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Como Eu Faço o Ecocardiograma na Anemia Falciforme
My Approach to Imaging in Sickle Cell Anemia
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Resumo
A doença falciforme (DF) notabiliza-se como problema global 

de saúde pública, caracterizando-se pela mudança da hemácia 
para a forma de foice, além da anemia crônica verifica-se alteração 
da reologia dos glóbulos vermelhos, ocasionando um cenário de 
inflamação e estresse oxidativo, fazendo da DF uma enfermidade 
multissistêmica. O débito cardíaco (DC) encontra-se elevado, 
acarretando aumento das câmaras cardíacas globalmente e 
hipertrofia miocárdica tipo excêntrica. Essas alterações cardíacas 
eram atribuídas apenas a reações adaptativas ao estado anêmico 
crônico. Estudos recentes reconhecem de maneira patente a 
associação com hipertensão pulmonar (HP), disfunção diastólica 
do ventrículo esquerdo, arritmias e morte súbita; e, nesse 
contexto, surge recentemente a hipótese da existência de uma 
cardiomiopatia falcêmica, caracterizada por disfunção diastólica e 
fisiologia restritiva. O ecocardiograma configura como instrumento 
fundamental na determinação dos volumes cavitários, da função 
diastólica e da estimativa da pressão pulmonar, e constitui recurso 
valioso no diagnóstico e na condução terapêutica na síndrome 
torácica aguda. A utilização do strain miocárdico, as variáveis 
rotacionais, o trabalho miocárdico e a ecocardiografia 3D podem 
ser utilizados na tentativa de auxiliar a identificação precoce 
dos pacientes que estão sob maior risco de desenvolverem 
complicações e morte relacionada à DF. 

Introdução
A doença falciforme (DF) é a afecção hematológica 

hereditária de maior prevalência no mundo, acometendo 
cerca de 5 milhões de pessoas, e estima-se que nasçam 
300 mil bebês com DF por ano, sendo reconhecida pela 
Organização Mundial da Saúde (OMS) e Organização das 
Nações Unidas (ONU) como problema global de saúde 
pública.1,2 Possui como característica comum a herança da 
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hemoglobina mutante S, que é resultado da substituição de um 
ácido glutâmico por uma valina na posição 6 da cadeia beta, 
com consequente modificação físico-química na molécula da 
hemoglobina.3 A denominação DF engloba a homozigose da 
hemoglobina S (SS), que configura a anemia falciforme (AF), 
e as associações com outras variantes de hemoglobinas, tais 
como Hb C (SC), Hb D (SD), Hb E (SE), e as interações com 
talassemias (Sβ0, Sβ+ e Sα). O traço falciforme, a heterozigose 
para HbS, não é considerado doença.4

A DF se caracteriza pela forte tendência da hemoglobina 
mutante à polimerização, provocando a mudança da hemácia 
para a forma de foice, alterando a membrana eritrocitária e 
a reologia dos glóbulos vermelhos, ocasionando um cenário 
de hemólise intensa, oclusão da microvasculatura, disfunção 
endotelial, deficiência de óxido nítrico (ON), inflamação, 
estresse oxidativo, adesividade aumentada de neutrófilos, 
ativação da coagulação, fazendo da DF uma enfermidade 
multissistêmica com elevada mortalidade, com sobrevida 
média atual próximo aos 50 anos, mesmo nos países 
desenvolvidos.5,6 A mortalidade resulta principalmente de 
lesões de órgãos-alvo, sendo que existe elevada incidência de 
morte súbita em adultos jovens e, atualmente, as complicações 
cardiopulmonares são a causa mais comum de morte nessa 
população7 (Figura 1).

Manifestação cardiovascular da DF
O regime de anemia crônica leva a adaptações que mantêm 

a oferta adequada de oxigênio aos tecidos em função de 
mecanismos compensatórios. Mecanismos não hemodinâmicos 
(estímulo à eritropoiese) e mecanismos hemodinâmicos agindo 
por meio da redução da pós-carga (bradicinina, adenosina, ON) e 
aumento da pré-carga (sistema renina-angiotensina-aldosterona) 
e estímulo inotrópico e cronotrópico ainda maior advindo de 
maior atividade simpática reflexa justificam o incremento da 
função ventricular esquerda e o estado de alto débito cardíaco 
(DC).8 Essas alterações cardíacas encontradas classicamente 
na DF, como aumento das câmaras cardíacas, eram atribuídas 
apenas a reações adaptativas ao estado anêmico crônico. Estudos 
recentes reconhecem de maneira patente a associação com 
hipertensão pulmonar (HP), disfunção diastólica do ventrículo 
esquerdo (VE), arritmias e morte súbita e, nesse contexto, surge 
recentemente a hipótese da existência de uma cardiomiopatia 
falcêmica caracterizada por disfunção diastólica e fisiologia 
restritiva9 (Figura 1). Doença arterial coronária e cardiomiopatia 
secundária à sobrecarga de ferro são infrequentes nesses 
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pacientes.7 A seguir, apresentam-se os aspectos mais importantes 
a serem avaliados pela ecocardiografia na DF, bem como as 
indicações do ecocardiograma na avaliação cardiológica nessa 
população (Tabela 1).

