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INTRODUCAO

A esferocitose hereditaria (EH) ¢ a forma
mais comum de anemia hemolitica congénita
decorrente de alteracdes na membrana eritro-
citaria. Descrita pela primeira vez por Oskar
Minkowski no inicio do século XX, a doenca
caracteriza-se por defeitos genéticos que afetam
proteinas estruturais da membrana e do cito-
esqueleto dos eritrocitos. Essas alteragdes
comprometem a estabilidade e a integridade ce-
lular, impedindo a manuten¢do da forma bi-
concava tipica das hemadcias. Como conse-
quéncia, os eritrocitos adquirem formato esfé-
rico, apresentam menor deformabilidade e tor-
nam-se mais suscetiveis a destruigdo precoce,
especialmente no baco (ZAMORA & SCHA-
EFER, 2023).

A doenga apresenta distribuicdo variavel
entre diferentes populagdes, sendo mais fre-
quente em individuos de ascendéncia cau-
casiana, com prevaléncia estimada de apro-
ximadamente 1 caso para cada 2.000 indi-
viduos. Em contrapartida, sua ocorréncia ¢ me-
nos comum em populagdes asidticas. Caracte-
riza-se, predominantemente, por heranga au-
tossdmica dominante, responsavel por cerca de
75% dos casos e apenas 25% dos casos com
padrao recessivo (PINHEIRO et al., 2025).

Sua etiologia esta relacionada a mutagdes
em genes que codificam proteinas essenciais da
membrana e do citoesqueleto eritrocitario, co-
mo ANKI1, SPTA1, SPTB, SLC4A1 e EPB42,
a alteracdo dessas proteinas causa perda pro-
gressiva de membrana, redu¢do da relagdo su-
perficie/volume e formagdo dos esferdcitos,
que apresentam menor deformabilidade. Diante
disso, o ciclo de vida das hemacias defeituosas
¢ reduzido em aproximadamente 80% (PI-
NHEIRO et al., 2025).

Além do cléssico defeito estrutural da mem-
brana eritrocitaria, a esferocitose hereditaria
apresenta importantes alteragdes funcionais na

homeostase i0nica: evidéncias recentes demon-
stram aumento da permeabilidade a cations,
com influxo anormal de Na* e perda de K*, re-
sultando em desequilibrio eletrolitico e desi-
dratagdo progressiva da hemadcia, aumento da
concentracdo de hemoglobina corpuscular mé-
dia (MCHC) e reducao da deformabilidade ce-
lular. Esse processo ¢ agravado pela ativagao de
vias dependentes de canais i6nicos, incluindo
canais mecanossensiveis e canais de K* ati-
vados por Ca*’, como o sistema Gardos, que
intensifica a perda de potéassio e dgua e, con-
sequentemente, a rigidez da membrana. Dessa
forma, a fisiopatologia da esferocitose here-
ditaria deve ser compreendida como resultado
da interagdo entre instabilidade estrutural da
membrana e disfuncao do transporte idnico, que
em conjunto determinam a redu¢do da sobre-
vida eritrocitaria e a hemolise cronica (VIVES-
CORRONS & KRISHNEVSKAYA, 2026).

De acordo com as diretrizes clinicas, a do-
enca ¢ classificada em formas leve, moderada
ou grave, conforme a intensidade da anemia e o
grau de reducdo do contetido de espectrina. As
manifestagdes clinicas mais frequentes incluem
anemia, ictericia e esplenomegalia, com varia-
bilidade importante entre os pacientes (PO-
LIZZI et al., 2025). Aproximadamente 50% dos
pacientes com esferocitose hereditaria apresen-
tam anemia e 10 a 15% apresentam esple-
nomegalia ou ictericia; a maioria apresentara
hemolise parcialmente compensatoria, além de
anemia leve. A colelitiase ¢ uma das compli-
cagdes mais comuns e geralmente se manifesta
em pacientes entre 10 e 30 anos de idade, em-
bora pacientes mais jovens também possam
apresentd-la  (ZAMORA & SCHAEFER,
2023).

As formas graves geralmente estdo associa-
das a mutagdes em uma Unica proteina de mem-
brana ou a alteragdes combinadas em multiplas
proteinas estruturais, podendo se manifestar
precocemente, inclusive no periodo neonatal,
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com ictericia importante nas primeiras 48 horas
de vida, por vezes exigindo exsanguineotrans-
fusdo. A esplenectomia, quando indicada, ¢ ca-
paz de reduzir significativamente os sintomas
relacionados a hemolise. Embora a esplenome-
galia seja um achado comum, ela apresenta bai-
xa especificidade diagndstica, podendo estar
presente em diferentes condigdes hematologi-
cas (POLIZZI et al., 2025).

Quando a apresentagdo clinica ¢ tipica, ou
seja, esferocitos, concentragdo média de hemo-
globina corpuscular (CHCM) elevada, aumento
da contagem de reticulocitos e historia familiar
positiva, testes confirmatorios adicionais po-
dem ser dispensaveis. Entretanto, em casos ati-
picos ou de diagndstico duvidoso, recomenda-
se a utilizacdo de testes de triagem com alto
valor preditivo. De acordo com diretrizes bri-
tanicas (BSH), os testes de triagem recomen-
dados sdo o teste de criohemolise e a ligagao a
eosina-5-maleimida (EMA). Em casos de resul-
tado equivoco ou limitrofe, a eletroforese em
gel das proteinas de membrana eritrocitéria € o
método de escolha para confirmagdo diagnos-
tica, permitindo inclusive identificar variantes
atipicas relacionadas a defeitos nos genes da
espectrina, anquirina e SLC4A1. E importante
destacar que, segundo as mesmas diretrizes, o
diagnostico de EH ndo exige obrigatoriamente
analise molecular dos genes afetados (MED-
SCAPE, 2023).

