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CASO 1

Topicos relacionados: “anemias”, “anemia hemolitica”, “anemia
hemolitica autoimune”

Identificacdo:
Mulher, 48 anos, professora primadria, natural de Batatais, residente em Ribeirdo

Preto.

QD: Cansago progressivo, palidez cutaneo-mucosa e olhos amarelos ha 3
semanas.

HMA: Ha trés semanas comecou apresentar cansa¢o, desanimo e fraqueza
generalizada, que vém se acentuando desde entdo. No inicio procurou
continuar com suas atividades (como professora e doméstica), mas
frequentemente tinha que parar para se sentar e descansar. Hd uma semana
esta de licenca e passa a maior parte do tempo na cama. Quando se levanta
tem tontura e, se nao for auxiliada, pode cair. Logo que esses sintomas
comecaram, seus familiares perceberam que estava muito “branca”, e ela
notou que o “branco dos olhos” estava amarelo. Procurou entdo um médico
que disse que provavelmente tratava-se de “hepatite”. Pediu para realizar
alguns exames e receitou-lhe repouso. Ha dez dias retornou ao médico que,
observando os resultados dos exames, disse-lhe que ela estava com “anemia”
e receitou duas transfusdes de sangue. A paciente diz que obteve ligeira
melhora com as transfusdes, mas que dois dias depois estava novamente
muito fraca. Uma nova transfusao realizada ha cinco dias nado teve qualquer
efeito. A paciente acha, ainda, que a cor amarela dos olhos aumentou nos
ultimos dez dias.

A paciente nega febre, calafrios, perda de peso, sudorese excessiva ou dores.

S
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(Além dos sintomas ja descritos)

Apetite conservado. Sem alteracdes da digestdo e do hdabito intestinal.
Dispneia aos médios esforcos desde que comegou a doenga. Sente intensa
“batedeira” quando realiza pequenos esforcos ou quando caminha. Nega
ortopneia ou dispneia paroxistica noturna. Nao tem tosse nem dor toracica.
Nao observou edemas. Ndo observou alteracao do volume ou cor da urina.

Antecedentes: Mora na cidade, em casa urbanizada com luz, 4gua, esgoto. Casada (o
marido é contador), tem dois filhos (16 e 18 anos de idade) sadios. Nenhum
antecedente de doenga.

EXAME FISICO:
Paciente em bom estado geral, consciente, conversando, sem decubito
preferencial, com dificuldade para se levantar do leito sem ajuda. Peso: 68 kg,
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altura 1,63 m. Temperatura axilar: 36,82C. Pressao arterial: 125/45 mmHg
(MS, decubito)

Pele e mucosas intensamente palidas, moderadamente ictéricas, sem
petéquias, equimoses ou outras lesdes dermatolégicas. Esclerdticas ictéricas;
sem outras alteracdes oculares.

Auséncia de edemas. Nao ha aumento de ganglios linfaticos.

Musculatura, esqueleto e articulagdes: sem alteragoes.

Pulsacgdes arteriais visiveis no pesco¢o. Exame do precérdio revela choque da
ponta impulsivo no 52 EIE, na linha hemiclavicular. FC=FP=104 bat/min
(repouso). Sopro sistolico suave, sem frémito, mais audivel no FM e FP,
também audivel na base do pescogo. Exame do pulmdo: sem anormalidades.
Abdoémen: plano, sem cicatrizes. Ha palpacdo, sem pontos dolorosos, sem
massas anormais. Figado palpavel até 4 cm abaixo da borda costal direita,
nao doloroso, de consisténcia carnosa habitual. Por percussao + palpagao:
hepatimetria de 14 cm. Bago: palpavel a 4 cm da borda costal esquerda, nao
doloroso.

Exame de membros, coluna e articulagées: sem anormalidades.

S. Nervoso: ndo examinado.

Exame Hematoldgico: (VN: valor normal)

Hb: 4,5 g/dl (VN: 12 -15,5g/dL) Leucécitos: 12.500/uL

(VN:3500-10500/uL)
GV:1,5x106/pL (VN: 3,9 - 5x10%/uL) neutrdfilos: 8400 (1700 - 8000)
Ht: 13% (VN: 35 - 45%) eosinoéfilos: 100 (50 - 500)

linfocitos: 3100 (900 - 2900)
Plaquetas: 140.000/pL (150 - 450 x | monécitos: 900 (300 -900)

103/uL)
Contagem de reticulécitos: 18%(VN: 1 - 2,25%)

Analise do esfregaco do sangue periférico:

GV:  Anisocitose evidente. Numerosos macrocitos policromatoéfilos e
abundantes esferdcitos. Presenca de eritroblastos.

GB: sem anormalidades

Plaquetas: sem anormalidades.

Teste da Antiglobulina Direto (TAD - Coombs Direto) (Soro reagente + hemacias do
paciente)

Soro reagente Resultado
Soro de Coombs +++
Anti-IgG1 ++
Anti-IgGs -
Anti-C3d

Pesquisa de anticorpos irregulares (Teste de Coombs Indireto)
(Hemacias “normais” tipo 0 + soro do paciente): ++
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Outros testes laboratoriais:
Bilirrubinas totais 4,8 mg/dL (VN: 0,2 - 1,2 mg/dL)
Bilirrubina “direta”: 1,2 mg/dl (VN: <0,3,d/dL)
Alanino amino transferase: 60 unid (VN: <85 unid)
Dosagem de ferro sérico: 140 pg/dL (40 - 160 pg/dL)
% Saturacdo da transferrina: 40% (>20%)
Ferritina sérica: 40 pg/L (10 - 80 pg/L)
Pesquisa de hemoglobina livre na urina: negativa
Pesquisa de hemossiderina no sedimento urinario: negativa

Sorologia para hepatite (ELISA):

soro do paciente cut-off
HBsAg 120 200
Anti-HBsAg 160 220
Anti-HBc (IgM) 200 230
Anti-HBeAg negativo

Anti-HCV 220 280
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CASO 2A

n_
.

Tépicos relacionados: “anemias”; “anemias hereditdrias”;

n, o«
.

“hemoglobinopatias”; “talassemia”

Identificacdo:
10 anos, sexo feminino, branca, natural e procedente de Araraquara, estudante.

QD: Dor em hipocondrio esquerdo ha 3 dias

HMA: A mae da crianca refere que, desde o nascimento, a crianga apresenta anemia

grave, necessitando de transfusdes esporadicas ao longo dos anos. Refere que
a causa dessa anemia nunca foi descoberta e que sua filha também possui
baixa estatura e alteracdes na face. Além disso, ndo consegue brincar e fazer
exercicios como as outras crianc¢as pois se cansa rapidamente. Quando fica
cansada no repouso, procura assisténcia médica e recebe transfusdo
sanguinea.
A made também refere que ultimamente a crianga vem necessitando de
transfusdes mais frequentes e notou aumento gradual de uma massa em
hipocdndrio esquerdo nos ultimos meses. 3 dias ap6s o ultimo episddio
transfusional, a crianca se queixou de dor nessa regido que piora com a
palpacdo, segundo a mae. Como a crian¢a permanecia sem diagnostico em
sua cidade, procurou o pronto atendimento da Pediatria do HC-FMRP-USP.
Negou outras queixas, como febre, perda de peso, alteracdo do habito
intestinal ou ma alimentacao.

IDA:

Cabega: refere crescimento anormal dos ossos do cranio.
Tronco: ndn

Membros: refere assimetria entre tronco e membros inferiores
Pulmdes: nega tosse, dispnéia.

Coracgdo: nega arritmias ou sincopes.

Abdome: além da dor em hipoc6ndrio e, negou outras queixas.
TGU: negou distria, polacitria ou outras queixas.
Osteoarticular: negou outras alteracdes além das ja descritas.

