Anemia aplastica p6s-viral: Relato de caso
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Resumo

A Anemia aplastica é uma doenca cronica, rara e de alta letalidade
caracterizada por algum grau de pancitopenia e hipocelularidade acentuada
na medula ossea. O diagnostico diferencial com doencas que também
cursam com pancitopenia é indispensavel. Bem como, a busca pelo fator
causal. O tratamento é o transplante de medula 6ssea quando o paciente
tem menos de 40 anos e possui doador HLA compativel ou
imunossupressores. O progndstico é relativo e tende a ser melhor quando o
transplante de medula éssea é feito com doador HLA idéntico.
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1. Introducéo

A anemia aplastica (AA) ou aplasia de medula € uma doenca crénica e rara, com alta
letalidade, com escassa literatura médica em populagdo brasileira. E caracterizada por
pancitopenia moderada ou grave periférica e com hipocelularidade acentuada na medula
0ssea.

As causas de AA podem ser congénitas ou adquiridas. Dentre as causas adquiridas estdo
0 uso de medicamentos, infeccdes ativas, neoplasias hematoldgicas, invasao medular
por neoplasias ndo hematoldgicas, doencas sistémicas e exposicao a radiacdo e agentes
quimicos.

Este relato tem por objetivo descrever caso de AA pos viral.

2. Relato de caso

Feminino, 24 anos, advogada, procurou atendimento médico na emergéncia do Hospital
Sdo Vicente de Paulo — HSVP devido a lesGes orais sangrantes iniciadas ha 48 horas,
progressivas. No momento da consulta, com sufusdes petequiais. Acompanhado de
hematuria e epistaxe, dores articulares e astenia. Sem febre. Relatava quadro de Paralisa
do VII par Craniano precedido por dor auricular (Paralisia de Bell) sendo que fez uso de
aciclovir e prednisona. Paciente previamente higida. Ao Exame fisico com mucosas
hipocoradas 2/4, petéquias generalizadas e equimoses, sem linfonodomegalia ou
hepatoesplenomegalia. Exames da origem: Plaquetas 26.900; hemoglobina 13,5;
hematocrito  40; leucocitos 6590 . Sorologias virais negativas. Laboratorio da
Emergéncia: Plaquetas 1.000; leucdcitos 1.390, bastonetes 13,9; segmentados 1.000;
hemoglobina 8,1; hematdcrito 24%; tempo de protrombina 13,9; ativ 73,9%; relacdo
normalizada internacional 1,7; tempo de tromboplastina parcial ativada 23; velocidade
de sedimentacdo globular 19; reticulocitos 0,1%; ureia 17; creatinina 0,6;
aminotransferase de aspartato 69; aminotransferase de alanina 74; Desidrogenase latica
407; Bilirrubina total 2,45; Bilirrubina direta 0,7; Bilirrubina indireta 1,74. Radiografia
de térax normal. Medulograma: hipocelular, alguns linfécitos esparsos, sem eritro ou
megacariocitos presentes e Imunofenotipagem: linfocitos ativados, sem blastos.
Patologia da Biopsia Medular: Aplasia. Sem irmdos para possivel Transplante de
Medula Aparentado. Indicado Protocolo para AA com Corticoide, Ciclosporina
enguanto aguarda Imunoglobulina Antitimécitos (coelho). Intercorréncias infecciosas e
necessidade transfusional frequentes. Atualmente aguardando HLA classe Il para
Transplante ndo Aparentado ou mesmo Hapoétiplo (m&e). Fez uso de inUmeros
antibioticos. Arpergilose pulmonar invasiva em tratamento com voriconazol.
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3. Discussao

Na suspeita clinica de AA é necessario para diagnostico hemograma completo com
contagem de reticulécitos, onde havera diferentes graus de pancitopenia e
reticulocitopenia; um mieolograma com hipocelularidade global e bidpsia de medula
com hipoplasia intensa.

Em vigéncia do diagndstico pode-se classificar a AA em grave, moderada ou leve. A
AA grave encaixa-se quando ha 2 itens dos 3 a seguir : Neutréfilos < 0,5 x 109 /I;
Plaquetas < 20 x 109 /I Reticulécitos < 20 x 109 /I ou Medula dssea com celularidade <
25%, ou 25% a 50% com < 30% de células hematopoiéticas residuais mais neutréfilos <
0,2 x 109 /l. A AA moderada enquadra- se com o quadro de medula 6ssea com
celularidade < 25%, ou 25% a 50% com < 30% de células hematopoiéticas residuais. E
a AA leve sdo os pacientes que ndo preenchem os critérios acima.

O diagnostico diferencial e a procura pela causa da AA fazem parte do protocolo de
manejo da AA. A pesquisa por sorologias para infecgdes virais deve se feita, entdo, na
busca por possiveis fatores causais. No presente caso, todas as sorologias foram
negativas. O que se conclui é que o fator causal no presente caso é a infec¢do pelo
Herpes virus ocorrida um més antes, causando paralisia hemifacial direita, com quadro
iniciado por otalgia, denominada Paralisia de Bell, que atingiu o VII par craniano.