Ademais, apesar de a EH ser a causa mais
comum de anemia hemolitica congénita por
defeito de membrana eritrocitaria, ainda repre-
senta um desafio diagndstico na pratica clinica,
sobretudo nas formas leves e nos casos neo-na-
tais, em que os achados morfoldgicos e os testes
de triagem tradicionais podem ser inconclusi-
vos ou de baixa sensibilidade. A heterogenei-
dade genética e a variabilidade clinica da doen-
ca reforcam a necessidade de um raciocinio
diagnostico estruturado, que combine dados

clinicos, laboratoriais e, quando indicado, mo-
leculares.

A curva de fragilidade osmotica (CFO),
método classico ainda utilizado na pratica
clinica, também pode auxiliar no diagnostico,
uma vez que os esferdcitos apresentam maior
fragilidade e sofrem hemolise em solugdes hi-
potonicas de NaCl em concentragdes nas quais
eritrocitos normais permanecem integros. O
teste de CFO auxilia na diferenciacao de diver-
sas anemias, marcadas principalmente pela va-
riacao de tamanho e¢ forma das hemacias. Na
EH, a curva ird se apresentar aumentada, por
uma maior fragilidade das hemadcias, sendo
mais suscetiveis a lise em meios hipotonicos
(CAIRES & GILENO, 2012).

Ja no que se refere ao tratamento da EH,
este também pode variar a depender do quadro
clinico do paciente. A esplenectomia surge
como uma opg¢ao, podendo ser realizada a partir
dos seis anos de idade. A retirada total ou
parcial do bago costuma amenizar a maior parte
da destruicao das células vermelhas, uma vez
que este orgdo € o principal responsavel por
isso. Entretanto, hé situagdes em que o proce-
dimento ndo ¢ suficiente para resolver a anemia
(PINHEIRO et al., 2025).

A colelitiase pode ocorrer devido a for-
macgao de pequenos cristais solidos (céalculos)
no interior da vesicula biliar. Esta condi¢ao
pode desencadear complicacdes como colica
biliar, manifestada por dor intermitente locali-
zada no quadrante superior direito do abdome,
e/ou nauseas, vomitos e febre, ou mesmo sepse
(PINHEIRO et al., 2025; JONES et al., 2025).
Sua patogénese relaciona-se com a hemolise
abundante, que libera bilirrubina indireta em
€XCesso No organismo; esta, por sua vez, pre-
cipita e se acumula na vesicula biliar sob a for-
ma de célculos enegrecidos, ricos em bilirru-
binato de calcio (JONES et al., 2025). Para o
tratamento dessa condi¢do, pode-se indicar a
colecistectomia, procedimento cirurgico que
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consiste na remog¢do da vesicula biliar, por via
laparoscopica ou aberta. Apds a introducao e
ampla disseminagdo da colecistectomia lapa-
roscopica eletiva, considerada padrao-ouro, as
indicagdes para a realizacao por via aberta redu-
ziram significativamente (ALMEIDA et al.,
2021; ASAD et al., 2025).

Também ¢ possivel, no mesmo tempo cirtr-
gico, associar a esplenectomia. Entretanto,
atualmente, nao ha consenso formal que re-
comende ou contraindique essa pratica. Alguns
autores, como Bolton-Maggs et al. (2012),
afirmam que, em criangas sem presenga de
colelitiase, a retirada da vesicula biliar durante
a esplenectomia nao ¢ recomendada. Na pratica
clinica, por exemplo, a execu¢do de ambas as
técnicas concomitantemente ¢ comum quando
ha presenca de calculos biliares sintomaticos.
Por outro lado, a realizacdo simultanea da
esplenectomia em criangas que necessitam
apenas da retirada da vesicula por colelitiase
sintomatica ainda ¢ motivo de debate: embora
essa abordagem possa diminuir o risco de for-
macgao futura de calculos no ducto biliar co-
mum, ela também aumenta o risco de sepse re-
lacionada a retirada do baco (BOLTON-
MAGGS et al., 2012).

Dessa forma, a decisdo terapéutica deve ser
baseada na avaliagdo clinica de cada paciente,
considerando os riscos e os beneficios possi-
veis. Portanto, esta revisdo integrativa da litera-
tura tem como objetivo comparar a colecistec-
tomia associada a esplenectomia com a colecis-
tectomia isolada em pacientes com EH e cole-
litiase, enfatizando as indicagdes cirtrgi-cas, os
beneficios, as limitagdes e a evolugao clinica no
pos-operatorio, com o intuito de sub-sidiar a
tomada de decisdo baseada em evi-déncias.