AP:

Nasceu de parto cesarea, sem intercorréncias. No 3° dia de internac¢do no bergario,
foi observado ictericia e anemia e a crianca foi submetida a fototerapia e recebeu
alta com prescric¢do de sulfato ferroso e acido félico. No sétimo dia de vida, realizou
o teste do pezinho que veio alterado (sic) e a crianca foi encaminhada ao pediatra
da rede béasica de sua cidade.

Refere ter tido as infecgdes comuns da infancia e sempre pioravam os sintomas
anémicos nesse periodo, quando recebia transfusao.
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Possui um irmao e pais com anemia leve. Refere um primo com quadro clinico
semelhante ao da crianca.

Exame fisico:

BEG, descorada 2+ /4, ictérica 1+/4, acianética, afebril ao toque.

Cabeca: protrusdo dos ossos do seio da face, maxilar e da regido frontal e occipital
do cranio.

Orofaringe: sem alteragdes

Térax: simétrico, som timpanico a percussao.

Pulmdes; MV+ e simétrico sem ruidos adventicios a ausculta. FR= 18 ipm.
Coracdo: ritmo cardiaco em 3 tempos, sem arritmias. Presenca de sopro sistélico
audivel em todos os focos. FC= 128 bpm.

Abdome: globoso, normotenso, doloroso a palpacdo do hipocéndrio E. Bago
palpavel a 8 cm do RCE e figado nado palpavel. RHA + e normoativos.

Mmii: sem edema ou lesdes.

HD: anemia+ ictericia desde o nascimento + esplenomegalia a/e:
Quadro sindrémico: Anemia hemolitica hereditaria

CD: solicitado o resultado do screening neonatal (teste do pezinho) realizado ao
nascimento, hemograma com contagem de reticuldcitos, dosagem de bilirrubinas e
ultrassom de abdome.



Resultados laboratoriais:

Exame hematolgico:
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Hb: 5,6 g/dl (VN: 12 -15,5g/dL) Leucdcitos: 3.200/pL
(VN: 3500 -10500/pL)
Ht: 15,9% (VN: 35 - 45%) neutrdfilos: 1600 (1700 - 8000)
eosinofilos: 100 (50 - 500)
linfécitos: 1200 (900 - 2900)
Plaquetas: 80.000/pL (150 - 450 x 103/uL) | monécitos: 300 (300 -900)
Contagem de reticulécitos: 17% (VN: 1 - 2,25%)

Comentarios: série vermelha : hipocromia 3+, microcitose 1+, poiquilocitose 2+,
com presenca de eritroblastos , hemacias em alvo e algumas hemacias danificadas
(esquizdcitos). Série branca e plaquetaria sem altracdes morfologicas.

Ilustracdo do esfregaco do sangue periférico:

.) W/ S
- - .«\\/
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eritroblas
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Dosagem de bilirrubinas:
Bilirrubinas totais: 4,5 mg/dL (VN: 0,2 - 1,2 mg/dL)
Bilirrubina direta: 1,7 mg/dL (VN: <0,9 mg/dL)

Screening neonatal (teste do pezinho):

Resultado: presenca de grande quantidade de HbF (hemoglobina fetal) e auséncia
de HbA (hemoglobina do adulto)

Ultrassom de abdome:

Baco de dimensbes aumentadas
Presenca de calculo biliar

Laudo: esplenomegalia + litiase biliar
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Diante das alteragdes laboratoriais, confirmou-se o quadro de Anemia Hemolitica
com esplenomegalia e foi solicitado eletroforese de hemoglobinas para confirmar o
resultado do screening neonatal.

Eletroforese de hemoglobinas:

AA = adulto normal

AF = recém nascido

FF = B talassemia maior

et

A& FF AF

5

controle paciente | controle

Exame compativel com diagnostico de § Talassemia major.

Apés a confirmacgdo do diagndstico de 3 Talassemia major associado a
hiperesplenismo (leucopenia+plaquetopenia), as seguintes condutas foram
tomadas:

e Transfusdo de concentrado de hemacias

e Observagdo do quadro de hiperesplenismo

Apos 3 dias de internagdo, a crianga melhorou dos sintomas anémicos e houve
reducdo parcial da esplenomegalia.

Recebeu alta e foi encaminhada ao ambulatério de hemoglobinopatias do HC-
FMRP-USP para sesguimento clinico.

Seguimento ambulatorial:

0 seguimento clinico consiste em iniciar esquema transfusional mensal mantendo
uma hemoglobina pré-transfusional entre 9-10 g/L e avaliar o desenvolvimento
geral da crianca, como peso, estatura e puberdade. Também sera avaliado o grau
de hemocromatose secundaria a transfusao e a absorgao intestinal aumentada de
ferro com dosagens periddicas de ferritina e detectar acimulo de ferro em 6rgaos-
alvo, como glandulas enddcrinas (hipogonadismo hipogonadotrofico, diabetes,
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osteoporose, hipotireoidismo), figado (hepatomegalia) e coracdo (FEV baixa,
arritmias) entre outros. Quando for detectato acimulo moderado de ferro
(dosagem de ferritina >1.000 ng/mL), a terapia de quelacao de ferro sera iniciada.
Essa terapia pode ser feita com quelante de ferro subcutdaneo (desferoxamina) ou
por via oral (deferiprona), dependendo das condic¢des clinicas do paciente.

Nos pacientes com diagnodstico de hiperesplenismo, a avaliacdo mensal do
consumo de sangue e do grau de leucopenia/plaquetopenia serdo levados em
conta na decisao sobre esplenectomia ou manutenc¢do do bago.
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CASO 2B

n, « », «

Tépicos relacionados: “anemias”; “anemias hemoliticas”; “anemias hereditdrias”;

», o«

“hemoglobinopatias”; “anemia falciforme”

Identificacdo:
Homem, 19 anos, mulato, natural do interior da Bahia e procedente de Barrinha

(SP), desempregado.
QD: dor em membros inferiores ha 3 dias.

HMA:

O paciente refere que, ha cerca de 3 dias, comec¢ou a sentir dores em membros
inferiores. As dores nas pernas se iniciam de forma abrupta e progressiva. No inicio,
cediam com uso de analgésicos simples, como paracetamol e dipirona, porém ha 1
dia, como as dores haviam piorado, procurou o Pronto Socorro de sua cidade para
receber analgésicos mais potentes e de forma endovenosa. Hoje, pela manh3, fez um
hemograma em sua cidade e foi constatado anemia grave. Foi encaminhado a este
servico para investigar a causa da anemia e da dor em membros inferiores. No
momento da admissdao na Unidade de Emergéncia, referia dores em membros
inferiores de forte intensidade. Negava outros sintomas, como: tosse, febre, cefaléia,
dor abdominal ou mudanc¢a do habito intestinal. Referia que desde crianca sentia
dores pelo corpo esporadicamente, semelhante ao quadro atual.

IDA:

Pele e anexos: refere palidez cutanea e presenca de tlcera na perna esquerda de
longa data.

Cabega: ndn

Olhos: refere os olhos ficam amarelos constantemente

Ouvido, narinas e orofaringe: negou alteragoes.

Cardio-pulmonar: negou arritmias ou sincopes. Referiu que sente tonturas apos
esforco fisico exagerado. Negou tosse ou dispnéia.

TGI: negou alteragdo do habito intestinal.

TGU: negou distria ou coluria. Referiu episddios de enurese noturna até os 10 anos
de idade e alguns episddios de priapismo desde a adolescéncia.

Osteo-muscular: refere dores tanto musculares quanto articulares com frequéncia.
Referiu também que permaneceu com dor no ombro esquerdo por 1 més no ano
passado e que periodicamente o ombro doéi.

AP:

Nasceu de parto normal em casa; negou ter realizado screening neonatal (teste do
pezinho). Refere que, como moravam no sertdo da Bahia, raramente procuravam
assisténcia médica, sendo tratados com chas e ervas da regiao.

Refere que possuia uma irma mais nova que também sofria de anemia e de dores
pelo corpo, mas ela faleceu ha 2 meses devido a um derrame cerebral.

AF:

10
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Refere pais saudaveis.