Quanto ao diagnostico diferencial, a anemia megaloblastica deve ser cogitada, pois
também pode cursar com pancitopenia, mas terd os indices de vitamina B12 e/ou acido
folico diminuidos. Sendo que no presente caso a dosagem estava normal.

Imunofenotipagem por citometria de fluxo auxilia ainda no diagndéstico diferencial com
hemoglobindria paroxistica noturna (HPN), que tera ainda CD55 e CD59 negativos,
sendo que, no caso, a HPN foi afastada pelo teste. Radiografia simples de térax ainda
estd entre 0os exames que auxiliam no diagnostico diferencial, pois no timoma e na
anemia de Fanconi haveria alteragdes; nossa paciente tem a radiografia sem alteragdes.
Ultrassonografia de abdome pode auxiliar na busca por hepato ou esplenomegalia,
porém nossa paciente tinha ultrassonografia sem anormalidades. E devido a escassez
leucocitaria da paciente, ndo foi possivel concluir a investigacdo para Anemia de
Fanconi.

Para acompanhamento e evolucdo, exames de funcdo hepética e renal devem ser
pedidos ao longo do tratamento, devido a toxicidade do mesmo. A paciente apresentou
toxicidade hepatica devido ao uso de ciclosporina, que foi interrompida nesse momento.

Em vista de tratar esses pacientes, a tipagem de HLA deve ser realizada, para busca de
possiveis doadores compativeis com o transplante de medula 6ssea (TMO). Caso haja
doador HLA compativel, o TMO a € o tratamento de escolha, especialmente para
pacientes com menos de 40 anos e com poucas ou sem transfusdes prévias. A taxa de
resposta ao TMO é de 80% a 90%. Porém, a mortalidade tende a aumentar com a idade
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e a sobrevida de pacientes maiores de 40 anos com TMO ¢é, em geral, de 50%. Assim,
existe tendéncia natural de se considerar o TMO como tratamento de primeira linha
apenas para pacientes com menos de 40 anos de idade. Nossa paciente, com 24 anos,
com um quadro grave da doenca, encaixa-se no perfil de transplante, ja realizou teste de
HLA e encontrou doador compativel e estd no aguardo para a definicdo da
compatibilidade.

Apenas 25% dos pacientes encontram doadores compativeis. Por esse motivo, por ter
idade avancada, ou na espera do transplante outro tratamento se faz necessario. O
tratamento com imunossupressores é tido como de escolha, pois 0 mecanismo
autoimune pode acabar por suprimir a hematopoiese. O tratamento deve englobar baixa
toxicidade, alta taxa de resposta e baixo risco de recidiva e complicagdes tardias. As
drogas de escolha sdo corticosteroides, ciclosporina e globulina antitimocitica /
antilinfocitaria. A primeira linha de tratamento para AA grave é a associacdo de
globulina com ciclosporina, nossa paciente fez esse esquema e teve que suspender a
ciclosporina por toxicidade hepatica.

Além disso, o tratamento hemoterapico se da por transfusdo de concentrado de glébulos
vermelhos filtrados, e as transfusdes plaquetarias idealmente por aféreses.

O prognostico desses pacientes pode piorar principalmente em vigéncia de infeccOes
oportunisticas. Essa €, inclusive, a principal causa de morbidade e mortalidade. A febre
pode ser a Unica manifestacdo presente, e as infeccbes bacterianas podem progredir
rapidamente, em vista disso deve ser usado antibiotico de amplo espectro. Nossa
paciente, devido neutropenia severa e prologada, vem sendo tratada para as infeccOes
oportunistas, o que complica ainda mais o quadro geral.

4. Conclusao

Na vigéncia do diagndstico de AA necessitamos comecar imediatamente o tratamento,
em vista que os pacientes raramente evoluem para uma remissao completa da doenca,
portanto o diagndstico precoce seguido de tratamento auxiliam no melhor prognostico
dos casos. Na possibilidade da realizacdo de TMO com doador HLA idéntico ha 80% de
possibilidade de cura. Os resultados com transplantes ndo consanguineos porém, sao
limitados e a sobrevida é, em geral, inferior a 40% em 3 anos. Nossa paciente segue
acompanhamento ambulatorial, com pesquisa constante por possiveis infec¢bes, no
controle dos niveis de plagueta e hemacias, mantendo uma rotina de vida voltada a
prevencdo de exacerbacgdes e quadros agravantes, ao passo que aguarda por TMO que
Ihe trard possivel cura.
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Post viral aplastic anemia: Case report

Abstract

Aplastic anemia is a chronic, rare and highly lethal disease, characterized
by some degree of pancytopenia and severe hypocellularity in the bone
marrow. The differential diagnosis of diseases that also occur with
pancytopenia is indispensable. As well, the search for causal factor.
Treatment is with bone marrow transplantation when patients are under 40
years and have donor HLA compatible or imussupressores. The prognosis
Is on and tends to be better when the bone marrow transplant is performed
with HLA identical donor.
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