METODO

Trata-se de uma revisao integrativa da lite-
ratura, realizada em junho de 2026, com o ob-

jetivo de investigar indicagdes, seguranga peri-
operatdria, desfechos clinicos e risco de com-
plicagdes tromboembodlicas da colecistectomia
associada a esplenectomia em pacientes com
esferocitose hereditaria e colelitiase. A questdo
de pesquisa foi estruturada segundo o modelo
PICO: populacdo de pacientes pediatricos e
adultos com esferocitose hereditaria e coleliti-
ase (sintomatica ou assintomatica); intervengao
de colecistectomia associada a esplenectomia;
comparadores de colecistectomia isolada, es-
plenectomia isolada e conduta expectante; e
desfechos de indicacdes cirtrgicas, morbidade
perioperatoria, complicagdes tromboembolicas,
tempo operatorio e de internagdo, readmissao,
evolucdo da hemolise, qualidade de vida, rein-
tervencdo e complicacdes infecciosas pos-es-
plenectomia. A pergunta norteadora foi: "Em
pacientes com esferocitose hereditaria e coleli-
tiase, quais sdo as indicagdes, a seguranga peri-
operatdria, os desfechos clinicos e o risco de
complicacdes tromboembolicas da colecistec-
tomia combinada com esplenectomia em com-
paracdo com a colecistectomia isolada?".

A busca foi realizada nas bases PubMed e
LILACS, utilizando descritores DeCS/MeSH
("Colecistectomia" OR  "Cholecystectomy"
AND "Esplenectomia" OR "Splenectomy" AND
"Esferocitose Hereditaria" OR "Spherocytosis,
Hereditary"), com filtros para estudos em hu-
manos, idioma inglés ou portugués e publica-
¢oes dos ultimos 10 anos, resultando em 155 ar-
tigos (144 na PubMed e 11 na LILACS). Foram
incluidos estudos clinicos originais, relatos de
caso, ensaios clinicos, diretrizes e revisoes sis-
tematicas publicados entre 2016 e 2026, envol-
vendo pacientes com esferocitose hereditaria e
colelitiase submetidos a colecistectomia associ-
ada a esplenectomia ou a procedimentos isola-
dos, com desfechos relacionados a indicagdes
cirtirgicas, seguranca perioperatoria, complica-
coes tromboembolicas, evolugdo hematologica
e qualidade de vida. Foram excluidos estudos
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pré-clinicos/experimentais, sem dados clinicos
relevantes, teses, dissertagdes, artigos de opi-
nido, cartas ao editor, resumos nao publicados
na integra, trabalhos indisponiveis na integra,
estudos sem avaliacdo de desfechos cirtirgicos
e pesquisas sobre outras hemoglobinopatias ou
anemias hemoliticas ndo relacionadas. Apos tri-
agem de titulos e resumos, foram selecionados
6 estudos para leitura na integra (5 da PubMed
e 1 da LILACS), sem duplicatas entre as bases.
O processo seguiu os principios do modelo
PRISMA, adaptado a metodologia da revisao
integrativa.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Diagnostico diferencial e estratificacao
de gravidade como base da indicacio cirur-
gica

Para que a indicacdo cirurgica seja esta-
belecida com total seguranga perioperato-ria, é
obrigatorio realizar uma triagem detalha-da que
inclua o histérico familiar e a exclusdo com-
pleta de outras patologias associadas a mem-
brana eritrocitaria, com especial destaque para
a estomatocitose hereditdria (ASAD et al.,
2026). Essa condi¢cdo compartilha com a EH
uma apresentagdo clinica semelhante — carac-
terizada por anemia hemolitica e esplenome-
galia —, além de uma alteracdo na deformabi-
lidade do eritrécito (POLIZZI et al., 2025;
MEDSCAPE, 2023). Contudo sua diferencia-
cdo ¢ indispensavel, pois, ao contrario da EH, a
estomatocitose decorre de um disturbio prima-
rio na permeabilidade i6nica da membrana,
sendo a esplenectomia formalmente contrain-
dicada pelo alto risco de induzir tromboem-
bolicas graves no pods-operatorio (VIVES-
CORRONS & KRISHNEVSKAYA, 2026;
ZAMORA & SCHAEFER, 2023).

Uma vez confirmado o diagndstico de EH,
torna-se necessario diferenciar suas formas
leve, moderada e grave, uma vez que essa clas-
sificagdo determina condutas distintas e impac-

ta significativamente o progndstico. Tal estrati-
ficagdo fundamenta-se na intensidade da ane-
mia e no grau de comprometimento proteico da
membrana eritrocitaria (POLIZZI et al., 2025).
Pacientes com a variante leve da patologia
costumam apresentar hemolise parcialmente
compensatoria e anemia leve, mantendo-se cli-
nicamente estaveis sem necessidade impera-
tiva de intervencoes cirurgicas (ALMEIDA et
al., 2021). Ja na forma moderada, a doenca ¢
tipicamente controlada com suporte clinico e
reposi¢do didria de acido folico na dosagem de
5 mg/dia (PINHEIRO et al., 2025). A indicagdo
de intervengdo cirurgica na EH moderada ou
grave tem como objetivo mitigar as repercus-
soes da hemolise cronica e do hiperesplenismo
(BOLTON-MAGGS et al., 2012).