Exame fisico:

BEG, descorado 2+/4, ictérico 2+ /4, hidratado, eupneico, acianético, afebril ao
toque.

Pele: palidez cutanea, sem lesdes.

Cabega: sem alteracdes dsseas.

Térax simétrico, som timpanico a percussdo. MV+ e simétrico bilateral. FR: 18 ipm.
Abdome: plano, normotenso, sem alteracdes a percussao, sem visceromegalias.
RHA+ e normoativos.

Mmii: dor a palpagdo de ambos mmii, sem edemas. Presenca de ulcera em regiao
maleolar esquerda.

Foto ilustra lesdo na regiao pdstero-lateral do calcanhar esquerdo

HD: dor em mmii + Glcera maleolar + anemia + ictericia a/e

CD: iniciado analgesia endovenosa com tramadol
solicitado hemograma, contagem de reticul6citos e Rx mmii.

Resultados dos exames:

Rx de mmii: auséncia de fraturas
Auséncia de sinais de osteomielite
Laudo: dentro da normalidade

11
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Hemograma:
Hb: 6,2 g/dl (VN:13,5-17,5g/dL) Leucdcitos: 14.800/pL
(VN: 3500 -10500/pL)
Ht: 18,4% (VN: 39 - 50%) neutrdfilos: 8.100 (1700 - 8000)

eosindfilos: 900 (50 - 500)
linfécitos: 5.200 (900 - 2900)
Plaquetas: 545.000/uL (150 - 450 x | mondcitos: 600 (300 -900)
103/uL)
Contagem de reticuldcitos: 11% (VN: 1 - 2,25%)

Comentdrios: série vermelha: presenca de hemacias em forma de foice em grande
quantidade. Neutroéfilos sem granulagdes téxicas ou microvacuolos, linfécitos sem
alteracgoes.

<

Bopd ~ O P>

Diante dos resultados, o diagndstico de anemia falciforme como doenca de base do
paciente foi aventado e o exame confirmatério foi pedido.

12
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Eletroforese de hemoglobina:

A2+ S
Az = 2,95% (VN<3,5%)

g n
PON-Samen pProdess

A, Ceek

Apés a confirmacdo do diagnostico de anemia falciforme, as dores em mmii foram
interpretadas como sendo um episédio de crise vaso-oclusiva (CVO), evento muito
frequiente nessa patologia.

O tratamento completo da crise vaso-oclusiva, que engloba analgesia eficaz e
hidratacao endovenosa vigorosa com soro fisioldgico foi instituido. Durante a noite,
o paciente piorou da dor em membros inferiores e o uso de opi6ides, como morfina,
se fez necessario.

No dia seguinte, o paciente evoluiu subtamente com febre de 39° C, dor toracica e
taquipnéia. A ausculta pulmonar revelava:

MV diminuido em % inferior E e em quase todo HTD, com a presenca de estertores
de creptacdo fina, FR= 30 ipm

A saturacgdo vista pelo oximetro de pulso = 88%

HD: Edema agudo de pulmao?
Pneumonia??

CD: Iniciado suporte ventilatério com mascara facial de Oz a 8L /min
Rx de torax.

Rx de térax: velamento em quase todo hemitérax D e metade inferior do hemitérax
E, compativel com processo inflamatdrio agudo.

13
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Discutido caso com especialista em Hematologia que relatou tratar-se de uma
sindrome aguda que acomete o pulmdo do paciente falciforme onde encontramos
componentes inflamatério, infeccioso e trombético associados, chamada de
Sindrome Toracica Aguda (STA). A ocorréncia de STA estd muito associada a
episddios de CVO, surgindo geralmente, a partir do 3@ dia de internacao para
controle da crise. O tratamento dessa sindrome deve ser iniciado o mais breve
possivel devido a sua alta mortalidade, e consiste em:

1- Manter hidratacdao endovenosa de 3-4 L/dia
2- Analgesia eficaz

3- Suporte ventilatério adequado

4- Antibioticoterapia de cobertura ampla

5- Transfusdo de sangue.

Observagoes:

e A antibioticoterapia deve cobrir os germes mais comumente implicados em
infeccdes em pacientes falciformes, que sdao: hemophilus, streptococus
pneumonie e micoplasma.

e A transfusdo pode ser simples, isto é, administracao de bolsas de concentrado
de hemacias, ou de troca, que constitui na retirada de certa quantia de sangue
do paciente antes da transfusdo. A decisdo dependera da hemoglobina do
paciente no momento: se Hb<9,0 g/d], indica-se transfusdo simples e se Hb>9,0
g/dL, faz-se transfusdo de troca. O esquema transfusional adotado deve ser
mantido diariamente até melhora clinica e do padrao respiratdrio do paciente.

14
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Evolucdo do caso:

2 dias apés inicio do tratamento acima, o paciente evoluiu com melhora do padrao
respiratorio e nao apresentou mais febre. No sexto dia de internacao, recebeu alta
com antibiotico via oral até completar 10 dias de tratamento e foi encaminhado ao
ambulatoério de hemoglobinopatias para seguimento clinico.

Seguimento ambulatorial:
Nas consultas periddicas, serdo avaliados tanto lesdes de 6rgaos-alvo da doenca

falciforme, como a necessidade de iniciar terapia especifica, além dos
medicamentos profilaticos (acido félico e penicilina benzatina). A droga utilizada
na prevencado secundaria das crises vaso-oclusivas é a Hidroxiuréia, que reduz a
freqiiéncia e intensidade das CVOs e diminui em cerca de 50% a recorréncia de
STA.

Os 6rgaos mais acometidos pela falcizacdo, que causa isquemia tecidual, sdo:
Retina: retinopatia falciforme

Rim: lesdo tubular, proteindria que pode evoluir para IRC.

Coracdo: insuficiéncia cardiaca e infarto agudo do miocardio.

Bago: autoesplenectomia

E outras alteracdes relacionadas a hemolise cronica, como Hipertensdo pulmonar e
litiase biliar.

15
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CASO 3A

», « ”»,

Tépicos relacionados: “anemais”; “anemias carenciais”; “anemia ferropriva”

Identificacdo:
Mulher, 44 anos, branca, divorciada, professora, natural de Sao Paulo e procedente

de Serrana (SP).
QD: Fraqueza progressiva ha 3 meses

HMA: Paciente conta que nos ultimos trés meses vem apresentando fraqueza
progressiva nos exercicios didrios, como caminhada até o ponto de 6nibus
e subir escada. A fraqueza é acompanhada de dor nas pernas e discreta falta
de ar, que melhoram rapidamente com o descanso. Seus filhos notaram que
estava mais palida nas ultimas semanas.

IDA:

Pele: palidez. Nega petéquias ou equimoses

TSC: nega adenomegalias

Boca: refere ferida na boca

Génito-urinario: refere fluxo menstrual aumentado no ultimo ano, durante 6 a 7 dias
e consumindo quatro pacotes de absorventes, acompanhados de cdlicas
menstruais que melhoram parcialmente com analgésicos

AP:
G3P3A0. Refere apendicectomia aos 11 anos, sem intercorréncias. Nega transfusdes
prévias. Nega diabetes, hipertensao.

AF:
Pais, irmaos e filhos sadios.

EXAME FISICO:

Bom estado geral, leve a moderadamente descorada, anictérica, acianoética, afebril.
Pele: sem alteragdes; boca e orofaringe: presenca de queilite angular. Papilas
gustativas normotroficas

AR: 15 ipm; MV presente, sem ruidos adventicios

ACV: FC=P= 94 bpm. PA: 100 x 67 mmHg. 2 BRNF, com sopro holossistélico 3+/6
pancardiaco.

