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CASO CLINICO

- Identificacao: 21 anos, sexo masculino, pardo, solteiro, estudante, natural e
residente em Campos dos Goytacazes-RJ

* QP: esplenomegalia

« HDA: Ha cerca de 5 anos foi detectado quadro de esplenomegalia, indolor, com
aumento progressivo, submetido a investigacao etiolégica sem definicao
conclusiva durante esse periodo. Nao apresenta outras queixas. Relata também
que desde a infancia apresenta episodios de ictericia, assintomatica.

e Sintomas referentes a outros aparelhos:

Nega febre e emagrecimento. Alimenta-se bem. Nega sintomas gastrointestinais,
nega acolia fecal, diarreia ou constipacao. Nega sintomas urinarios ou coluria.
Nega dores 6sseas ou articulares. Nega sangramentos.




L
CASO CLINICO

-HPP:

Realizou videolaparoscopia para biopsia hepatica ha cerca de 2 anos. Nega
outras doencas ou alergias. Refere anemia na infancia (resolvida). Nao faz uso de
medicamentos.

eHistoria Familiar:

Sem doencas dignas de nota. Sem familiares com sintomas semelhantes.

*Historia Social:

Reside em area urbana, em casa com boas condicoes de saneamento. Nega
etilismo, tabagismo ou uso de drogas ilicitas.




L
CASO CLINICO - EXAME FiSICO:

Bom estado geral, hidratado, normocorado, ictérico +/4, acianético,

afebril.
/ACV: RCR, 2T, BNF, sem sopros, PA 120x80 mmHg, FC 76 bpm.

/AR: MV audivel bilateralmente, sem ruidos adventicios. FR: 16 irpm.
Sp02: 99%.

ABD: Flacido e indolor a palpacao, peristalse audivel, baco palpavel a 10

cm do RCE, espaco de Traube macico.

Membros inferiores: sem edema, panturrilhas livres, pulsos palpaveis.

Auséncia de linfonodomegalias palpaveis em cadeias cervicais, axilares

e inguinais.

Exame neuroldégico sem alteragcoes dignas de nota.




EXAMES LABORATORIAIS

APRESENTADOS NA CONSULTA (REALIZADOS NO ULTIMOS 3 ANOS)

Hemacias 4 17 milhdes/mm3 |l VHS / PCR 24 mm/PCR 1,9

Hb / Ht

VCM/HCM
CHCM
Plaquetas
Leucécitos
Eosinoéfilos

Bastoes /
Segmentados

Linfocitos
Monocitos
Uréia

Creatinina

13,8 g/dL / 37%

88 fL/ 33 pg
37 g/dL
193.000 /mm?
8.800 /mm?3
88 (01%)

0(00%) /
5544 (63%)

2552 (29%)
616 (07%)
22 mg/dL

0,74 mg/dL

TGO /| TGP
FA/ GGT
Bilirrubina total

Bilirrubina direta
Bilirrubina
indireta

LDH

Acido urico

Proteinas
Alb / Glob

mg/L
19 /18 mg/dL
71 /13 mg/dL

2,1/3,5/3,2
mg/dL

0,8/0,4/0,9
mg/dL

1,3/3,1/2,3
mg/dL

283 /463 /338
U/L

4,6 mg/dL

6,8 g/dL
4,0/2,8 gldL
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EXAMES LABORATORIAIS

APRESENTADOS NA CONSULTA (REALIZADOS NO ULTIMOS 3 ANOS)

Ferro 213 mcg/dL
Ferritina 322 ng/mL

Amilase 70 mg/dL
Glicose 67 mg/dL
TSH 2,0 mU/L
T4 livre 1,03 ng/dL
Calcio 8,98 mg/dL




EXAMES LABORATORIAIS

APRESENTADOS NA CONSULTA (continuacao)

FAN
Coombs direto

G6PD

Anti-musculo
liso

Alfa-1-
antitripsina

Ceruloplasmina

Eletroforese de
hemoglobina

negativo
negativo

11,2 U/G Hb
(normal)

negativo

99,7 mg/dL
(normal)

21,5 mg/dL
(normal)

A1 96,1%
A2 2,8%
F1,1%

Imunofenotipagem CD55 normal CD59
para normal
hemoglobinuria

paroxistica noturna:

Sorologias para HIV, negativas
HCV, HBV
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EXAMES DE IMAGEM

> Ultrassonografia abdominal:

Figado com volume levemente aumentado, superficie lisa, bordos finos e textura
interna homogénea. Ramos portais e as veias supra-hepaticas com calibres normais.
Vesicula biliar repleta, com paredes normais, interior anecoico, sem calculos. Vias
biliares intra e extra-hepaticas com calibres normais. Bago com contornos regulares,
dimensdes aumentadas (17,1 cm), textura interna homogénea, veia esplénica de
calibre normal. Pancreas e rins normais.