Critérios de idade, técnica cirirgica e
preservacio do remanescente esplénico em
pediatria

Para pacientes pediatricos com diagndstico
de EH moderada a grave, a esplenectomia total
classica constitui uma opcao terapéutica viavel,
devendo ser realizada preferencialmente apds
os 5 anos de idade (ALMEIDA et al., 2021).
Essa restricao cronologica visa resguardar o pa-
ciente durante a infancia, periodo em que a au-
séncia total do bago eleva acentuadamente o ris-
co vitalicio de infec¢do fulminante pds-esple-
nectomia (OPSI) por microrganismos en-cap-
sulados (VIVES-CORRONS & KRISHNE-
VSKAYA, 2026).

Como alternativa para mitigar esse risco em
populagdes pediatricas e adolescentes selecio-
nados, observa-se a transi¢ao da esplenectomia
total para a esplenectomia subtotal laparosco-
pica, técnica que tem demonstrado repercus-
soes clinicas e imunologicas favoraveis (POLI-
771 et al., 2025). Focada na ressecgao de 90%
a 97% do tecido esplénico com manutencao de
um remanescente funcionalizado de cerca de 30
mL, essa técnica tem alcangado sucesso clinico
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consistente ao preservar parte do potencial pro-
tetor do baco contra infecgdes graves (YAMO-
TO et al., 2025).

Corroborando essa tendéncia, a meta-ana-
lise de Tang et al. (2024), que reuniu uma
amostra cumulativa de 312 criangas entre 6 ¢ 12
anos — 130 submetidas a esplenectomia parcial
e 182 a esplenectomia total —, ndo identificou
diferenca estatisticamente significativa na taxa
de trombose pos-cirurgica entre os dois proce-
dimentos, refor¢ando que a opg¢ao pela técnica
subtotal ndo implica prejuizo adicional em
termos de seguranga.

Diante desse conjunto de evidéncias, a es-
plenectomia parcial encontra-se indicada com o
objetivo especifico de ressecar a maior por¢ao
da massa esplénica — suficiente para aliviar a
hemolise e os sintomas associados —, mantendo,
simultancamente, um pequeno remanescente
funcionalizado capaz de preservar a fungao
imunolégica e evitar a OPSI (POLIZZI et al.,
2025). Essa eficacia € confirmada pelos desfe-
chos de longo prazo: os estudos disponiveis
revelam taxa zero de episodios de OPSI apos a
esplenectomia subtotal, demons-rando que o
tecido remanescente permanece imunologica-
mente ativo e competente contra microrganis-
mos encapsulados. Complementarmente, exa-
mes de imagem por fluorescéncia com verde de
indocianina confirmam a adequada perfusdo
sanguinea e a viabilidade do parénquima rema-
nescente, sem sinais de necrose ou complica-
¢oes isquémicas locais, consolidando a segu-
ranc¢a dessa modalidade operatoria.

Manejo em populacées especiais: o ce-
nario gestacional
Se a faixa etaria pediatrica exige critérios

técnicos proprios para a indicacdo cirargica, ou-
tro grupo populacional impde restricdes seme-
lhantes: as gestantes com EH. Nesse cendrio, a
decisdo cirurgica ndo ¢ balizada pela idade do
baco remanescente, mas pela janela de segu-

ran¢a materno-fetal, o que refor¢a que a indi-
cacdo da esplenectomia, isolada ou combinada,
deve sempre ser individualizada conforme as
particularidades clinicas do paciente. A ocor-
réncia de EH em mulheres gravidas representa
uma condi¢do clinica de alta complexidade. A
anemia hemolitica cronica severa e o hiperes-
plenismo durante o periodo gestacional podem
comprometer a oxigenagdo fetal e aumentar a
morbidade materna. Quando o manejo clinico
conservador falha em estabilizar os niveis he-
matimétricos € a paciente permanece depen-
dente de transfusdes volumosas recorrentes, a
intervengdo cirurgica torna-se mandatoria.

A literatura médica preconiza que a reali-
zacdo da esplenectomia em gestantes deve ser
programada preferencialmente durante o se-
gundo trimestre da gravidez (ELMEZUGHI &
EKPEBEGH, 2019). Este periodo ¢ considera-
do a janela ideal de seguranga perioperatoria,
uma vez que a organogénese fetal ja estd com-
pleta (reduzindo riscos teratogénicos) € o tama-
nho do utero ainda ndo obstrui significativa-
mente o campo cirirgico abdominal, minimi-
zando o risco de indugdo de parto prematuro ou
abortamento.

Seguranga cirurgica e morbidade peri-
operatoria na abordagem combinada
Uma vez estabelecidas as indicagdes cirur-

gicas e as particularidades das populacdes espe-
ciais, cabe avaliar se a associacao entre colecis-
tectomia e esplenectomia no mesmo tempo
operatorio compromete a seguranga do paci-
ente, considerando que a combinagdo de duas
intervencgdes pode, teoricamente, aumentar a
complexidade técnica, prolongar o tempo ope-
ratdrio e elevar a exposi¢do a eventos adversos.
Entretanto, as evidéncias disponiveis demons-
tram que, quando ha indica¢do adequada e a
conduta ¢ conduzida por equipes experientes,
essa estratégia apresenta evolucdo favoravel,
sem aumento significativo da morbidade em
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relacdo aos procedimentos isolados (TANG et
al., 2024; GUIZZETTI, 2016; UZASLAN et
al., 2025).