Abdome: figado e baco nado palpaveis
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S H

Hb: 9,6 g/dl (VN:12 -15,5g/dL) Leucécitos: 9.000/pL

(VN: 3500 -10500/pL)
Ht: 31% (VN: 35 - 45%) neutroéfilos:  5.700 (1700 - 8000)
GV:4,18106/uL (VN: 3,9 - 5 106/uL) eosinofilos: 700 (50 - 500)
VCM: 74 fL (NV: 82 - 98 fL) linfdcitos: 1800 (900 - 2900)
Plaquetas: 377.000/pL (150 - 450 x | mondcitos: 700 (300 -900)
103/uL)

Baséfilos: 100 (0 - 100)

Contagem de reticulécitos: 0,3% (VN: 1 - 2,25%)

Esfregaco do sangue periférico: microcitose e hipocromia moderadas

Foto ilustra esfregaco do sangue periférico

Ferro sérico: 8 ug/dL (VN: 40 - 160 pg/dL)

UIBC: 421 pg/dL (140 - 280 pg/dL)
Saturacao de Ferro: 2%

Ferritina: 4,3 ng/mL (6 - 159 ng/mL)
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CASO 3B

Tépicos relacionados: “anemias”; “anemias carenciais”; “anemia megalobldstica”

Identificacdo:
Homem, 50 anos, advogado, natural de Cravinhos e procedente de Ribeirdo Preto.

QD: Fraqueza ha trés meses

HMA: Paciente refere fraqueza aos médios esfor¢os, como subir uma escada,
progressiva ha aproximadamente trés meses. Junto com a fraqueza também notou
inchago dos membros inferiores principalmente no final do dia, além de discreta
dispneia aos esforcos. Tem tido sonoléncia durante o dia, o que o tem prejudicado
no trabalho. Também se queixa de dor epigastrica ha mais de um ano.

IDA:

Pele: nega petéquias ou equimoses

TSC: nega adenomegalias

AR: refere dispneia leve aos esforgos

ACV: refere edema de membros inferiores e palpitagdo
Abdome: refere dor epigastrica.

AP:
Refere litiase renal.

AF: ndn

Exame Fisico:

Bom estado geral, levemente descorado, hidratado, anictérico, acianético, afebril.
Pele: levemente descorado.

Orofaringe: presenca de queilite angular e papilas gustativas hipotroficas.

AR: FR= 17 ipm, MV presente, simétrico, sem ruidos adventicios

ACV: 2 BRNF, sem sopros. FC=P=86 bpm. PA: 140 x 90 mmHg

Abdome: bago palpavel no rebordo costal esquerdo

Exame hematolégico:

Hb: 9,6 g/dl (VN:13,5-17,5g/dL) Leucdcitos: 3.900/pL

(VN: 3500 -10500/pL)
Ht: 28% (VN: 39 - 50%) neutroéfilos:  2.100 (1700 - 8000)
GV:2,25x10%/uL (VN: 4,3 -5,7x10%/uL) | eosindfilos: 300 (50 - 500)
VCM: 125 fL (VN: 81 - 95 fL)) linfdcitos: 1.400 (900 - 2900)
Plaquetas: 146.000/pL (150 - 450 x | mondcitos: 100 (300 -900)
103/uL)

Basdfilos: 100 (0 - 100)

Contagem de reticulécitos: 0,2% (VN: 1 - 2,25%)
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Observagdes da andlise do esfregaco: macrocitose intensa. Presenca de
pleocariécitos.

@

@

Vitamina B12: < 150 pg/mL (VN: 174 - 878 pg/mL)
Acido félico: 19,5 ng/mL (VN: 3 - 17 ng/mL)

Ferro sérico: 97 ug/dL (VN: 40 - 160 pg/dL)

UIBC: 172 pg/dL (VN: 140 - 280 pg/dL)

Ferritina: 295 ng/mL (6 - 150 ng/mL)
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CASO 4

”,

Tépicos relacionados: “anemias”; “pancitopenia”; “faléncia da medula éssea”; “anemia
apldstica”

Identificacado:
Homem, 19 anos, solteiro, natural e procedente de Porto Ferreira, estudante

universitario.
QD: Palidez e dispneia aos esfor¢os ha 1 semana.

HMA:

Previamente saudavel, percebeu dispneia aos grandes esforcos (jogar futebol) ha
uma semana que progrediu para médios esfor¢os nos ultimos dias. Amigos
observaram palidez cutanea nos ultimos 10 dias. Observou pequenas manchas
vermelhas (petéquias) nas regides toracica e cervical anteriores e membros
inferiores. Ha 2 dias apresentou 2 episodios de epistaxe e 1 episédio de
gengivorragia. Hd um dia com febre (38,2°C) associada a tosse pouco produtiva.

Antecedentes Pessoais:

Nega diabetes, hipertensao, cardiopatia, endocrinopatia, doenga vascular, epilepsia.
Nega uso de medicagdes ou drogas. Refere transfusdo de 2 concentrados de
hemacias na UPA em sua cidade de origem 1 dia antes. Nega tabagismo ou uso de
drogas ilicitas. Refere etilismo social (fermentados).

Antecedentes Familiares:
1 irmdo de 23 anos, saudavel. Pai de 47 anos com epilepsia prévia. Mae de 48 anos,
saudavel.

EXAME FISICO:

BEG, moderadamente descorado, hidratado, anictérico, afebril, consciente e
orientado. Pele: presenca de petéquias em tronco, pesco¢o e membros inferiores.
Tecido subcutaneo: sem edemas ou adenomegalias palpaveis.

Aparelho respiratério: eupneico, MV+ pouco diminuido na base Dcom estertores
esparsos na base direita.

Aparelho cardiovascular: ritmo cardiaco regular em 2 tempos, bulhas
normofonéticaa com sopro holossistdlico pancardiaco. Frequéncia cardiaca = pulso
= 82 bpm. Pressao arterial sistémica: 118 x 66 mmHg. Pulsos simétricos.

Abdome: plano, normotenso, indolor. Figado e bagco ndo palpaveis, baco ndo
percutivel. Ruidos hidroaéreos presentes, normoativos.

Qual o diagnéstico sindréomico?
Quais exames complementares vocé solicitaria neste momento?

20



UNIVERSIDADE DE SAO PAULO
FACULDADE DE MEDICINA DE RIBEIRAO PRETO | { ) p

DEPARTAMENTO DE CLINICA MEDICA

CASO 5A

ni

Tépicos relacionados: “leucemia aguda

Identificacao: MFMS, 47 anos, sexo feminino, negra, do lar, viiva, natural de Jodo
Pessoa (PB) e procedente de Ribeirao Preto (SP).

Queixa Principal: “Sangramento ha 3 semanas”

HMA:

Refere que, ha trés semanas, notou surgimento de manchas roxas em
membros inferiores, planas, sem relacdo com trauma ou inicio de medicacoes.
Evoluiu com piora das lesdes que passaram a acometer, também, membros
superiores e tronco. HA uma semana passou a apresentar gengivorragia e epistaxe
espontaneas. Procurou auxilio médico em Unidade Basica de Sadde onde lhe foi
prescrito acido e-aminocaproéico, 500 mg uma vez ao dia e liberada para casa.
Permaneceu com os sintomas até procurar novamente o servico de saude, onde foi
entdo, encaminhada a Unidade de Emergéncia do Hospital das Clinicas de Ribeirao
Preto.

Antecedentes:
G3P3A0

Pai falecido por trauma aos 55 anos; Mae falecida por AVC aos 63 anos; 6
irmaos sadios; Filhos sadios; Desconhece casos de coagulopatia na familia.

Desconhece histéria vacinal e viroses da infancia.
Nega episédios prévios de sangramento.

Nega hemotransfusdes prévias.

Vitva ha 15 anos. Nega atividade sexual desde entéo.
Nega doencgas prévias.

Nega uso regular de medicacgdes.

RSDA:
Nega febre, sudorese ou perda ponderal.
Pele: vide HMA
Cabega e pescoco: ndn.

Linfonodos: ndn
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Aparelho cardiovascular: refere episddios esporadicos de precordialgia,
usualmente durando cerca de 5 segundos, associado a palpita¢des, durante periodos
de ansiedade, desde a infancia.

Aparelho respiratério: ndn
Aparelho digestivo: ndn
Aparelho osteoarticular: ndn

Aparelho urinario/reprodutor: refere ciclos menstruais irregulares desde a
puberdade.

