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OSTEONECROSE DA CABE(CA UMERAL NA ANEMIA FALCIFORME
UMERAL HEAD OSTEONECROSIS IN SICKLE CELL DISEASE
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A anemia falciforme (AF) é a doenca hematoldgica hereditaria mais comum, sendo causada pela substituicdo do
aminodcido valina por &cido glutamico na posicéo seis da cadeia § da globina. Possui genétipo homozigético (HbSS)
ou heterozigdtico em associagdo com outras anomalias da cadeia B, sendo a mais comum a hemoglobina C (HbSC).
Esta afec¢do é considerada importante causa de osteonecrose, e sua ocorréncia tem sido observada em diversos
paises. A necrose avascular da cabeca umeral constitui complicagdo descrita com relativa frequéncia em associagao
com AF, porém existem poucos estudos detalhando esta afec¢do, que geralmente se manifesta tardiamente, secun-
daria aos repetidos episodios de vaso-oclusdo intra-dssea.
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Sickle cell disease (SCD) is the most common hematologic disease, hereditary haematological disorder, caused by substitution
of the amino acid valine for glutamic acid at position valina amino acid for glutamic acid in the position six of S globin chain.
It has homozygous genotype (HbSS) or heterozygous, which have association with other anomalies of conjunction with other
beta-chain abnormalities, the 8 chain, most likely C hemoglobin (HbSC). The number of known patients sickle-cell disease
(SCD) is probably the commonest cause. This affection is considered an important cause of avascular necrosis worldwide, and
its prevalence appears of osteonecrosis and its occurrence has been recorded in many countries to be rising in developed
countries. Avascular necrosis of the avascular necrosis of the humeral head is a common complication but has not humeral
head constitutes relatively frequent and described complication associated to SCD, but there are few studies detailing this

affection, that generally appears lately, secondary to repeated episodes of intraosseous vaso-occlusion.

Keywords: sickle cell disease, osteonecrosis, humerus.

A anemia falciforme (AF) acomete principamente
individuos de origem africana, afetando ainda, com relativa
frequéncia, individuos de origem mediterranea, caribenha e
indiana®. No Brasil, com peculiar populagdo tri-hibrida, é
elevado nlmero de portadores da AF®, e especialmente no
Estado daBahia.

Nos Estados Unidos, estima-se que a prevaléncia de
homozigéticos para o genefalciforme represente 0,1 a5% na
populacéo negra, afetando cerca de 50.000 pessoas. A forma
heterozigéticaémuito maiscomum, afetando 8% dapopul acdo
afro-descendente daquele pais“¥. A incidéncia de
osteonecrose € mais alta no tipo heterozigoto SC quando
comparado ao homozigoto SS©¢1219),

Nos portadores daAF, frequentemente haacometimento
0sseo associado, manifestado clinicamente sob as formas de
infarto, infecc&o e necrose avascular.

Dentre 0s segmentos 6sseos af etados pela osteonecrose,
acabecafemoral apareceem primeiro lugar, seguidadacabeca
umeral. Lee™ observou prevaléncia de 31,5% de necroses
Osseas totais, dentre elas, 68,5% femorais, 21,7% umerais e
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9,8% acometendo as demais articulacGes. David et al.®, na
regido do Caribe, reportaram 28,3% de casos com necrose da
cabeca umeral. No Zaire, Hernigou et al.® encontraram
prevaléncia de 30% de osteonecrose; e 1,6% dos pacientes
apresentavam osteonecrose daepifise umeral proximal.

Anatomia vascular da cabeca umeral

Estudos sobre avascul arizacdo da epifise umerd proximal
demonstram que o seu principal suprimento provém das
artérias circunflexas umerais anterior e posterior, ramos da
artéria axilar; também de acordo com esses estudos, a artéria
circunflexaanterior contribui com airrigacdo damaior parte
dacabecado Umero eaartériacircunflexaposterior apresenta
area de irrigacdo variavel, geralmente incluindo a por¢ao
postero-inferior daepifise® (Figural).

Fisiopatologia

A doencafalciforme é caracterizadapor anemiahemolitica
crénica associada a episoddios sucessivos de vaso-oclusao,
levando as manifestacBes clinicas caracteristicas.
Independentemente da etiologia subjacente, o evento
fisiopatol6gico béasico da osteonecrose da cabeca umeral
envolveainterrupcdo do fluxo arterial ou do retorno venoso,
resultando em morte celular.

