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EM RESUMO

Suspeite de hemolise diante de palidez com ictericia, urina escura e bago
palpavel, e confirme com hemograma, reticuldcitos, bilirrubina indireta, DHL,
haptoglobina, esfregaco de sangue periférico e Coombs direto (SBP 2021). O
esfregaco e o Coombs separam as trés causas principais: esferocitose hereditaria
(esferdcitos, Coombs negativo, historia familiar), deficiéncia de G6PD (crise apos
infeccao, fava, naftalina ou medicamento oxidante, em menino) e anemia
hemolitica autoimune — AHAI (Coombs direto positivo). A hemdlise compensada
€ acompanhada pelo pediatra com o hematologista pediatrico (acido folico nas
formas moderadas e graves, vesicula, vacinas, gatilhos). Primeira suspeita de
hemdlise vai ao hematologista; Coombs positivo ou suspeita de AHAI, com
urgéncia. Queda aguda da hemoglobina, taquicardia, dispneia, sonoléncia,
coluria intensa, anemia com reticulocitos baixos (crise aplastica) ou febre no
esplenectomizado sdao @ : pronto-socorro, com os exames colhidos antes de
qualquer transfusao.

O que é e como se apresenta

A hemdlise é extravascular (bago e figado — esferocitose, AHAI quente) ou intravascular
(crise de G6PD, AHAI fria), esta com hemoglobinuria. Sinais: palidez, ictericia, coluria,

esplenomegalia, taquicardia; na forma crénica, calculos biliares.

DOENCA MECANISMO E HERANCA QUANDO SUSPEITAR
Esferocitose Defeito de proteinas da membrana Ictericia neonatal, anemia variavel,
hereditaria (EH) (espectrina, anquirina, banda 3); em geral bago grande, calculo biliar em
autossdmica dominante, histdria familiar em crianga; parente com anemia,
cerca de 75% (BSH 2011) "ictericia" ou esplenectomia
Deficiéncia de Enzima que protege a hemacia do estresse Crise aguda ap6s infeccao, fava,
G6PD oxidativo; ligada ao X; cerca de 10% dos naftalina ou medicamento oxidante;
homens afrodescendentes no Brasil (SBP ictericia neonatal precoce ou intensa
2022)
Anemia Autoanticorpo contra a hemacia; quente (IgG, Anemia aguda com ictericia e
hemolitica 60-70% na crianca) ou fria (IgM e Coombs direto positivo, muitas vezes
autoimune (AHAI) complemento, 25-30%) (SBP 2021) apos virose; com plaquetopenia =

sindrome de Evans

Particularidades que mudam a conduta

- EH: a gravidade varia, mesmo na familia, e orienta acido félico e esplenectomia
(classificagédo da SEHOP 2022):
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FORMA HEMOGLOBINA RETICULOCITOS BILIRRUBINA ESPLENECTOMIA

Leve > 10 g/dL 3-6% <2 mg/dL Em geral desnecessaria
Moderada 8-10 g/dL 6-10% 2-3 mg/dL Considerar (idade escolar)
Grave < 8 g/dL ou dependente >10% > 3 mg/dL Indicada, de preferéncia a

de transfuséo partir de 6 anos

- G6PD: a maioria é assintomatica fora do gatilho. A SBP (2022) descreve ictericia neonatal,
anemia hemolitica aguda (inicio abrupto, palidez, ictericia, dor abdominal, urina escura) e
a rara forma crénica nao esferocitica; viroses, dengue e hepatites também desencadeiam

crises.

- AHAI: na crianca tende a ser autolimitada (PCDT 2025), muitas vezes pés-infecciosa, mas
pode ser secundaria (lupus, imunodeficiéncia, linfoma, medicamentos) e recai em 20-45%
(SBP 2021).

» Crise aplastica por parvovirus B19: em qualquer hemolise crbénica, o virus bloqueia os
precursores eritroides — a hemoglobina despenca e os reticulécitos caem; pode exigir

transfusao (SEHOP 2022; Doencgas exantematicas).

