradicado. 

Sobre esta questão devemos referir 
o seguinte: 

- Trata-se de uma recomendação his-
tórica, elaborada numa época em 
que a cirurgia laparoscópica não era 
disponível. O advento deste tipo de 
cirurgia veio dar maior legitimidade 
a uma intervenção em dois tempos, 
já que uma colecistectomia laparos-
cópica não cria, em princípio, con-
dições adversas a uma esplenecto-
mia em segundo tempo. 

- Os receios inerentes ao risco de 
sépsis grave pós-esplenectomia 
vêm aumentando nos últimos anos 
dada a emergência de estirpes de 
pneumococos resistentes à penicili-
na ou mesmo multi-resistentes. 

- Não existem estudos longitudinais 
bem elaborados que demonstrem 
risco acrescido de lítiase extra-ve-
sicular uma vez removida a vesícu-
la biliar, se o processo hemolítico 
não tiver sido erradicado através 
da esplenectomia. 

A esta recomendação, publicada 
pela British Society for Haematology em 
20041, é atribuído um grau de evidência 
IV [recomendação fundamentada em opi-
niões de especialistas e em experiências 
clínicas de autoridades reconhecidas] e 
recomendação de grau C [o que indica 
uma ausência de estudos clínicos de boa 
qualidade directamente aplicavéis].

Como tal parece-nos, que face a 
uma criança com processo hemolítico 
bem compensado que faz lítiase vesicu-
lar mesmo que não sintomática, será le-
gítimo proceder à colecistectomia e pro-
telar a esplenectomia, que a iria fragilizar 
em termos de risco infeccioso. 

HEREDITARY SPHEROCYTOSIS. SPLE-
NECTOMY AND COLECISTECTOMY. 
THE EXPERIENCE OF AN PAEDIATRIC 
HOSPITAL

ABSTRACT
Objective: To evaluate the indi-

cations for splenectomy and cholecys-
tectomy, its results and complications 
in children with diagnosis of Hereditary 
spherocytosis (HS). 

Material and methods: The authors 
retrospectively reviewed all cases of HS 
followed in the Haematology Department 
of our hospital between January of 1992 
and August of 2007.The parameters eval-
uated were: actual age, sex, HS classifi -
cation accordingly to the criteria published 
by the British Society for Haematology in 
2004, co-inheritance of Gilbert Syndrome, 
patients submitted to splenectomy and 
cholecystectomy; age at surgery; surgical 
method (laparotomy/laparoscopy; total/
partial splenectomy); relevant parameters 
for splenectomy and cholecystectomy 
(anemia, reticulocits number, transfusion 
dependence, splenomegaly, gallstones; 
extramedullary hematopoiesis and oth-
ers); analytic results before and after sur-
gery (hemogram, reticulocits count, total 
bilirrubin, iron bioquimics); prophylactic 
attitude in respect of complications due 
to splenectomy (previous vaccination, 
prophylactic and therapeutic antibiotics);  
assessment of possible complications 
(sepsis, thrombosis, gallstones) in pa-
tients submitted to splenectomy. It was 
performed a descriptive analysis recur-
ring to the software SPSS, 13rd version.

Results: Fifty-two patients were di-
agnosed with HS. Nineteen patients were 
classifi ed as mild HS, 24 as moderate HS 
and nine as severe HS. Total splenectomy 
(TS) was performed in 15 patients and 
partial splenectomy (PS) in three patients. 
The most relevant motives in the decision 
to splenectomy were: anaemia with high re-
ticulocyte count (n=14), severe splenomeg-
aly (n=14), transfusion dependence (n=4), 
gallstones (n=5) and pancreatitis by chole-
lithiasis (n=2).The median haemoglobin 
increment after splenectomy was 4.95g/dl 
(1,6-10,1). The eradication of haemolysis, 
perceived as anaemia, reticulocitosis and 
bilirrubinemia correction, after splenectomy, 
was observed in 11 patients, three main-
tained moderate reticulocytosis (2PS+1TS) 
and two maintained severe reticulocytosis 
(1TS+1PS). We did not observe severe com-
plications after splenectomy. In six patients 
persistent thrombocytosis was observed. 
Five from the eighteen children submitted to 
splenectomy realize both splenectomy and 
cholecystectomy, because of the presence 
of gallstones. Nine patients were submitted 
to cholecystectomy in one surgical time.
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Conclusions: The options followed 
agreed with the recommendations sug-
gested in the literature: the majority of 
the severe HS were splenectomized 
early, some of the moderate forms were 
splenectomized later and the milder 
forms were not submitted to splenectomy. 
The isolated cholecystectomy, realized 
in nine patients, refute the general litera-
ture, that recommends at the same time 
of the cholecystectomy the realization 
of splenectomy. This recommendation 
fundaments in the eventual risk of recur-
rence of gallstones in biliar routes. 

Key words: Hereditary spherocyto-
sis, splenectomy, colecistectomy. 
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