Nesse contexto, a analise dos desfechos pe-
rioperatorios evidencia baixa ocorréncia de san-
gramento, infec¢do, necessidade de transfusao
e reintervencao cirurgica. Tang et al. (2024)
destacam ainda que os resultados desfavora-
veis se relacionam mais as condigOes clinicas
individuais — como o grau de severidade da
anemia, a presenca de complicacdes biliares
prévias e o estado imunologico (ZAMORA &
SCHAEFER, 2023; ASAD et al., 2026) — ¢ a
qualidade do preparo pré-operatério do que a
associacdo das intervencdes em si. Dessa for-
ma, a maior complexidade técnica ndo parece
constituir fator independente para pior prog-
ndstico cirargico.

Impacto no tempo operatorio e na com-
plexidade técnica
Considerando a necessidade

de tratar
simultanecamente a doenca biliar e a alteracao
hematologica, € esperado que a combinagao das
técnicas resulte em maior duragdo cirlrgica em
relagdo a execucdao de uma unica intervengao.
Contudo, esse aumento do tempo operatorio
ndo demonstrou associacdo consistente com
maior frequéncia de eventos adversos ou
evolugdo pos-operatoria desfavoravel (TANG
etal.,2024; YAMOTO et al., 2025).

Nesse sentido, Yamoto et al. (2025) ava-
liaram a esplenectomia subtotal laparoscopica
associada a colecistectomia em pacientes pedia-
tricos com doencas hematoldgicas e relataram
recuperacdo adequada, preservacdo do tecido
esplénico remanescente e auséncia de compli-
cagOes infecciosas graves durante o acompa-
nhamento. Os autores destacam ainda que a via
laparoscdpica oferece resultados estéticos supe-
riores, menor dor pos-operatoria e recuperagao
mais rapida em comparacao a técnica aberta, de
modo que, apesar da maior complexidade, a

abordagem conjunta ndo parece comprometer a
recuperagdo dos pacientes selecionados.

De maneira semelhante, Uzaslan et al.
(2025) analisaram uma experiéncia de duas dé-
cadas em pacientes pediatricos submetidos a
esplenectomia por doencas hematoldgicas,
grande parte deles com colecistectomia asso-
ciada no mesmo ato cirtrgico, ¢ observaram
baixa frequéncia de intercorréncias e auséncia
de sepse pods-esplenectomia durante o segui-
mento, indicando que a associacdo dos proce-
dimentos ndo esteve relacionada a aumento re-
levante do risco cirargico.

Complicacoes perioperatorias, trom-
boembolicas e necessidade de intervencio
No que se refere aos principais desfechos

perioperatorios, como hemorragia, infeccao,
trombose, necessidade de suporte transfusional,
conversdo cirurgica e reoperacdo, a literatura
nao demonstra diferencas significativas entre a
estratégia combinada e as intervengdes isoladas
(TANG et al., 2024; GUIZZETTI, 2016; YA-
MOTO et al., 2025; UZASLAN et al., 2025).
Guizzetti (2016) destaca que esses resultados
dependem diretamente do preparo pré-opera-
torio adequado, isto €, controle hematologico,
imunizagdo contra microrganismos encapsula-
dos e acompanhamento especializado. Corro-
borando esses achados, ainda que com menor
nivel de evidéncia, relatos de caso também des-
crevem evolugdo favoravel apos esplenectomia
em pacientes com EH, reforcando a impor-
tancia da individualiza¢do da conduta (ELME-
ZUGHI & EKPEBEGH, 2019; GOUDARZI-
POUR et al., 2021).

Quanto aos riscos de tromboembolismo es-
pecificamente, a esplenectomia, principal inter-
vencdo para EH moderada a grave, exige aten-
¢do ao risco de sepse e trombose a longo prazo,
sobretudo em contexto pediatrico, dado o papel
do bago na defesa contra organismos encap-
sulados e o risco, ainda que raro, de OPSI. Por
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isso, discute-se o uso de esplenectomia parcial
e embolizacdo endovascular para mitigar essas
complicagdes em casos pediatricos seleciona-
dos, embora sejam necessarios mais estudos
sobre os efeitos a longo prazo (VIVES-COR-
RONS & KRISHNEVSKAYA, 2026; YAMO-
TO et al., 2025). Os mesmos autores alertam
ainda para a importancia de diferenciar a EH da
xerocitose hereditaria, alteragdo da permeabili-
dade ionica que causa desidratagdo eritrocita-
ria, ja que, ao contrario da EH, a esplenectomia
¢ formalmente contraindicada nessa condigdo
pelo elevado risco de eventos tromboembo-
licos graves.

Concomitantemente, a esplenectomia cos-
tuma ser seguida de trombocitose reativa que,
especialmente em criancas, pode elevar a
contagem plaquetaria acima de 1000 x 10°L,
com o0s riscos tromboembolicos associados
(BOLTON-MAGGS et al., 2012). Os mesmos
autores apontam ainda um possivel risco au-
mentado de aterosclerose e complicagdes vas-
culares tardias, como hipertensdo pulmonar,
achado que ndo havia sido previamente especi-
ficado, ja que a literatura historicamente des-
crevia apenas eventos tromboéticos anedoticos
em pacientes que ja possuiam fatores de risco
hereditarios associados (principalmente o Fator
V Leiden). O maior risco de trombose tardia,
ndo necessariamente relacionado a cirurgia,
concentra-se em pacientes com distirbios mie-
loproliferativos, anemia persistente com hema-
cias anormais, beta-talassemia intermédia ou
estomatocitose hereditaria, sendo recomenda-
vel considerar esses fatores na decisao pela
esplenectomia, apesar da necessidade de mais
pesquisas sobre o tema.

