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INTRODUCAO

A anemia falciforme € a mais comum das
hemoglobinopatias, podendo causar sobrecarga de
ferro no figado devido a hemodlise e necessidade de
multiplas  transfusbes sanguineas, eritropoiese
ineficaz prolongada e absor¢édo aumentada de ferro,
0 que pode levar a fibrose hepéatica. O transplante de
células-tronco hematopoiéticas (TCTH) é o Uunico
tratamento de potencial curativo nesta doenca
atualmente, porém nao reverte a fibrose e siderose
hepatica pré-existentes. Uma complicacdo comum
em sobreviventes do TCTH é a doenca hepética
crbnica, que possui etiologia multifatorial, sendo a
sobrecarga de ferro uma importante causa.
Relatamos o caso de um paciente com anemia
falciforme submetido a TCTH, que evoluiu com
disfuncdo hepatica grave e necessidade de
transplante hepatico 13 anos apos o procedimento.

RELATO DE CASO

Paciente de 52 anos, sexo masculino, submetido a
TCTH alogénico com doador aparentado HLA-
idéntico ha 13 anos por quadro de anemia falciforme
associada a priapismo recorrente, apesar do uso de

hidroxiuréia. Regime de condicionamento pré-
transplante com fludarabina, ciclofosfamida e
globulina anti-timécito e procedimento sem

intercorréncias, ndo havendo manifestacdes clinicas
de doenca falciforme (DF) apds o transplante e com
29% da medula do doador. No momento do TCTH o
paciente apresentava fibrose hepatica significativa
(F3) e evoluiu com progressiva deterioragcdo da

funcdo hepatica apdés o procedimento, com o
surgimento de ictericia e ascite manejadas
clinicamente. Posteriormente, apresentou

descompensacao aguda da doenga hepatica sem
causa identificavel, sendo internado com escore
MELD de 31 e entdo submetido a transplante
hepatico cadavérico, o qual foi realizado sem
intercorréncias, recebendo alta hospitalar no 17° dia
pos-operatorio. O explante hepatico demonstrou
cirrose hepatica associada a siderose intensa em
hepatocitos e acentuada dilatagdo e congestao
sinusoidais, com falcizacdo de hemacias. O paciente
permanece em acompanhamento ambulatorial com
boa funcio hepatica 3 anos apds o transplante.

endotélio vascular, estabilizando ou mesmo
restaurando a deterioracdo dos oOrgaos ja afetados.
Um quimerismo misto estavel doador-hospedeiro de
niveis tao baixos quanto 11% é aceitavel e capaz de
estabelecer a eritropoiese predominantemente
derivada do doador, criando um estado livre de
doenca.

As complicacbes hepaticas sdo uma causa bem
conhecida de morbidade e mortalidade em
receptores de TCTH, com infeccdes, toxicidade por
drogas, sindrome de obstrucdo sinusoidal, doenca
enxerto versus hospedeiro, hepatite viral cronica e
sobrecarga de ferro sendo causas mais frequentes.
O transplante de 6rgaos solidos (TOS) representa
uma opcao curativa para pos-transplantados de
células tronco hematopoiéticas apresentando
disfuncdo organica several/intratavel. A deciséo de
realizar o TOS deve se limitar a disfuncdo de um
unico o6rgao com falha de tratamento ou
consequente a uma toxicidade grave ou

preexistente antes do TCTH.

CONCLUSAO

O TCTH € um tratamento com potencial curativo e
melhora da qualidade de vida em pacientes com
anemia falciforme. Em pacientes com
comprometimento  hepatico  significativo  por
sobrecarga de ferro antes do TCTH, pode ocorrer
progressdo da disfuncdo hepatica apdés o
procedimento. E importante o acompanhamento e
cooperacao entre as equipes de TOS e TCTH, além
da criacdo de abordagens padronizadas para
otimizar os resultados a longo prazo e retardar ou
eliminar a progressao das complicagcbes visando
uma intervencao precoce e eficaz. Este € o primeiro
caso relatado na literatura de transplante hepatico
apés o TCTH realizado para o tratamento da
anemia falciforme, com resultado favoravel a longo
prazo.
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DISCUSSAQO

O envolvimento hepatico é observado em 10 a 40%
dos casos de crise falciforme. As manifestacdes da
DF no sistema hepatico ocorrem devido a infartos e
oclusdo microvascular, obstrugdo sinusoidal e
consequentes as multiplas transfusdes sanguineas,
por deposicao de ferro nas células
reticuloendoteliais, incluindo as células de Kupffer. O
acumulo excessivo de ferro por sua vez pode levar a
fibrose pericelular e portal, fibrose difusa e cirrose.

Dentre os critérios para o TCTH em pacientes
com DF, o priapismo recorrente apesar do uso
de hidroxiuréia configura uma importante indicagao.
O objetivo nesses casos ¢é estabelecer uma
hematopoiese derivada do doador, com eliminagao
da falcizagao das hemacias e consequente lesdo do
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