Quantificação das câmaras cardíacas
Na DF, o DC está elevado devido ao aumento do volume 

sistólico, sendo a elevação do volume sanguíneo resultante 
do aumento do volume plasmático e da diminuição da 
resistência periférica. O aumento do DC leva ao aumento 
das câmaras cardíacas globalmente, e a hipertrofia miocárdica 
tipo excêntrica. As alterações são de caráter progressivo, 
sendo mais exuberantes nos grupos etários mais avançados. 
Acredita-se que a dilatação do ventrículo direito (VD) seja 
mais tardia e menos intensa que a das cavidades esquerdas.

Para que se proceda à adequada quantificação das câmaras 
cardíacas nessa população, deve-se realizar a medição linear 
interna das cavidades cardíacas e suas paredes como de rotina 
e, idealmente, prosseguir para a mensuração dos volumes 
cavitários indexando pela superfície corpórea do paciente, 
utilizando o ecocardiograma bidimensional (Figura 2). 
O ecocardiograma tridimensional, se disponível, poderá 
avaliar de forma mais acurada e reprodutível não somente os 
volumes cavitários, mas também a massa e a função do VE.

É relevante destacar ainda algumas dificuldades 
relacionadas à avaliação ecocardiográfica dessa população 
em particular, visto que a grande maioria dos pacientes tem 
redução significativa do índice de massa corporal, queixa 
de dor crônica com relativa limitação de mobilização e, 
frequentemente, apresenta taquicardia durante a realização 
do exame.

Função sistólica e strain miocárdico
A função sistólica do VE parece estar preservada na maioria 

dos pacientes com DF, apesar da significativa dilatação do VE, que 
é a regra nessa população (Figura 2). As alterações segmentares 
e coronariopatias são raras.9 Quando a disfunção sistólica está 
presente, é identificada, principalmente, em pacientes com idade 
mais avançada e com doenças associadas, como hipertensão 
arterial sistêmica e doença renal.10

Figura 1 – Mecanismo proposto para cardiomiopatia falciforme. Fonte: Modificada de Rai et al 2017.7 VE: ventrículo esquerdo; AE: átrio esquerdo; DC: débito 
cardíaco; HbS: Hemoglobina S; ON: óxido nítrico; O2: oxigênio.

Tabela 1 – Indicações do ecocardiograma na avaliação 
cardiológica do paciente com DF

Avaliação de sinais sugestivos de HP e estimativa da pressão pulmonar 
por meio da VRT máxima.

Avaliação dos diâmetros e volumes cavitários.

Avaliação de hipertrofia ventricular.

Análise da função sistólica e da função diastólica.

Avaliação de sopros cardíacos e valvopatias associadas.

Análise do comprometimento cardíaco por comorbidades associadas.

Avaliação cardiológica na STA sendo útil para detectar a elevação 
transitória da pressão pulmonar e a disfunção ventricular direita durante 
o quadro agudo.

Avaliação dos pacientes com critérios clínicos e laboratoriais de 
gravidade da doença.

HP: hipertensão pulmonar; VRT: velocidade da regurgitação tricúspide; 
STA: síndrome torácica aguda.

Anemia

↑ Extração de O2 
miocárdico

Miocárdico 
arritmogênico

Hipertensão
 arterial 

pulmonar

Hipertensão
 venosa pulmonar

Morte 
súbita

↑ Refluxo 
tricúspide

Polimerização  
da HbS

Hipóxia/perda de 
cardiomiócitos

Disfunção 
diastólica

Oclusão da 
microvasculatura, 

hipoperfusão

Focos difusos 
de fibrose 

microscópica

Hipertensão AE, ↑ AE, 
fisiologia cardíaca 

restritiva

↑ DC
Fração de ejeção normal

Dilatação do VE
Hipertrofia excêntrica do VE

Hemólise, ↓ON, 
inflamação, 

radicais livres, 
disfunção endotelial, 
hipercoagubilidade
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Há muitos anos, considera-se que os parâmetros convencionais 
de mensuração de fração de ejeção, por sofrerem grande 
influência das alterações da pré e da pós-carga, não serviriam 
para avaliar a função sistólica em pacientes falcêmicos, ocultando 
a função intrínseca do músculo cardíaco. Portanto, deve-se dar 
preferência para a avaliação da função sistólica biventricular 
mediante a utilização do strain bidimensional e tridimensional, 
se disponível, variáveis rotacionais (twist e torção) e trabalho 
miocárdico (Figura 3).11-13