Por fim, o estudo de Uzaslan et al. (2025),
que acompanhou por 12 anos 87 pacientes
pediatricos, 61 deles com EH, submetidos a
esplenectomia total (72 por laparotomia e 15
por laparoscopia), ndo identificou complica-
coes tromboembdlicas relacionadas a cirurgia,

evidenciando que cuidados perioperatorios ade-
quados podem mitigar esses riscos.

Em sintese, as complicagdes tromboem-
bolicas da esplenectomia em pacientes com EH
decorrem principalmente como mecanismo se-
cundario a trombocitose reativa, sendo os pa-
cientes pediatricos, sobretudo diante de infec-
¢do poés-operatdria, o grupo de maior risco; a
literatura, no entanto, ainda carece de dados
precisos sobre os riscos a longo prazo. Cirurgia
cuidadosa e avaliacdo meticulosa do paciente
tornam essas complica¢des ainda mais raras, o
que sustenta a associagdo entre esplenectomia e
colecistectomia como alternativa segura para
pacientes selecionados com EH e colelitiase. A
decisdo terapéutica deve, portanto, considerar a
indicagdo da esplenectomia, a presenga de do-
enca biliar associada e as caracteristicas indivi-
duais de cada paciente, sem que a complexi-
dade adicional da cirurgia seja, isoladamente,
um fator impeditivo para sua realizagdo (TANG
et al., 2024; YAMOTO et al., 2025;
UZASLAN et al., 2025).

Tempo de internacio e recuperacio pos-
operatoria

Outro parametro relevante na avaliagdo da
seguranga cirurgica corresponde ao periodo de
hospitalizagdo. Apesar da necessidade de moni-
torizacao inicial mais cuidadosa apos a asso-
ciacdo das intervencdes, os dados disponiveis
indicam que ndo ocorre aumento expressivo do
tempo de internagdo, especialmente quando sdao
utilizadas técnicas minimamente invasivas
(YAMOTO et al., 2025; UZASLAN et al.,
2025).

Sintese da seguranca perioperatoria
De maneira geral, as evidéncias analisadas

indicam que a colecistectomia associada a es-
plenectomia apresenta resultados perioperato-
rios semelhantes aos procedimentos realizados
isoladamente. Embora a estratégia combinada
esteja relacionada a maior complexidade opera-
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toria e discreto aumento do tempo cirrgico,
esses fatores ndo demonstraram influéncia sig-
nificativa sobre a morbidade, necessidade de
intervencdo ou duragdo da internagdo quando
ha adequada sele¢do dos pacientes e preparo
pré-operatorio apropriado (TANG et al., 2024;
GUIZZETTI, 2016; YAMOTO et al., 2025;
UZASLAN et al., 2025).

Eficacia hematologica e remissio de sin-
tomas
Confirmada a segurancga perioperatoria da

abordagem combinada, resta avaliar se essa
estratégia também se traduz em beneficio cli-
nico efetivo, isto €, se a associagdo cirirgica
promove controle hematologico satisfatorio e
remissdao duradoura dos sintomas relacionados
a hemolise. Os desfechos hematologicos pds-
operatorios descritos na literatura evidenciam
resposta terapéutica imediata e sustentada, ca-
racterizada pelo prolongamento significativo da
sobrevida das hemacias na circulagdo periférica
e pela normaliza¢do dos niveis de hemoglobina,
mesmo em pacientes com historico de anemia
grave e dependéncia prévia de hemotransfusdes
recorrentes (VIVES-CORRONS & KRISH-
NEVSKAYA, 2026; ZAMORA & SCHAE-
FER, 2023).

Do ponto de vista laboratorial, observam-se
quedas drésticas nos niveis de bilirrubina sérica
nao conjugada e na contagem de reticuldcitos
ap6s a cirurgia (YAMOTO et al., 2025),
estabilizacdo refletida clinicamente na regres-
sdo completa da ictericia, no ndo atrofiamento
do parénquima remanescente € na eliminagdo
da necessidade de suporte transfusional no
acompanhamento de longo prazo, confirmando
a eficacia do procedimento no controle da do-
enca de base (POLIZZI et al., 2025).

Analise comparativa dos desfechos:
abordagem isolada vs. combinada
A colecistectomia isolada atua de forma pa-

liativa sobre a consequéncia biliar: resolve a co-

lelitiase aguda, mas falha em suprimir o esti-
mulo hemolitico do hiperesplenismo (ALMEI-
DA et al., 2021), mantendo o paciente exposto
a crises anémicas sistémicas, ictericia recor-
rente € ao risco iminente de novos célculos de
bilirrubinato nas vias biliares remanescentes
(PINHEIRO et al., 2025).