2. Classificagao de gravidade

GRAVIDADE CRITERIOS CLINICOS CONDUTA

@ Leve Diagnéstico definido e hemdlise compensada (EH
leve ou moderada estavel; G6PD fora de crise);
hemoglobina no basal da crianga; sem sintomas de

anemia

Y

Primeira suspeita de hemdlise em crianca estavel;
Moderada EH grave ou dependente de transfusao; calculo
biliar sintomatico; avaliagao para esplenectomia;
crise leve de G6PD, sem sinais de
descompensacao, sem coluria intensa e com boa
ingestao; Coombs direto positivo ou suspeita de

AHAI, mesmo estavel

@ Grave Queda aguda da hemoglobina com taquicardia,
dispneia, hipotensao ou sonoléncia; coluria
intensa, oliguria; anemia com reticulécitos baixos
(crise aplastica); AHAI com anemia sintomatica ou
em queda; Evans com sangramento; hemolise com
plaquetopenia e leséo renal (SHU); febre no

esplenectomizado

Fatores de risco que elevam a gravidade

Seguimento pelo pediatra com o
hematologista: acido félico se
moderada ou grave, ultrassom da
vesicula, vacinas, lista de gatilhos e
sinais de alerta

Encaminhar ao hematologista
pediatrico com prioridade (com
urgéncia na suspeita de AHAI);
crise leve de G6PD: retirar o gatilho e
reavaliar em 24-48 h com

hemograma e reticuldcitos

Pronto-socorro/hospital: estabilizar,
oxigénio, acesso venoso, contato
com o servigo; transfusao e

tratamento no hospital
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« Menor de 1 ano; recém-nascido ictérico antes de 24 horas.
» Hemodlise intravascular (G6PD, AHAI fria): hemoglobinuria e risco renal.
» Infeccdo ou contato com eritema infeccioso na hemolise cronica.

» Esplenectomia, vacinas atrasadas, doenga de base, plaquetopenia.

Diagnéstico no consultério

Clinica: pergunte pela histéria familiar (anemia, ictericia, calculo biliar em jovem,
esplenectomia) e exposigao recente (infeccao, fava, naftalina, henna, medicamento, frio).
Examine palidez, ictericia, baco, pulso e cor da urina.

Exames iniciais (SBP 2021; PCDT 2025):

EXAME O QUE MOSTRA

Hemograma Anemia normocitica; CHCM > 36 g/dL sugere EH

Reticulécitos Altos na hemolise; baixos com anemia = crise aplastica, falta de folato ou
doenga medular

Bilirrubinas, DHL, Indireta e DHL altas; haptoglobina baixa (a mais sensivel, se disponivel)
haptoglobina

Esfregago Esferocitos (EH, AHAI); hemacias "mordidas" e corpusculos de Heinz
(G6PD); esquizocitos (SHU); drepandcitos (falciforme)

Coombs direto Positivo = hemolise imune (AHAI, isoimunizagdo, medicamento); negativo na
EH e na G6PD

Urina tipo 1, creatinina Hemoglobinuria (fita positiva sem hemacias); fungéo renal

Exames especificos (em geral do especialista):

« EH: histoéria familiar, esferocitos, CHCM alto e reticulocitose dispensam outros testes
(BSH 2011; SEHOP 2022). Na duvida: ligagao da eosina-5-maleimida (EMA) por
citometria de fluxo ou fragilidade osmoética e crio-hemdlise; genética nos atipicos.
Ultrassom abdominal (vesicula e bago): anual a partir de 5 anos e antes da esplenectomia
(SEHOP 2022).

- G6PD: triagem semiquantitativa e confirmagéo por dosagem quantitativa (SBP 2022). Na
crise, pode vir falsamente normal: repetir apds a recuperagao (AAP 2022).

- AHAI: Coombs monoespecifico (IgG = quente; C3d = fria) e crioaglutininas (PCDT 2025);
investigar causa secundaria.

» Crise aplastica: IgM ou PCR para parvovirus B19.

Triagem neonatal de G6PD: fora do teste do pezinho do SUS (Portaria SCTIE n° 44/2018;
ausente da Lei 14.154/2021); existe no teste ampliado privado. Alterada: confirmar por
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dosagem quantitativa. A SBP (2022) recomenda avaliar G6PD no recém-nascido e no lactente
com anemia e ictericia associadas.