Na anemia falciforme, o principal mecanismo esta
relacionado a oclusdo do suprimento arterial para o 0sso
subcondral, causado pel as hemécias deformadas, dando inicio
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Figura 1. Suprimento vascular paraacabecaumerd: (1) artéria
axilar; (2) artériacircunflexaposterior; (3) artériacircunflexa
anterior; (4) ramo anterolateral daartériacircunflexaanterior;
(5) tubérculo maior; (6) tubérculo menor.

a uma série de micro-infartos que, repetidos cronicamente,
determinam o surgimento de osteonecrose epifisaria®.
Outros pesquisadores postularam que a causa basica da
necrose associada a esse tipo de hemoglobinopatia é a
hiperplasia medular, que ocorre como resposta a anemia
crénica, causando aumento da pressdo hidrostaticanosvasos
intramedul ares e comprometendo a circulagéo intra-0ssea*”.
David et a. observaram que a presenca de niveis atos de
hematAcrito entre pacientescom gendtipo SC podem desencadear
osteonecrose pelo aumento da estase vascular intra-0ssed® .
Atualmente, existe consenso sobre a etiologia
multifatorial como determinante no desenvolvimento da
osteonecrose associada a anemiafalciforme®419,

Classificacdo

Alguns sistemas de classificagéo foram descritos paraa
osteonecrose da cabecaumeral, nenhum del es especifico para
aanemiafalciforme. Dentre esses, os mais utilizados séo o de
Cruess ede MaCallum & Walder©9,

O sistemade Cruessfoi idealizado apartir de adaptacéo
daclassificagdo deFicat & Arlet, originalmente desenvolvido
paraclassificar anecrose dacabecafemural, utilizando como
parametros asimagens radiogréficas do ombro, classificando-
as em cinco estagios evolutivos®:

e Estigio | — fase inicial; representado pela auséncia de
alteragesradiogréficas. Apesar daaparente normalidade nas
radiografias, ja estdo presentes ateracbes histopatol bgicas
gue podem ser confirmadas por bidpsia. A ressonancianuclear
magnética e/ou cintilografia 6ssea permitem o diagndstico
precoce;

e Estégioll —nessafase ocorre esclerose Gssea, acometendo
principalmente aporcdo superior dacabecaumeral. A esclerose
pode ser focal ou difusa, resultando em fratura subcondral
sem colapso articular;

e Estagio Il — Presenca do “sinal do crescente”, que
corresponde ao colapso do 0sso subcondral. Geralmente, a

esfericidade da cabeca umeral esta mantida, porém pode
ocorrer lgum grau deincongruénciaarticular. Essasalteracoes
s80 mais bem observadas nas radiografias do ombro na
posic&o de rotacdo externa;

e EdtégiolV —Caracterizado por avangado colapso dacabeca
umeral, alteracBes articulares degenerativas e eventual
presenca de corpos livres articulares. A glendide ainda
encontra-se preservada; e

e Estagio V — Fase final da osteonecrose. Cursa com
alteracOes degenerativas da cabeca umera e da glendide,
associadas a incongruéncia articular. Ha deformidade na
cabeca umeral, perda do espaco articular, presenca de
ostedfitos e cistos subcondrais (Figuras 2 e 3).

Figuras 2 e 3. Necrose avascular dacabecaumeral direitaem
portador de AF, classificada no estagio V de Cruess.

O s gtemadecassificaco proposto por McCalum & Walder
divide a necrose epifisaria proximal umeral em dois tipos
bésicos®: TipoA, acometimento justa-articular dacabecaumerd;
eo Tipo B, acometimento dacabeca, colo edidfiseumeral.

Diagnostico

O diagnostico desta afeccdo é determinado pela
correlagdo entreateragbesclinicas e deimagem caracteristicas
da osteonecrose da cabeca umera e aquelas consistentes
com as apresentadas pela doenca em sua forma sistémica
Outras articulacbes devem ser sempre investigadas, pois é
comum o acometimento de mais de uma articulagéo, sob a
forma de osteonecrose multifocal .

Avaliagdo clinica

Para o diagnéstico adequado é essencial a acurada
historia clinica e exame fisico, visando a identificagdo de
manifestagdes muscul oesguel éticas e sistémicas associadas
aanemiafalciforme®.