Sistema nervoso: refere tremor de intencdo, associado a periodos de
ansiedade.

Exame Fisico:
PA: 135x80 mmHg Pulso: 88 FR: 14 T: 37,2°C

Ectoscopia: paciente em bom estado geral, hipocorada (+++/4+), hidratada,
acianotica, anictérica, consciente e orientada no tempo e no espaco, fascies simétrico
e atipico.

Pele: presenca de diversas equimoses, com até 12 cm de didmetro, em
membros superiores, inferiores e tronco. Auséncia de outras lesdes tipicas.

Oroscopia: sangramento discreto gengival. Auséncia de lesdes
Rinoscopia: epistaxe de pequeno volume, sem lesdao sangrante aparente.
Otoscopia: sem lesdes.

Aparelho cardiovascular: precéordio calmo, ictus cordis na linha
hemiclavicular, quinto espaco intercostal, normoimpulsivo. Ritmo cardiaco regular
em 2 tempos, bulhas normofonéticas, sopro mesotelessistdlico pancardiaco, suave,
(++/6+). Auséncia de edema de membros.

Aparelho respiratério: expansibilidade preservada, som claro pulmonar a
digitopercussdao. Murmurio vesicular fisiol6gico, sem ruidos adventicios.

Abdome: abdome globoso, espaco de Traube livre. Normotenso, sem massas
ou visceromegalias palpaveis. Ruidos hidroaéreos presentes.

Sistema nervoso: marcha atipica. Pares cranianos normais. Sensibilidade e
forca preservados. Auséncia de sinais de liberagao piramidal.

Quais as hipdteses diagndsticas? Aponte fisiopatologia e provaveis diagndsticos
diferenciais. Quais exames complementares vocé solicitaria neste momento?

Exames iniciais:
Hemograma:
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GB: 2600 (BIl: 38%; Mi: 02%; MM: 08%; NB: 02%; NS 10%; Ly: 40%)

Plq: 18.000
TP(INR): 1,5 TTPa(r): 1,4

Dimeros D: = 20 (<0,5ug/ml) Fibrinogénio: 170 (200-400 5pg/dl)

Hipoteses diagndsticas:
- Leucemia Aguda

- Coagulacao intravascular disseminada

Exames complementares:
Mielograma:
Fragmentos 6sseos hipercelulares;
Série vermelha: hipocelular

Série branca: hipercelular, com 86% de blastos
de tamanho intermedidrio, relagdo
nucleo/citoplasmatica  intermediaria, = cromatina

frouxa, nucléolos evidentes, citoplasma basofilico com |

granulacdo abundante (vide figura)

Série megacariocitica: presente em numero
reduzido.

Reacdo de mieloperoxidase: fortemente
positiva.
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Pesquisa do rearranjo PML-RARa por RT-PCR: positivo.

Diagnostico Definitivo:

Leucemia Mieldide Aguda com t(15;17) - Leucemia Promielocitica Aguda.
- risco intermediario.

Evolucao

Realizou a indug¢do de remissdao com ATRA e Idarrubicina.

FACULDADE DE MEDICINA DE RIBEIRAO PRETO | ( ) p
DEPARTAMENTO DE CLINICA MEDICA
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CASO 5B

nie

Tépicos relacionados: “leucemia aguda

Identificagao: AOM]J, 26 anos, sexo masculino, branco, solteiro, bidlogo, natural de
Fortaleza (CE) e procedente de Ribeirao Preto (SP).

Queixa Principal: ademomegalia ha 1 semana.

HMA:

Ha 20 dias iniciou quadro de odinofagia, febre e mialgia generalizada.
Procurou auxilio médico onde foi-lhe diagnosticado IVAS e prescrito anti-
inflamatdério nao esteroidal e paracetamol. Apresentou melhora sintomatica
durante o uso das medica¢des, porém mantinha as queixas entre as doses. Ha 1
semana evoluiu com adenomegalia generalizada, nao dolorosa, com aumento
progressivo. Novamente foi ao médico que suspeitou de mononucleose infecciosa,
pedindo-lhe exames confirmatérios. @O hemograma realizado evidenciava
leucocitose e bicitopenia. Foi, entdo, encaminhado a este Hospital para diagndstico
e tratamento.

Refere perda ponderal de 10 Kg em 10 meses.

Antecedentes:
Pai, mae e irmaos higidos.
Vacinag¢do completa. Refere ter apresentado as viroses comuns da infancia.
Nega episédios de sangramento.
Nega hemotransfusdes prévias.
Parceira sexual Unica ha 2 anos. Nega comportamento de risco.

Nega doencas prévias. Nega uso regular de medicagdes.

RSDA:
Nega febre ou sudorese.
Pele: ndn.
Cabeca e pescog¢o: ndn.

Linfonodos: refere presenca de linfonodos aumentados, indolores e sem
sinais flogisticos em cadeias cervicais, mandibulares e axilares.
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Aparelho cardiovascular: ndn.
Aparelho respiratério: ndn.
Aparelho digestivo: ndn

Aparelho osteoarticular: ndn
Aparelho urinario/reprodutor: ndn.

Sistema nervoso: ndn.

Exame Fisico: PA: 120x80 mmHg Pulso: 90 FR: 16 T:37,4°C

Ectoscopia: paciente em bom estado geral, hipocorado (+/4+), hidratado,
acianotico, anictérico, consciente e orienteado no tempo e no espaco, fascies
simétrico e atipico.

Pele: sem lesdes dignas de nota.
Oroscopia: discreta hiperemia em tonsilas palatinas bilateralmente
Rinoscopia: sem alteragdes. Otoscopia: sem lesoes.

Aparelho cardiovascular: precéordio calmo, ictus cordis na linha
hemiclavicular, quinto espaco intercostal, normoimpulsivo. Ritmo cardiaco regular
em 2 tempos, bulhas normofonéticas, sem sopros. Auséncia de edema de membros.

Aparelho respiratorio: expansibilidade preservada, som claro pulmonar a
digitopercussdo. Murmurio vesicular fisioldgico, sem ruidos adventicios.

Abdome: abdome globoso, espaco de Traube livre. Normotenso, sem massas
ou visceromegalias palpaveis. Ruidos hidroaéreos presentes.

Sistema nervoso: marcha atipica. Pares cranianos normais. Sensibilidade e
forca preservados. Auséncia de sinais de liberagdo piramidal.
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Exames iniciais:
Hemograma:

Hb: 10,8 g/dl
VCM: 89 fl

HCM: 32 pg
RDW: 14%

GB: 21900

(Bl: 90%; NB: 02%; NS
08%)

Plqg: 128.000

Hipotese diagndstica: Leucemia Aguda

Exames complementares:
Mielograma:
Fragmentos 6sseos hipercelulares;

Aspirado de medula éssea substituido por blastos de tamanho intermediario a
grande, alta relacdo nucleo citoplasmatica, cromatina fina e granaular, 1 a 2
nucléolos por célula.

Reacdo de mieloperoxidase: negativa.

Reagdo de esterase: negativa.
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Imunofenotipagem de medula dssea por citometria de fluxo:
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Cariétipo de Medula Ossea: 46[XY]

Pesquisa do rearranjo BCR-ABL por RT-PCR: negativo.

Pungdo liqiidrica: 1 célula.

LDH: 452.

Sorologias (HIV, HTLV, HCV, VDRL, Chagas, anti-HBc-1gG, HBSAg):
Negativas.

Ecodopplercardiograma: FEVE 68%.

Radiografia de térax: sem alargamento mediastinal.

Diagndstico Definitivo:

Leucemia Linféide Aguda T.