Diagnéstico diferencial que nao pode passar: SHU (esquizécitos, Coombs negativo,
plaguetopenia, leséo renal apds diarreia); doenga falciforme e talassemias; malaria (e
primaquina no deficiente); leucemia e aplasia (outras citopenias); sindrome de Gilbert
(bilirrubina indireta sem anemia); isoimunizagdo no recém-nascido.

Tratamento e seguimento

Pediatra: colhe os exames, retira o gatilho, encaminha, mantém vacinas e acido félico,
acompanha crescimento e vesicula. Especialista: confirmacgao, corticoide, transfusao,
esplenectomia.

Esferocitose hereditaria — sem documento da SBP nem do MS; o site segue a SEHOP
(2022) e a BSH (2011):

 Acido félico nas formas moderada e grave; desnecessario na leve.
» Forma estavel: consulta anual, sem hemograma a cada visita (BSH 2011).

» Calculo biliar sintomatico: colecistectomia; assintomatico, seguimento por ultrassom. Na
esplenectomia, retirar a vesicula se houver calculo sintomatico (BSH 2011).

- Esplenectomia (hematologista e cirurgido): indicada na grave, considerada na moderada
(cansaco, baixo crescimento, crises), nao indicada na leve; de preferéncia a partir de 6
anos, por laparoscopia; a parcial € opcdo em menores (BSH 2011; SEHOP 2022).

« Vacinas antes da esplenectomia (Manual dos CRIE 2023, conforme Vacinagao do
imunocomprometido), ndo vivas 2 2 semanas e varicela 2 4 semanas antes: VPC20,
meningocoécica ACWY (2 doses e refor¢o a cada 5 anos), meningocécica B, Hib,
influenza anual, hepatites A e B, varicela. Depois: penicilina profilatica por pelo menos 2
anos, com duracao individualizada (Guia Vacinal do site), cartao de asplenia e febre =
pronto-socorro.

Deficiéncia de G6PD (SBP 2022):

- Prevencao é o tratamento: lista do que evitar e relatério para toda consulta e farmacia; a
mae que amamenta também evita os gatilhos.

- Evitar sempre: fava, naftalina, henna, nitritos inalados (SBP 2022); azul de metileno
(bula).

- Medicamentos com hemodlise significativa: primaquina, sulfonamidas (sulfassalazina,
sulfapiridina, sulfacetamida), nitrofurantoina, dapsona, furazolidona (SBP 2022);
rasburicase — contraindicada (bula; documento Emergéncias oncoldgicas); tafenoquina
— s6 com G6PD quantitativa =2 6,1 U/gHb, a partir de 2 anos e 10 kg (Nota Técnica n°
2/2026 do MS, conforme Doencas endémicas).
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- Com cautela, sobretudo na infecg¢ao: a SBP lista cloroquina, quinina, sulfadiazina, acido

acetilsalicilico, cloranfenicol, paracetamol e dipirona entre os que causam hemalise com

fatores predisponentes. Paracetamol e dipirona podem ser usados com cautela, na dose

padrao do site, sem exceder, observando a cor da urina (SBP 2022).

» Na crise: suspender o gatilho, tratar a infecgao, hidratar; transfusdo por indicagao clinica,
no hospital (SBP 2022).

AHAI: tratamento do hematologista, em geral no hospital. Quente: corticoide em primeira

linha; na refrataria, imunoglobulina, imunossupressores ou esplenectomia (evitada abaixo de 5
anos — PCDT 2025). AHAI fria: proteger do frio; a esplenectomia ndo é eficaz (PCDT 2025).
Transfusao de emergéncia com o hemoterapeuta: bolsa de menor incompatibilidade, volume
fracionado (SBP 2021).