Na maioria das vezes, 0s primeiros sintomas sao sutis,
representados apenas por dor inespecifica no ombro. Os
pacientes queixam-se de dor difusa, intensificada a noite,
dificultando o repouso. Com a progressao da osteonecrose, a
dor pode se intensificar ou pode manter-se tolerével até os
estégios mais avancados da doenga.
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E importante determinar a presencade outros fatores de
risco para osteonecrose* . Na maior parte dos casos, 0s
pacientes tém o diagnostico de anemia falciforme,
apresentando inclusive outras manifestagdes comuns dessa
patologia. Porém, em alguns casos, a osteonecrose pode
constituir a primeira manifestacéo da doenca, precedendo o
guadro sistémico®.

Na suspeita de osteonecrose relacionada a anemia
falciforme, o examefisico deverdsempreincluir aavaliacdo de
outras articulagbes em risco, particularmente o quadril®. O
exame fisico do ombro, especialmente no inicio do processo
patol dgico, pode ser inespecifico, com achados sutis. Com a
progressdo da doenca, ocorrem limitagdes significativas dos
movimentos, associados ao aumento daintensidade dador. A
limitac&@o inicialmente é secundaria ao quadro algico,
progredindo com bloqueio mecéanico principalmente dos
movimentos de rotacdo do ombro, por serem realizados
exclusivamente na articulacdo gleno-umeral. Namaioriadas
vezes, ha evolugéo do quadro, com blogueio articular difuso
e limitacdo dos movimentos do ombro em todos os planos
(Figuras4,5,6e7)619,

Figuras 4, 5, 6 e 7. Limitacdo global na amplitude de
movimento do ombro D na AF — osteonecrose da cabeca
umeral: limitacdo narotacdo externa, elevacdo erotacdo interna-
aducéo.

Exames de imagem

A avaliacdoinicia inclui radiografias simplesdo ombro,
nasincidénciasAP corrigido, perfil axilar e perfil daescapula
(Figuras 8, 9 e 10). Na suspeita de osteonecrose secundariaa
anemiafalciforme, devem-se obter também radiografias dos
quadris e joelhos.

Figuras 8, 9 e 10. Posicionamento para realizacdo das
incidénciasradiogréficasem AP corrigido, perfil axilar e perfil
de escdpula (Fonte: Doneux PS, Checchia S, Miyazaki AN.
Padronizaco do estudo radiogréfico dacinturaescapular. Rev
BrasOrtop 33: 883-888, 1998).

N*5 - Axilar ou perfil axilar

N°1-4P mnfg:d:;m rotagdo neutra

N* 6 - Pexfil da escapula ou nime! do supra-espinhal

Odiagndstico diferencial inclui asinfeccoes (osteomielite
elou pio-artrite), neoplasias 6sseas benignas ou malignas,
doencadegenerativaarticular e as osteonecroses secundéarias
aoutras etiologias® 4.

A ressonancianuclear magnética(RNM) deve ser obtida
sempre que possivel, pois permite o diagndstico precoce, por
suamaior sensibilidade, dos estagiosiniciais daosteonecrose.
Nos estéagios mai s avancados este exame pode ser dispensado,
umavez que as radiografias simples possibilitam informagéo
suficiente ao plangjamento terapéutico.

A cintilografia 0ssea é uma alternativa @a RNM no
diagnostico precoce da osteonecrose da epifise umeral
proximal, particularmente nos casos em que este exame esta
contra-indicado ou quando se pretende realizar estudo que
inclua todas as articulagGes®.

Tratamento
Os objetivos do tratamento sdo: aivio dos sintomas,
prevencdo daprogresséo dadoencae o incremento nafuncéo
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do ombro, propiciando melhora na qualidade de vida do
paciente. O tratamento deve ser individualizado, observando-
se as caracteristicas de acometimento e o perfil clinico de
cada paciente, observando-se os riscos inerentes a doenca
de base®.

Clinico-fisiatrico

Estaindicado nas fasesiniciais da doenca, nos estagios
I e Il de Cruess, principaimente em pacientes
oligossintomaticos ou nos casos em que o tratamento
operatorio esta contra-indicado; e visa o controle do quadro
algico e a preservagdo da amplitude articular, mediante
administracao de antiinflamatérios ndo-esterdides, reabilitacdo
motora, modificacdo nas modalidades de atividade fisica,
evitando a elevacdo do ombro acometido, associados ao
rigoroso controle sistémico da doenga.