É essencial ressaltar que vários fatores podem influenciar a 
análise pelo strain miocárdico no contexto da DF: etnia, raça, 
sexo, idade e fatores hemodinâmicos (estado hiperdinâmico 
e hipervolemia).14 E pode haver limitações técnicas para 
ecocardiografia tridimensional: dificuldade para mobilização 
e apneia respiratória na aquisição da imagem, dificuldade de 
aquisição de imagem com alta frequência cardíaca e dificuldade 
de aquisição da imagem total nos grandes ventrículos. 

Disfunção diastólica
A disfunção diastólica do VE é comum em pacientes com DF, 

classicamente relacionada à dilatação ventricular e hipertrofia 
excêntrica do miocárdio como resposta à anemia crônica, 
sendo um preditor independente de redução da tolerância 
ao exercício e mortalidade nesses pacientes.15 Recentemente, 
alguns estudos experimentais com análise anatomopatológica 
e por ressonância cardíaca têm considerado a possibilidade 
de acometimento fibrótico miocárdico devido à sequela de 
eventos isquêmicos microscópicos, resultando em enchimento 

ventricular restritivo e aumento do átrio esquerdo (AE)9 
(Figuras 1 e 4).

A análise ecocardiográfica da função diastólica do VE é parte 
integrante da avaliação rotineira de pacientes com sintomas de 
dispneia ou insuficiência cardíaca. O diagnóstico de disfunção 
diastólica nessa população é muito desafiador, pois os pacientes 
geralmente têm VE dilatado e fração de ejeção preservada, além 
de sinais óbvios de sobrecarga volumétrica. Para iniciar a avaliação, 
deve-se definir se há doença miocárdica (evidência de doença 
cardíaca estrutural ou funcional relevante, como hipertrofia 
ventricular esquerda — HVE — e/ou disfunção sistólica) e, 
considerando essa definição, sugerimos avaliação do VE com 
strain bidimensional de rotina para todos os pacientes. Além disso, 
deve-se tomar medidas objetivas para avaliação das pressões de 
enchimento e função diastólica, que devem ser determinadas pela 
análise das variáveis ecocardiográficas, que incluem as velocidades 
do fluxo mitral, as velocidades do anel mitral, a relação E/e’, a 
velocidade máxima da regurgitação tricúspide (VRT) e o volume 
indexado do AE. As quatro variáveis recomendadas atualmente e 
os valores de corte anormais são: 1) Relação E/e’ média >14; 2) 
A velocidade anormal do e’ septal <7 cm/seg ou e’ lateral <10 
cm/seg; 3) Volume indexado do AE >34 ml/m2; 4) Velocidade 
máxima de regurgitação tricúspide (TR)  >2,8 m/seg.16

HP
A HP é uma complicação comum e grave nos pacientes 

com DF, sendo importante marcador de mortalidade nesses 
pacientes.17 A HP na DF é mista, tendo um componente arterial 

Figura 2 – (A) Imagem ecocardiográfica bidimensional em corte paraesternal, eixo longo, em paciente com AF, 20 anos, evidenciando diâmetro diastólico do 
VE de 60 mm. (B) Mesmo paciente, evidenciando o volume do AE de 46 ml/m² (referência: <34 ml/m²). (C)/(D) Mesmo paciente, evidenciando o volume do VE 
118 ml/m² (referência: <74 ml/m²). VE: ventriculo esquerdo; AE: átrio esquerdo; AO: aorta.
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Figura 3 – (A) Imagem do ecocardiograma transtorácico em corte apical para análise da deformação longitudinal em paciente com AF, 20 anos, evidenciando 
função contrátil preservada em cada um dos segmentos com resultado do Strain Global Longitudinal de VE: -19,9 (Referência: <-16,9). (B) Mesmo paciente, 
evidenciando função contrátil preservada em cada um dos segmentos da parede livre do VD, análise da deformação longitudinal do VD com resultado Strain 
parede livre VD: -26,3 (Referência: <-20)