Evolucao

Realizou indu¢do de remissdo/consolidacgdo conforme protocolo
HyperCVAD. Apds o primeiro ciclo encontrava-se em remissdo hematoldgica.
Apresentou 4 episédios de neutropenia febril durante o tratamento, sem foco. Ap6s
o quarto ciclo do tratamento mantinha-se em remissao, iniciando, entao, o protocolo
de manutencao (POMP). Apés o II POMP evoluiu com neutropenia grave (200 NS),
sem melhora com a reducao da dose dos quimioterapicos. Optou-se, entdo, por
associar G-CSF (filgrastima), fazendo uso de 300 pg trés vezes por semana, em dose
plena dos quimioterapicos.
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CASO 6
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Tépicos relacionados: “adenomegalia” e “linfomas

Identificacdo: MRS, sexo masculino, 28 anos, cor parda, solteiro, bancario, natural e
procedente de Ribeirao Preto-SP.

Queixa Principal: “Massa no pesco¢o ha 3 meses”.

Histoéria da moléstia atual: O paciente relata o surgimento de um nédulo na regido
cervical anterior direita de crescimento progressivo ha 3 meses e febre intermitente
de até 38,59C nos ultimos 20 dias. Refere ainda apresentar acessos de tosse sem
expectoracao, que cedem espontaneamente, principalmente na tltima semana. Nega
dispnéia, perda de peso, inapeténcia, sudorese noturna, bem como outras queixas.
Interrogatorio sobre os diversos aparelhos: Interrogado sistematicamente, nega
quaisquer outros sintomas além daqueles descritos na histéria da moléstia atual.
Antecedentes: Refere viroses proprias da infancia (caxumba e sarampo). Nega
tabagismo, etilismo ou uso de drogas ilicitas. Teve diagndstico de mononucleose
infecciosa aos 17 anos. Nega histéria de doencas cronicas bem como doengas de

incidéncia multipla na familia.

Exame Fisico:
Peso: 73 kg
Sinais vitais: Pulso: 78 p.p.m. P.A.: 120 x 80 mmHg

F.R.: 18 i.p.m. Temp.: 36° C
Bom estado geral, corado, eupnéico, acianotico, anictérico, hidratado, orientado no
tempo e no espaco.
Cabecga e pescogo: cavidade oral sem alteragdes; turgéncia jugular discreta bilateral
em decubito horizontal; massa cervical anterior direita (descri¢do a seguir).
Gdnglios: presenca de adenomegalia cervical anterior direita de aproximadamente
4,0 x 5,0 cm, de consisténcia firme e indolor. Auséncia de outros ganglios palpaveis

em cadeias axilares, epitrocleares ou inguinais.
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Torax: sem deformidades. AR: Murmurio vesicular presente e simétrico, com

discretos sibilos a inspiracdo profunda, sem outros ruidos adventicios.

AC: ritmo cardiaco regular, bulhas normofonéticas em dois tempos, sem sopros.

Abdome: plano, normotenso, indolor a palpacao profunda, figado palpavel na borda

costal direita, baco ndo percutivel ou palpavel, ruidos hidro-aéreos normais.

Extremidades: sem edemas ou outras alteracoes.
Tecido subcutdneo: sem alteragoes.

Pele: sem lesoes.

Exames Subsidiarios

Hemograma:

GV 5,32 x 10%/uL |GB 16,2 x 10°/uL - Série Branca:

Hb 14,1 g/dL  |Neutréfilos | 13,4 x10%uL | 83,2 % N.E.G.T.

Ht 45,30% Eosinofilos 0,5 x 103/uL 4,50% Série Vermelha:

VCM 85 fL Basofilos <0,1x10%pL 0,2 % Hipocromia 1+;

HCM 25 pg Linfécitos 1,2 x 10%uL | 10,40%

CHCM| 32g/dL |Monécitos | 0,2x10%uL | 1,70% Plaguetas

RDW 12 Plaquetas 519 x 10%/uL - Sem altera¢Bes morfoldgicas.

Bioquimica Sangiiinea:

Sédio 132 mEq/L |TGO 45U/L
Potassio 4,5 mEq/L |TGP 50 U/L
Calcio 9,5 mMol/L |FA 130 U/L
Uréia 35mg/dL |GGT 50 U/L
Creatinina | 1,3 mg/dL |BT 1,2 mg/dL
LDH 886 g/dL |BD 0,2 mg/dL
Albumina 3,5g/dL  |Acido tirico | 8,0 mg/dL
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Raio x de torax:

Bidpsia da massa cervical:

Corte histoldgico de linfonodo cervical demonstra linfonodo com capsula espessada,
infiltracao linféide de padrdo nodular, circundada por faixas de colageno, bem como
substituicao da arquitetura por infiltrado de linfécitos pequenos, alguns neutroéfilos
e eosindfilos, bem como presenca de células grandes, com citoplasma abundante e

levemente basofilico, multinucleadas, correspondendo a células lacunares e
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algumas células de Reed-Sternberg. Conclusdo: Linfoma de Hodgkin Classico

subtipo Esclerose Nodular.

Biopsia da medula éssea:

Cortes histologicos demonstram medula 6ssea com 70% de celularidade, relacao L:E
igual a 3:1 e trama reticular normal. Séries vermelha e branca bem representadas e
sem sinais de displasia. Presenca de 1 a 2 megacariocitos por campo de grande

aumento. Auséncia de sinais de infiltracao neoplasica.

Tomografia computadorizada:

Regido cervical: adenomegalia cervical anterior de aproximadamente 2 x 3 x 5 cm;
ganglios menores, de até 2 cm no maior de didmetro, em cadeias cervicais
posteriores e jugulo-carotideas bilateralmente.

Torax: traquéia desviada para direita; massa mediastinal de aproximadamente 15 x
18 x 21 cm de diametro; parénquima pulmonar sem alteragoes.

Abdome/Pelve: figado e baco com contornos e dimensdes normais; auséncia de

adenomegalias retroperitoneais ou outras anormalidades.

Seguimento e evolugado clinica:

O paciente teve diagndstico definitivo de Linfoma de Hodgkin subtipo Esclerose
Nodular, com estadiamento de Costwold IIBX e trés fatores de mau progndstico
(sexo masculino, albumina < 4,0 mg/dL e GB > 15 x 103/uL). Foi submetido a dois
ciclos de ABVD (adriamicina, bleomicina, vinblastina, dacarbazina) com resposta
completa, sendo entdo submetido a mais dois ciclos de quimioterapia idéntica e, em
seguida, radioterapia em campo envolvido. Terminou o tratamento ha 1 ano e esta

em remissdo até o momento.
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TABELA: Causas de linfonodomegalia

Reacionais
Infecciosas (hiperplasia linféide ou de macr6fagos)*

1. Bacterianas: estreptococos, estafilococos, Brucella, tularemia,
Listeria, Pasteurella pestis, Haemophilus ducreyi, sfifilis,
leptospirose
a. Aumento dos ganglios em areas de drenagem: furtiinculos, infec¢ao

da cavidade oral, cancro sifilitico

b. Aumento generalizado: septicemia, endocardite bacteriana

2. Virais: CMV, Epstein-Barr (mononucleose infecciosa), varicela

zoster, rubéola, HIV, hepatite A, vaccinia, sarampo

3. Fungos: histoplasmose, paracoccidioidomicose

4. Microbactérias: tuberculose, lepra

5. Clamidia: linfogranuloma venéreo

6. Parasitas: toxoplasmose, calazar, filariase

Nao infecciosas e inflamatorias

Doencas autoimunes (lipus eritematoso sistémico, artrite

reumatéide, sindrome de Sjogren, dermatomiosite, tireoidite de

Hashimoto), reacdo a drogas (hidantoinato), sarcoidose

Doencas Neoplasicas
1. Metastases carcinomatosas: mama, pulmdo, rins, proéstata,

melanoma,
cabeca e pescoco, trato gastrointestinal, tumores de células
germinativas
2. Doencas hematolégicas
Linfomas
Doenca de Hodgkin
Linfomas ndo-Hodgkin
Leucemias
Agudas: linféides e mieldides
Cronicas:

linféides: leucemia linfocitica cronica, tricocitoleucemia,
leucemia prolinfocitica T
mieldide: leucemia mieldide cronica em transformacgdo
Infiltrativas nao-neoplasicas: doenca de Gaucher, Niemann-Pick,
amiloidose
Doencas de causas desconhecidas em linfoadenopatia proeminente
Histiocitoses
Linfoadenite dermatopatica
Doenca de Kikuchi
Sindrome de Kawasaki