Ja a colecistectomia combinada com esple-
nectomia (total ou subtotal) atinge um duplo
desfecho terapéutico no mesmo ato operatorio:
trata a litiase biliar e, ao remover ou reduzir sig-
nificativamente o parénquima esplénico, inter-
rompe o gatilho da destruicdo prematura dos
eritrocitos (BOLTON-MAGGS et al., 2012),
reduzindo drasticamente o risco de novos calcu-
los, promovendo a cura dos sintomas obstru-
tivos e possibilitando o controle laboratorial
definitivo da EH (PINHEIRO et al., 2025).

Portanto, os desfechos clinicos confirmam
a abordagem sincrona e combinada como pa-
drao de escolha para a resolugdo integral do
quadro e a melhora definitiva da qualidade de
vida a longo prazo de pacientes com EH e
colelitiase (PINHEIRO et al., 2025).

Limitacoes do presente estudo
Nao obstante os resultados favoraveis

observados, ¢ necessario reconhecer que esta
revisdo apresenta limitacoes que devem ser
consideradas na interpretagdo dos achados.
Primeiramente, o numero reduzido de estudos
incluidos (n = 6) e a heterogeneidade meto-
dologica entre eles, abrangendo revisoes siste-
maticas, meta-andlises, coortes retrospectivas,
séries e relatos de caso, além de diretrizes clini-
cas, resultam em diferentes niveis de evidén-
cia, reduzindo a robustez das conclusodes e limi-
tando a generalizacdo dos resultados. Além
disso, ndo foram identificados ensaios clinicos
randomizados comparando diretamente a cole-
cistectomia associada a esplenectomia com a
colecistectomia isolada em pacientes com esfe-
rocitose hereditaria, o que provavelmente refle-
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te tanto a raridade da condi¢do quanto os desa-
fios éticos e operacionais inerentes a realizacao
desse tipo de estudo.

Ademais, os dados disponiveis sobre des-
fechos tromboembdlicos em longo prazo per-
manecem limitados e sdo provenientes, em sua
maioria, de estudos com tempo de seguimento
variavel, dificultando a estimativa do risco cu-
mulativo e a identificacdo consistente de fatores
preditores (BOLTON-MAGGS et al., 2012).

CONCLUSAO

Em sintese, a esferocitose hereditaria (EH)
¢ uma anemia hemolitica congénita ocasionada
por alteragdes estruturais e funcionais da mem-
brana eritrocitaria, capaz de levar a compli-
cagdes como crises anémicas sistémicas, icteri-
cia e colelitiase. Para a doenca biliar, a colecis-
tectomia, preferencialmente por via laparos-
copica, constitui a conduta indicada, enquanto
a esplenectomia se impde como intervengao
central para conter a destruigdo eritrocitaria pre-
coce que caracteriza a fisiopatologia da EH. Sua
indicacdo, no entanto, depende de diag-ndstico
diferencial rigoroso, ja que condigdes como a
estomatocitose e a xerocitose hereditaria con-
traindicam formalmente o procedimento pelo
risco de eventos tromboembolicos graves. Em
pacientes pediatricos com quadro moderado a
grave, recomenda-se a esplenectomia ideal-
mente apos os seis anos, sendo a técnica sub-
total laparoscopica, que preserva um remanes-
cente esplénico funcionante, uma alter-nativa
relevante para reduzir o risco de infec¢do ful-
minante pos-esplenectomia (OPSI) sem com-
prometer o controle da hemolise. Em gestantes,
o procedimento deve ser preconizado, preferen-
cialmente, durante o segundo trimestre da gra-
videz.

A presente revisdo observou ainda que a

\

colecistectomia associada a esplenectomia
apresenta seguranca perioperatoria semelhante
a dos procedimentos isolados, sem aumento
significativo de complicacdes, tempo de inter-
nacdo ou necessidade de reintervengdo, ainda
que demande maior tempo operatorio e equipes
cirtirgicas experientes. Do ponto de vista clini-
co, a realizacdo simultanea dos dois procedi-
mentos reduz o risco de formacdo de novos
calculos biliares e interrompe a hemolise pre-
coce, traduzindo-se em normalizagdo da hemo-
globina, queda da bilirrubina e dos reticu-
locitos, e eliminagao da dependéncia transfu-
sional a longo prazo. Em contrapartida, a cole-
cistectomia isolada resolve a colelitiase aguda,
mas mantém o paciente exposto a ane-mias
importantes e a formagao de novos célculos nas
vias biliares remanescentes. Complicagdes
tromboembolicas, quando presentes, relacio-
nam-se sobretudo a trombocitose reativa pos-
esplenectomia e a fatores de risco hereditarios
associados, mas a literatura ainda carece de
dados consistentes sobre seu compor-tamento a
longo prazo — lacuna que, somada ao niumero
limitado de estudos disponiveis sobre o tema e
a auséncia de ensaios clinicos rando-mizados
comparando diretamente as duas abor-dagens
cirurgicas, refor¢a a necessidade de mais pes-
quisas prospectivas com seguimento estendido.

Posto 1sso, apesar dos resultados favoraveis
a associacdo entre colecistectomia e esplenec-
tomia em pacientes com EH e colelitiase, a
decisdo terapéutica deve permanecer funda-
mentada na avaliagao clinica individual, consi-
derando a gravidade da hemolise, o diagndstico
diferencial adequado, o risco de complicagdes
tromboembolicas relacionadas a esplenectomia
e as particularidades de cada paciente, como a
faixa etaria e o status gestacional.