Muitas vezes, 0 ombro acometido apresenta fungéo
relativamente bem preservada, a despeito de maior
comprometimento dacabecaumeral, conforme definido pelos
exames de imagem. Nesses casos, 0 tratamento pode ser
inicialmente conservador, uma vez que, nessa condicéo, a
deterioracdo funciona costumaocorrer tardiamente e progredir
lentamente®.

Cirurgico

Diversos procedimentos tém sido descritos e indicados
deacordo com aclassificagdo evolutivae com o quadro clinico
articular e sistémico, sempre observando o risco para
complicacdes inerente a AF, principaimente nos
procedimentos de maior complexidade. Entre esses
procedimentos, aqueles mais usuais séo:

e Artroscopia: utilizada na realizacdo de sinovectomias,
desbridamento da cartilagem, remocé&o de corpos livres e
liberagdo da articulagéo, podendo resultar na remissao dos
sintomas e na melhora da fungdo do ombro. Entretanto, o
seu emprego € limitado, por ndo impedir a progressdo do
processo patolégico, além de possuir eficacia apenas
temporaria®;

e Descompressdo: similarmente ao seu emprego no
tratamento da osteonecrose do quadril, a descompressao
tem sido proposta para diminuir a presséo intra-6ssea da
epifise umeral acometida por osteonecrose. Todavia, poucos
estudos tém apresentado os resultados dessa técnica no
tratamento da AF®. A descompressdo tem por principio
béasico reduzir a presséo intra-6ssea/extravascular para
restabelecer o fluxo sanguineo na cabeca umeral. E
costumeiramente empregado no tratamento da osteonecrose
da cabeca umeral classificada nos estagios I, Il e,
eventualmente, em alguns casos no estagio |11 de Cruess.
Essatécnicapode ser realizada por abordagem deltopeitoral
ou por via artroscopica, conforme descrito por alguns
autores, que observaram bons e excel entes resultados (40-
90%), dependendo do estégio da doenga 253,

o Artroplastias com Implante: A substituicdo protéticatotal
ou parcia do ombro tem sido preconizada para o tratamento
da osteonecrose sintomética caracterizada pela presenca de
colapso dacabecaumeral (estagiosllil, IV eV deCruess), que
correspondem a 5% de todas as indicacfes para esta
modalidade terapéutica. A decisdo pelo emprego de
hemiartroplastia ou artroplastia total tem variado em grande
parte de acordo com aexperiénciado cirurgido. Entretanto, a
osteonecrose classificadano estégio V de Cruess, em que ha
preservac@o ou possibilidade de reparagdo do manguito
rotador, € mais bem conduzida mediante artroplastiatotal do
ombro, por contado acometimento daglendide. E importante
ressalatr que, em pacientes falcémicos, esse procedimento
esta associado & maior taxa de complicagdes, incluindo
infeccdo e soltura precoce do componente glenoidal. A
hemiartroplastia de superficie (“resurfacing”) é considerada
boa opc¢édo de tratamento nos estégios IIl e IV, porém
totalmente contra-indicada no estagio V de Cruess®69;

o Artroplastiapor Interposi¢éo: descritaorigina mente para
o tratamento de complicaces cirdrgicas ou como “método
de salvacdo” em lesdes traumaticas graves, consiste na
resseccéo da cabeca umera e reinsercdo do manguito no
segmento preservado; tem sido utilizada no tratamento da
osteonecrose daepifiseumeral proximal emjovens, portadores
deAF, como alternativaaartroplastiaconvencional, com bons
resultados no que diz respeito ao controle dador e preservacéo
da funcdo. Constitui opgéo no tratamento de pacientes
portadores de osteonecrose umeral nos estagios|, |1 elll de
Cruess, que ndo responderam adequadamente ao tratamento
conservador®,

Perspectivas

A melhoria organizacional e da gestdo a qualidade e a
precocidade do diagnostico das hemoglobinopatias,
especificamente dos casos de HbSS, sdo as estratégias mais
relevantes, associ adas ao programade educacéo einformagdo
dos grupos popul acionais mais acometidos.

Terapiacelular

Maisrecentemente, aterapiacelular vem demonstrando
bons resultados no tratamento dos estéagiosiniciais (I ell de
Cruess) da doenga, em que ainda ndo h& colapso da cabeca
umeral. Consiste na injecdo de células-tronco no segmento
da cabega umeral afetado pela osteonecrose; e nos casos
com resultado positivo ocorre recuperacdo funciona e até
mesmo mel horano quadro patol égico, conforme demonstrado
por estudos realizados por Hernigou et al.(7 9.
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