MEDICAMENTO

DOSE

INTERVALO

DURAGAO

OBSERVAGAO E
REFERENCIA

Acido félico (EH
moderada ou

grave)

Prednisolona ou
prednisona (AHAI
quente)

Primaquina (P.
vivax no G6PD

deficiente)

Dipirona /

paracetamol

<5 anos: 1 mg;
maiores: 1-5 mg (ou
5 mg 1-2 vezes por

semana)

Prednisolona 2
mg/kg/dia ou
prednisona 1-2
mg/kg/dia

0,75 mg/kg/semana

Dipirona 15
mg/kg/dose;
paracetamol 10-15
mg/kg/dose

1x/dia

1x/dia ou
dividido

Semanal

6/6 h; 4—6 h

Continuo

Cercade 3
semanas na dose
plena; retirada pelo

hematologista

8 semanas

Minimo necessario

SEHOP 2022 (sem
posigao da SBP nem do
MS); na AHAI, 5-10
mg/dia (PCDT 2025)

SBP 2021 (PCDT 2025:
0,5 mg/kg/dia apds 2
semanas se Hb > 10
g/dL; retirada em 3
meses)

Guia MS 2021
(documento Doengas
endémicas); proibida < 6
meses

Padréo do site; na
G6PD, com cautela, na
dose padrao (SBP 2022)

Nao fazer: dar ferro sem ferropenia comprovada (a anemia crénica ja aumenta a absorg¢ao de

ferro — BSH 2011); corticoide na suspeita de AHAI sem exames colhidos e sem o

hematologista.

5. Quando encaminhar ao pronto-socorro ou internar

- Queda aguda da hemoglobina com descompensagao: taquicardia, dispneia, hipotensao,

sonoléncia, insuficiéncia cardiaca (a indicagdo de transfuséo é clinica — SBP 2022).

« Coldria intensa (urina cor de coca-cola), oliguria ou dor lombar.
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- Anemia com reticulécitos baixos em hemolise cronica (crise aplastica).

- Coombs direto positivo com anemia sintomatica ou piora rapida; Evans com
sangramento.

» Hemolise com plaquetopenia e alteragao renal (SHU); recém-nascido ictérico nas
primeiras 24 horas (Ictericia Neonatal).

- Febre no esplenectomizado (Infecgdes no imunocomprometido: ceftriaxona antes da
remogao, se nao atrasa-la).

Como encaminhar

1. ABC; oxigénio para manter SpO2 94-98%; repouso.

2. Acesso venoso; colher antes de qualquer transfusdo hemograma, reticuldcitos,
bilirrubinas, DHL, Coombs direto, tipagem e amostra para G6PD.

3. Nao dar corticoide no consultério na suspeita de AHAI, salvo orientagdo do hematologista
de destino; n&o hiper-hidratar na anemia grave.

4. Suspender o medicamento suspeito; na AHAI fria, manter aquecida.

5. Contato prévio com o servigco; SAMU (192) se instabilidade, dispneia ou alteragéao de
consciéncia.

6. Relatério: hemoglobina basal, transfusdes, medicamentos, exposi¢cdes e vacinas.

Orientacoes de retorno e sinais de alerta para a familia

« "Observe a urina e os olhos: urina escura, cor de cha ou de coca-cola, ou olhos mais
amarelos sdo sinal de crise."

» G6PD: "Nunca coma fava, nao use naftalina, ndo faga henna; mostre o relatério antes de

qualquer remédio, inclusive na farmacia."

- Esferocitose: "O acido folico é continuo. Se houver contato com eritema infeccioso
(bochechas vermelhas) e a crianga ficar mais palida ou cansada, procure atendimento."

- Esplenectomizado: "Febre é sempre motivo para ir ao pronto-socorro."

» Pronto-socorro se houver: palidez que piora rapido, cansacgo extremo, falta de ar,
desmaio, sonoléncia, urina escura ou pouca urina, febre no esplenectomizado, manchas
roxas.