282|Pagina




REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

ALMEIDA, D. P. A.; PEDROSA EUGENIO, G. G.; HOLANDA, J. B. F. et al. Colecistectomia: Técnicas e suas indicacdes.
Brazilian Journal of Health Review, Curitiba, v. 4, n. 6, p. 25953-25957, 2021. DOI: 10.34119/bjhrv4n6-190.

ASAD, U.; WANG, C. F.; JONES, M. W. Laparoscopic Cholecystectomy. In: StatPearls [Internet]. Treasure Island, Florida:
StatPearls Publishing, 2026. Atualizado em: 2 jul. 2025. Disponivel em: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448145/.
Acesso em: 28 jun. 2026.

BOLTON-MAGGS, P. H. B.; LANGER, J. C.; IOLASCON, A. et al. Guidelines for the diagnosis and management of
hereditary spherocytosis — 2011 update. British Journal of Haematology, v. 156, n. 1, p. 37-49, 2012. DOI: 10.1111/j.1365-
2141.2011.08921.x.

CAIRES, A. C.; GILENO, M. C. Padronizagao e aplicagdo da curva de fragilidade osmética no auxilio diagndstico de anemias.
Revista Brasileira Multidisciplinar, Araraquara, v. 15, n. 2, p. 49-58, 2012. DOIL: 10.25061/2527-2675/Re-
BraM/2012.v15i2.88.

ELMEZUGH]I, K. & EKPEBEGH, C. Hereditary spherocytosis with successful splenectomy in a pregnant black South African
lady: a case report. The Pan African Medical Journal, v. 33, p. 288, 2019. DOI: 10.11604/pam;.2019.33.288.18873.

GOUDARZIPOUR, K.; AMIRI, V.; ESHGHI, P. Successful splenectomy management in a patient with moderate factor VII
deficiency and concomitant severe hereditary spherocytosis. Journal of Pediatric Hematology/Oncology, v. 43, n. 2, p. €243-
€245, 2021. DOI: 10.1097/MPH.0000000000001738.

GUIZZETTI, L. Total versus partial splenectomy in pediatric hereditary spherocytosis: A systematic review and meta-
analysis. Pediatric Blood & Cancer, v. 63, n. 10, p. 1713-1722,2016. DOI: 10.1002/pbc.26106.

JONES, M. W.; WEIR, C. B.; MARIETTA, M. Gallstones (Cholelithiasis). In: StatPearls [Internet]. Treasure Island, Florida:
StatPearls Publishing, 2026. Atualizado em: 19 jun. 2026. Disponivel em: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459370/.
Acesso em: 27 jun. 2026.

MEDSCAPE. Hereditary Spherocytosis Guidelines: Guidelines Summary. Atualizado em: 22 mar. 2023. Disponivel em:
https://emedicine.medscape.com/article/206107-guidelines. Acesso em: 22 jun. 2026.

PINHEIRO, A. M. R.; ARCANIJO, A. K. A.; PORTELA, A. M. L. R. ef al. Hematologia e hemoterapia para a graduagao.
Campina Grande: Amplla Editora, 2025. E-book. ISBN 978-65-5381-264-2. DOI: 10.51859/amplla.hhg642.1125-0.

POLIZZI, A.; DICEMBRE, L. P.; FAILLA, C. et al. Overview on Hereditary Spherocytosis Diagnosis. International Journal
of Laboratory Hematology, v. 47, n. 1, p. 18-25,2025. DOI: 10.1111/ij1h.14376.

TANG, X.; XUE, J.; ZHANG, J. et al. The efficacy of partial versus total splenectomy in the treatment of hereditary
spherocytosis in children: A systematic review and meta-analysis. Pediatric Surgery International, v. 40, n. 1, p. 280, 2024.
DOI: 10.1007/s00383-024-05879-7.

UZASLAN, O.; HAKALMAZ, A. E.; OCAK, S. et al. Pediatric splenectomy for hematologic disorders: Two-decade
experience and prophylactic cholecystectomy outcomes. BMC Surgery, v. 25, p. 359, 2025. DOI: 10.1186/s12893-025-03107-
0.

VIVES-CORRONS, J. L. & KRISHNEVSKAYA, E. Hereditary Spherocytosis: Linking Ion Transport Defects to Osmotic
Gradient Ektacytometry Profiles — A Review. International Journal of Molecular Sciences, v. 27, n. 2, p. 721, 2026. DOI:
10.3390/ijms27020721.

YAMOTO, M.; SUGAL Y.; NEMOTO, Y. ef al. Laparoscopic Subtotal Splenectomy in Pediatric Patients With Hematologic
Disorders: A Case Series and Operative Technique. Asian Journal of Endoscopic Surgery, v. 18, n. 1, p. €70146, 2025. DOI:
10.1111/ases.70146.

ZAMORA, E. A.; SCHAEFER, C. A. Hereditary Spherocytosis. In: StatPearls [Internet]. Treasure Island, Florida: StatPearls

Publishing, 2026. Atualizado em: 4 jul. 2023. Disponivel em: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539797/. Acesso em:
22 jun. 2026.

283|Pagina