* Pode haver ou ndo infec¢ao no linfonodo
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TABELA: Causas de aumento de linfonodos relacionadas as regides
comprometidas

REGIAO ETIOLOGIA

Generalizada (em mais de duas Neoplasias (linfomas, LLC, leucemias agudas),

cadeias separadas) infeccoes (CMV,  mononucleose, sfifilis

secundaria),
sarcoidose, LES, hipertireoidismo, reacdo a
drogas

Mediastinal Linfomas (Hodgkin e ndo-Hodgkin), sarcoidose,
tuberculose, carcinoma de pulmao,
histoplasmose

Hilo pulmonar Carcinoma de pulmao (unilateral), sarcoidose,
tuberculose, paracoccidioidomicose,
histoplasmose

Intra-abdominal ou retroperitoneal Linfomas, carcinomas metastaticos,

tuberculose,
paracoccidioidomicose

Occipital Infecgdes couro cabeludo, rubéola, picadas de
insetos, LLC ou metastases

Auricular
Posterior Rubéola, sindromes 6culo-glandulares
Anterior Infecgdes palpebras e conjuntivas
Cervicais Toxoplasmose, infec¢des de faringe e cavidade
oral,
adenoviroses, linfomas, tuberculose,
paracoccidioidomicose, linfomas, HIV
Supraclavicular Linfomas, metastases de carcinomas
pulmonares,
gastrointestinais e retroperitoniais
Axilares Linfomas; infec¢des, mordidas e traumas de
bracos
e mios; carcinoma de mama; brucelose;
esporotricose
Epitrocleares Unilateral: infec¢des das maos, linfomas,
tularemia

Bilateral: sifilis secunddria, sarcoidose, viroses
em criancas

Inguinais Doencas sexualmente transmissiveis, linfomas,
metastases carcinomatosas de pélvis e
neoplasias

ginecologicas, infeccdes de pernas e pés

LES: lUpus eritematoso sistémico; CMV: citomegalovirus; LLC: leucemia linf6éide
cronica
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CASO 7

Topicos relacionados: “esplenomegalia” e “leucemia mieloide cronica”

Identificacdo: PAS, 24 anos, branco, sexo masculino, estudante universitario, natural
de Salvador (BA), residente em Jaboticabal.

QD: Bago aumentado ha cerca de 4 meses.

HMA: Ha cerca de 4 meses, vem apresentando sensac¢do de peso no abdome e, mais
recentemente, observou que "a barriga parece que cresceu". Palpando o abdome,
percebeu uma “massa” na regido esquerda. Ha 2 meses, procurou um médico que o
examinou e disse que o baco estava aumentado e que provavelmente teria uma
“infeccao” no baco. Solicitou alguns exames e, apds observar os resultados, orientou
que procurasse um hematologista. Desde o inicio da doenca, vem apresentando
astenia e cansaco, especialmente no final da tarde. Perdeu cerca de 3 kg, sem estar
fazendo dieta para emagrecer.

IDA: Interrogado sistematicamente, nega qualquer outro sintoma além daqueles
descritos na HMA.

Antecedentes: Nasceu em Salvador (BA), em familia de bom nivel econémico (o pai
€ bancario). Veio para o Estado de Sao Paulo para fazer o curso universitario. Ha 8
anos sofreu um acidente de carro, tendo sido hospitalizado por 2 semanas; na época,
recebeu transfusdo de sangue e trés semanas depois teve “hepatite”, que
desapareceu espontaneamente. Nega outros antecedentes morbidos de
importancia. Tem 2 irmaos (26, 19 anos) sadios. O pai tem diabetes, e faz tratamento
com injecOes de insulina. Nega tabagismo e uso de drogas. Ingestdo de alcool com
moderacao (1-2 cervejas por semana).

EXAME FIiSICO:
Bom estado geral, ativo, caminhando sem dificuldades. Peso 71 kg, altura 1,74 m.

Temperatura axilar: 372C, PA: 110/85 (MS, decubito).

Pele e mucosas sem alteragdes. Especificamente, auséncia de ictericia, de
teleangectasias e de petéquias, equimoses e outras manifestacdes hemorragicas.
Auséncia de edemas e de circulacao colateral.

Cranio, olhos, ouvidos, boca, nariz e pesco¢o: sem alteragoes.

Precordio: sem alteragdes a inspecao; bulhas cardiacas ritmicas, sem sopros, FC =
FP = 64 batimentos/min.

Pulmoées: sem anormalidades.
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ISR

Abdome: a inspecdo, ligeiramente assimétrico; com abaulamento do lado esquerdo.
A palpacio, auséncia de dor ou reacio da parede. O baco estd muito aumentado,
ocupando todo o hemi-abdome esquerdo, chegando a fossa inguinal esquerda e
ultrapassando a linha média para a direita; é firme, de superficie lisa, palpando-se a
chanfradura, nao doloroso. O figado é palpavel até 4 cm abaixo da borda costal,
firme, liso, nao doloroso.

Musculatura, esqueleto, articulacdes: sem anormalidades.

Sistema nervoso: nao examinado.

Hemograma:

GV (4.3-5.7 x 3.6 x10°/puL GB (3500-10500) 46.000 x 103/pL

106/ul)

Hb (13.5-17.5 10.7 g/dL Blastos 3%

d/dL)

Ht (39-50%) 30% Promiel6citos 8%

VCM (81-95 fL) 82 fL Mielécitos 15%

HCM (26-34 pg) 28 pg Metamieldcitos 8%

CHCM (31-36 33 g/dL bastonetes 10%

g/dL)

RDW (11.8- 13% Segmentados (1700-8000) 30% (Gran: 34 x

15.6%) 103/pL)

Ret (0.5-1.4%) 1,2% Eosinoéfilos (50-500) 5% (2.3 x103/puL)
Basofilos (0-100) 8% (3.7 x103/pL)
Linfécitos (900-2900) 3% (1.3 x103/uL)
Mondcitos (300-900) 5% (2.3 x 103/pL)
Plaquetas (150-450 x 520 x 103/pL (150-
103/mL) 450.000)

GV: sem alteracoes

GB: aus. de alteracoes toxicas nos neutrofilos

SP: sem alteragdes

Parasitoldgico de fezes: negativo (3 exames).

Radiologia de térax: Pulmdes normais, coragdo sem alteragoes.

Exame de urina: sem anormalidades.

TGP: 40 (VN: até 41 U/L); TGO: 25 (VN: até 38 U/L); BD: 0,3 (VN < 0,3 mg/dL); BI:
0,2 (VN < 0,9 mg/dL); FA: 212 (VN 65-300 U/L); GGT: 101 (11-50 U/L).
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Sorologia para hepatite (ELISA):
HBsAg:negativo

Anti-HBc (IgG): positivo
Anti-HCV: negativo

Perguntas:
Qual o diagnéstico sindromico?

Qual a interpretacdo do hemograma?

Quais as principais hipoteses diagnodsticas com base na histdria, exame fisico
e hemograma?

Como prosseguir a investigacao diagndstica? Que exames devem ser
solicitados?

Puncido de medula 6ssea (mielograma):

Medula 6ssea obtida por puncdo esternal. Medula acentuadamente hipercelular,
com predominio evidente da série leucocitaria mieloide; dentre essas, predominam
as células mais maduras, especialmente mielécitos, metamiel6citos e segmentados.
Série vermelha: eritroblastos extremamente escassos (relacdo leuco-ertiroblastica:
120:1). Megacaridcitos presentes, pequenos e maduros.

Cariotipo de medula 6ssea: 46, XY, t(9;22)(q34;q11.2) [20 metafases]
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RT-PCR para gene de fusdo BCR-ABL1:

Perguntas:

M M SIS

Qual o diagnostico definitivo?