(hipertensão pulmonar arterial — HPA) pré-capilar devido 
ao aumento progressivo na resistência vascular pulmonar 
(hemólise, ↓ON, inflamação, radicais livres, disfunção endotelial, 
hipercoagulabilidade, tromboembolismo crônico) e componente 
venoso (hipertensão pulmonar venosa — HPV) pós-capilar 
(disfunção diastólica do VE). Atualmente, classifica-se no grupo 
5 de HP por mecanismos multifatoriais (Figura 4). A estimativa 
da pressão pulmonar pelo ecocardiograma é realizada, 
principalmente, por meio da mensuração da VRT pela qual se 
estima a pressão sistólica da artéria pulmonar — PSAP (derivada 
da equação de Bernoulli; PSAP = 4 vezes a determinação da VRT 
elevada ao quadrado, somando-se a seguir um valor estimado 
de pressão no átrio direito). Uma VRT superior a 2,9 m/s define 
um subgrupo de risco, ocorrendo em aproximadamente 10% 
dos adultos com DF, e é associada a risco relativo de morte 
de aproximadamente 10, segundo estudos prévios.18 Valores 
intermediários de VRT entre 2,5 e 2,9 m/s permanecem como 
fonte de controvérsia. No entanto, esses pacientes também 

parecem ter capacidade de exercício diminuída e aumento de 
mortalidade com razão de risco de morte de 4.17 Embora na 
grande maioria dos estudos epidemiológicos conduzidos até o 
momento se demonstrou que uma leve a moderada elevação da 
pressão sistólica do VD (VRT≥2,5 m/s) seja comum em adultos 
com DF, é associada a maior taxa de risco de morte precoce. O 
corte de 2,5 m/s leva a um hiperdiagnóstico de HP, e a utilização 
de limiares mais elevados de VRT (>2,9 m/s) melhora sua 
especificidade.18 Pelo alto risco de desenvolver HP, os pacientes 
com DF devem realizar ecocardiogramas periódicos pelo menos 
a cada dois ou três anos para identificar a presença de aumento 
das pressões em território pulmonar.19

Síndrome torácica aguda

A síndrome torácica aguda (STA) consiste em uma combinação 
de sinais e sintomas incluindo dispneia, dor torácica, febre, tosse 
e hipoxemia, associados ao aparecimento de um infiltrado 

Figura 4 – (A) Fluxo diastólico em paciente com AF, 20 anos. Observe a relação E/e´ septal de 21, conferindo pior prognóstico. (B) Mesmo paciente, evidenciando 
velocidade do refluxo tricúspide de 3,0 m/s, conferindo pior prognóstico.



Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2023;36(1):e202300095

Artigo de Revisão

Braga et al.
Ecocardiograma na anemia falciforme

pulmonar novo. A etiologia é complexa e multifatorial, sendo 
implicadas causas infecciosas e não infecciosas e em um elevado 
número de casos não é possível definir a etiologia. O diagnóstico 
de STA é extremamente importante devido à significativa 
morbimortalidade e a elevada recorrência. O ecocardiograma 
nesse cenário é usualmente realizado à beira do leito e evidencia, 
frequentemente, uma elevação transitória da pressão pulmonar 
e disfunção ventricular direita durante o quadro agudo, tendo 
aplicação diagnóstica e prognóstica fundamental nesse contexto. 
Os pacientes que exibem VRT ≥3 m/s ao ecocardiograma 
durante o evento agudo apresentam risco particularmente mais 
alto de falência de múltiplos órgãos e morte súbita. O ultrassom 
de pulmão (USP) na modalidade point-of-care tem se mostrado 
também uma importante ferramenta na STA, reduzindo a 
radiação diagnóstica na população falciforme.20 

Conclusões 
A DF evolui com manifestação cardiovascular 

caracteristicamente com cardiomiopatia restritiva (disfunção 
diastólica, aumento do AE e fração de ejeção preservada) e HP 
(hipertensão arterial pulmonar e hipertensão venosa pulmonar). 
O ecocardiograma se configura como instrumento fundamental 
na determinação dos volumes cavitários, da função diastólica e 
da estimativa da pressão pulmonar e constitui recurso valioso 
no diagnóstico e condução terapêutica na STA. O strain 

miocárdico, variáveis rotacionais, trabalho miocárdico e a 
ecocardiografia 3D poderão ser utilizados na tentativa de auxiliar 
na identificação precoce dos pacientes que estão sob maior risco 
de desenvolverem complicações e morte relacionada à DF.
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