Dr. José Roberto Stefani - www.neonatologia.com.br - Hematologia pediatrica - pagina 7/10



7. Comparagao com as referéncias

MINISTE- JOHNS HARVARD OXFORD /
RIO DA HOPKINS CAM-
SAUDE BRIDGE
Exames de Hemograma, Hb<10,Co- RN:hemoglo- RN: Coombs Hemograma, Sem posicdo Sem posicdo  Segue o NICE
hemodlise reticulécitos, ombs +, hemo- bina na fotote- na hiperbilirru-  esfregaco, reti- especifica especifica
Bl, DHL, Co- lise laboratorial rapia; Coombs binemia signifi- culécitos, Co- localizada localizada
ombs direto (PCDT AHAI (2022) cativa (CG98) ombs, ultras-
(2021) 2025) som (SEHOP
2022)

Esferocitose Sem documen- Sem posicdo  Sem posicdo  Sem posicdo  EMA ou fragili- Sem posicdo  Sem posicdo  Segue o NICE

— diagnostico to especifico  especificalo-  especifica especifica dade osmotica especifica especifica
e calizada (na localizada localizada na duvida; es- localizada localizada
esplenectomia AHALI, esple- plenectomia na

nectomia evita- grave, 2 6

da < 5 anos) anos; penicili-

na até 5 anos
e/ou 12 meses

(SEHOP 2022)

G6PD Avaliar RN e Foradoteste  Dosar se bili-  Considerar Sem posicdo  Sem posicdo  Sem posicdo  Segue o NICE

lactente com do pezinho do rubina sobe conforme ori-  especifica especifica especifica

anemia e icte- SUS (2018); apesar da foto- gem étnica localizada localizada localizada

ricia; lista de obrigatéria terapia (2022) (CG98)

gatilhos; para- para tafenoqui-

cetamol e dipi- na (2026); pri-

rona com cau- maquina se-

tela (2022) manal no

deficiente

AHAI — Prednisolona 2 Prednisona 1- Sem posicdo  Sem posicdo  Sem posicdo  Sem posigdo  Sem posicdo  Segue o NICE
tratamento ou prednisona 2 mg/kg/dia; especifica especifica especifica especifica especifica

1-2 mg/kg/dia, reduzir apés 2 localizada localizada localizada localizada localizada

cerca de 3 se- semanas; 3
manas; meses
hematologista

Leitura: ha convergéncia no roteiro laboratorial da hemolise e na G6PD do recém-nascido
ictérico (SBP 2022, AAP 2022, NICE CG98). Na AHAI, SBP (2021) e PCDT (2025) concordam
no corticoide pelo hematologista; o site adota a dose da SBP e registra a redugédo do PCDT. Na
G6PD, a SBP valoriza a investigagao precoce, mas o MS ndo incorporou a triagem neonatal
(2018); o site segue a SBP (2022) nos antitérmicos: paracetamol e dipirona com cautela, na
dose padrao. Na esferocitose, sem SBP nem MS, o site segue a SEHOP (2022), coerente com
a BSH (2011); a penicilina pés-esplenectomia da SEHOP (até 5 anos e/ou 12 meses) diverge
do Guia Vacinal do site (pelo menos 2 anos, individualizada), que é mantido. Posicao do site:
SBP; na falta, Ministério da Sauide; na esferocitose, SEHOP/BSH.
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PONTOS PRATICOS

1. Reticuldcitos, bilirrubina indireta e DHL altos: hemolise — esfregago e Coombs
direto juntos.

2. Coombs positivo ou suspeita de AHAI: hematologista com urgéncia; corticoide s6
com ele e com os exames colhidos.

3. G6PD: lista escrita do que evitar (fava, naftalina, henna, primaquina, sulfas,
nitrofurantoina, dapsona, rasburicase).

4. Esferocitose: acido félico se moderada ou grave, ultrassom da vesicula;
esplenectomia na grave, a partir de 6 anos, vacinada antes.

5. Anemia hemolitica com reticulécitos baixos é crise aplastica (parvovirus B19):
pronto-socorro.

6. Queda aguda da hemoglobina, instabilidade, coluria intensa ou febre no
esplenectomizado: pronto-socorro, com exames colhidos antes da transfusao.

Veja também, nesta Biblioteca: Doenca falciforme e Talassemias (nesta area); Ictericia

Neonatal; Sindrome hemolitico-urémica (SHU); Doengas endémicas no Brasil (malaria e

G6PD); Vacinag¢ao do imunocomprometido; Doengas exantematicas (parvovirus B19);
Simulado ENAMED — Anemia.
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Emergéncias oncoldgicas.
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