Qual o tratamento para esta condi¢cdao?

Ha indicac¢ao de transplante de medula 6ssea para o caso?

BCR-ABL

Phosphate Ty l

1prolifera;€|o mieloide

Diagnéstico

Tratamento

BCR-ABL

l

X

Tyrosine

lprolifera;ﬁo mieloide
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Tratamento e evolucao:

Iniciado tratamento com mesilato de imatinibe na dose de 400 mg ao dia. Paciente
retorna semanalmente ao ambulatorio apresentando diminui¢do gradativa do
tamanho do baco e redugdo da leucocitose. Queixa-se de discreto ganho de peso e
edema palpebral leve.

Avaliacdo de resposta ao tratamento aos 3 meses de tratamento:

- Hemograma normal

- Caridtipo da medula 6ssea: 46, XY, t(9;22)(q34;q11.2) [10 metafases]; 46, XY [10
metafases]

- RT-PCR quantitativo para BCR/ABL1: 5%

Paciente mantém seguimento no ambulatorio sem modificagcao do esquema
terapéutico com 400 mg de mesilato de imatinibe. Queixas de inchaco diminuem.

Avaliacdo de resposta ao tratamento aos 6 meses de tratamento:

- Hemograma normal

- Caridtipo da medula 6ssea: 46, XY, t(9;22)(q34;q11.2) [2 metafases]; 46, XY [18
metafases]

- RT-PCR quantitativo para BCR/ABL1: 0,1%

Paciente é mantido com o mesmo tratamento. Unicas queixas sdo cdiimbras
noturnas ocasionais e diarreia ocasional.

Avaliacdo de resposta ao tratamento aos 12 meses:
- Hemograma normal

- Cariétipo da medula 6ssea: 46, XY [20 metafases]
- RT-PCR quantitativo para BCR/ABL1: 0,03%

Paciente é orientado a manter a medicacao e retornar a cada 3 meses. No retorno
paciente refere estar se sentindo muito bem, voltou aos estudos na universidade e
estd bastante animado. Questionado sobre a regularidade do uso da medicagao,
refere que esqueceu algumas vezes nos ultimos meses, pois estava se sentindo tao
bem!

Avaliacio de resposta ao tratamento aos 18 meses:
- Hemograma normal
- RT-PCR quantitativo para BCR/ABL1: 2,4%

Com o aumento do BCRABL1, realiza-se pesquisa de mutacdo do gene ABL1 que
revela presenca da mutacao Y253H.

Neste momento, explica-se ao paciente sobre a necessidade de uso regular do

inibidor de tirosino-quinase e inicia-se um inibidor de segunda geracdo (Dasatinibe
100 mg ao dia).
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No seguimento posterior, paciente evolui bem e volta a adquirir o estado de resposta
molecular maior (BCR-ABL1 = 0,09% aos 21 meses de tratamento; tornando-se
indetectavel aos 30 meses de tratamento).
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CASO 8

nn»

Topicos relacionados: “Plaquetopenia Imune

Identificagdo: MHS, 19 anos, sexo feminino, solteira, natural e procedente de
Ribeirdo Preto (SP), secretaria.

Resumo da histoéria clinica:

Encontrava-se assintomatica até ha 4 meses, quando foi submetida a extracao
dentaria e apresentou abundante sangramento logo apds o procedimento. Ja havia
sido submetida a procedimento similar em outras ocasides, sem ter apresentado tal
complicagdo.

Ha 3 meses iniciou quadro de epitaxis e gengivorragia de aparecimento espontaneo,
diariamente, que se mantém até hoje.

Apresenta 2 a 3 epis6dios de epitaxis/dia e gengivorragia a escova¢do dos dentes.
Ha 2 meses notou aparecimento de lesdes puntiformes avermelhadas em tronco e
membros inferiores, tendo notado aumento do nimero de lesdes em membros
inferiores nos ultimos dias. Relata ainda aparecimento espontaneo de manchas
roxas por todo o corpo.

H4 1 més apresenta quadro de sangramento menstrual abundante e continuo, sem
melhora desde estao.

Ha 1 semana com quadro de fraqueza generalizada, tonturas, zumbidos, claudicacao
intermitente e dispnéia aos médios esforcos, tendo entdo procurado PS que a
encaminhou para este servico.

AP e AF:

Nega etilismo ou tabagismo. Nega diagnéstico prévio de doencga sistémica. Nega
transfusdo de sangue, promiscuidade sexual, uso de drogas. Nega uso de qualquer
medica¢do precedendo o quadro ou ap6s o aparecimento dos sintomas.

Exame fisico:

BEG, moderadamente descorada, afebril, acianética, anictérica, hidratada

Mucosas: Umidas, moderadamente descoradas. Petéquias em palato. Hemorragia
conjuntival bilateralmente.

Pele: varias petéquias em MMII e tronco. Equimoses em MMSS e MMII. Palidez
cutaneo moderada.

Ganglios: sem adenomegalias

Pulmodes: MV + sem RA

ACV: RCR, 2T, BNF, sem sopros

PA 120x50 mmHg FC=FP=108bpm
Abdomen: normotenso, indolor, sem visceromegalias
RHA+NA

MMILI: vide pele
SN: sem alteragdes
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Exame hematoldgico

Hb: 10g/dl

GV: 4 milhdes/mm3

Htc:  30%

Plaquetas: 25.000/ mm?3

Leucdcitos: 7.000/mm3
Neutréfilos bastonetes: 1%
Neutréfilos segmentados:  69%
Eosinéfilos: 1%
Linfocitos 25%
Mondcitos 4%

Contagem de reticul6citos: 60.000/mm3

Puncdo de medula 6ssea:

Medula 6ssea obtida por puncao da espinha iliaca posterior. Medula levemente
hipercelular com relacdo leuco-eritroblastica de 1:1. Série vermelha
moderadamente hipercelular. Série leucocitdria sem alteragdes. Série
megacariocitaria: megacaridcitos abundantes no esfregaco.

Outros exames

Anticorpos antinucleares e antifosfolipides: negativos
HIV: negativo

HCV: negativo

Ferro sérico: 19 pg/dl

Ferritina: 10 pg/L

Saturacdo de Ferro =10%

Coombs Direto: negativo
TTPA (razao) = 1,0
INR = 1,0

PDF e Dimeros D = negativos
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CASO 9

Topicos relacionados: “Hemofilia”

Histéria Clinica: paciente sexo masculino, 1 ano de idade, com histéria de dor,
aumento de temperatura e edema em joelho esquerdo, acompanhados de
dificuldade de deambulacdo, de inicio 12 horas apés queda da prépria altura. Mae
refere que crianga apresenta quadro de hematomas e equimoses espontaneos ou

horas ap6s-trauma, desde o inicio da deambulagao. Nega febre.

Historia familiar : tio materno que morrera quando adolescente por sangramento;

pais e uma irma sem histdria de sangramento.

Exame fisico: confirma a historia clinica, sem outras anormalidades.

Exames laboratoriais:
Tempo de sangramento: 5 minutos (VR: até 7 minutos)
Método de Ivy modificado
Contagem de plaquetas: 259.000/ul (VR: 150.000 - 450.000/pl)
Tempo de Tromboplastina Parcial Ativado: 83.3 seg (controle: 30.1 seg)
Relacao TTPA paciente/controle: 2.8 (VR: < 1,2)
Obs.: Realizada mistura PPP paciente + PPP controle: 34.5 seg (controle: 30.1 seg)
Relacao TTPA paciente/controle: 1,1 (VR: < 1,2)
Tempo de Protrombina: 13,8 seg (controle: 13.3 seg)
INR: 1.1 (VR: £ 1,3)
Tempo de Trombina: 17.6 seg (controle: 16,1 seg)
Relacao TT paciente/controle: 1.0 (VR: < 1,2)
Fibrinogénio: 209 mg/dl (VR: 200-400 mg/dl)

Método Coagulométrico
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