> Biopsia hepatica (ha 2 anos):

Cortes histologicos de figado com arquitetura acinar preservada. Estao
representados por cerca de 12 espacos-porta, alguns sem particularidades, enquanto
que em outros ha discreta fibrose e eventual proliferagcdo ductular. Ramos portais
sem particularidades. Os hepatdcitos mostram leve tumefacao. Observa-se dilatacio
focal dos sinusoides, assim como a veia centro-lobular.




Hipoteses diagnosticas / conduta




Hipoteses diagnosticas / conduta




Seguimento do caso




Investigacao

 Exames Laboratoriais
— Reticulocitos: 3,5%
« Reticulécitos corrigido: 3,22%
- Indice de producio de reticuldcitos: 2,15%

— Acido félico: 4,08 ng/mL (ref. de 3,10 a 20 mg/dL)
— Haptoglobina: < 4 mg/dL (ref. de 40 a 280 mg/dL)
— Eritropoetina: 40,8 mlU/mL(ref. 2,6 a 18,5 mIU/mL)

Reticulocitos corrigido = reticuldcitos x Hb/15 (para homens) ou 13,5 (para mulheres)
Reticuldcitos corrigido = reticuldcitos x Ht/45 (para homens) ou 40 (para mulheres)
indice de producao de reticuldcitos = Reticuldcitos corrigido / tempo dos reticuldcitos na
circulacao




Investigacao

« Hematoscopia




-
Investigacao

« Teste de Fragilidade Osmoética Incubada

Nome Idade ciP Médico Requisitante
22 anos 7600294115/1 Dr. Jodo Tadeu Damian Souto Filho

Curva de Hemodlise ap6s incubacao estéril em BM a 37°C (24hs
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Conclusao

« Esferocitose Hereditaria




Revisao

.0

»» Definicao:
“‘Esferocitose hereditaria refere-se a um grupo de anemias hereditarias

heterogéneas que sao caracterizadas pela presenca de eritrocitos de

formato esférico (esferocitos) no esfregaco de sangue periférico.”




#CARACTERISTICAS DOS ERITROCITOS

-Estrutura dinamica — 120 dias na circulacao

-Membrana e citoesqueleto fornecem a capacidade de deformabilidade.

-Deformabilidade: Capacidade de mudar de formato sem perder a
Integridade ao passar pela microcirculacao e capacidade de resistir ao
estresse de cisalhamento da circulacao arterial.




Revisao

** Fisiopatologia:

Defeitos em moléculas do citoesqueleto da membrana da
hemacia: espectrina, anquirina, proteina banda 3, proteina 4.2,
complexo Rh

Falha na deformacao das hemacias
(microcirculagao)

Fagocitadas e destruidas por macrofagos no
Baco.




Revisao

# Manifestacoes
-Clinicas tipica:

 Anemia, ictericia (hemodlise ou obstrugao por calculos Dbiliares),
esplenomegalia

-Laboratoriais tipica:

* Reticulocitose, esferocitos em esfregaco de sangue periférico




v Complicacoes

- Calculos biliares: USG de abdome a cada 3-5 anos

- Crises hemoliticas, aplasticas e megaloblasticas

# crise hemolitica:

-Geralmente desencadeadas por doencas virais.

-Geralmente leves

-Aumento da hemodlise devido ao aumento do baco e ativacao
reticuloendotelial.

#Crise aplastica:

-Parvovirus B19- Infecta celulas progenitoras eritropoiéticas e inibe
seu crescimento

-10 a 14 dias de duracao

#Crise megaloblastica
-Deficiéncia de folato




Revisao

L)

» Avaliacao diagnéstica:

L)

- Histoéria familiar (anemia, ictericia, calculos biliares e esplenectomia)
 Exame fisico: buscar sinais como ictericia e esplenomegalia
- Hemograma com esfregaco de sangue periférico (anemia, aumento

do CHCM, esferocitos), contagem de reticulécitos (aumentada),
Coombs direto (negativo), bilirrubina sérica (Bl > BD)

 Teste de fragilidade osmética (aumentada)




Revisao

*» Tratamento:

» Esplenectomia

* Risco x Beneficio

* Indicacgoes: esferocitose hereditaria moderadamente grave e grave,
anemia hemolitica sintomatica, retardo de crescimento, alteracoes

esqueléeticas, ulceras na perna ou tumores hematopoiéticos
extramedulares.

* Vacinacao: S. pneumoniae, H. influenzae tipo b e Neisseria
meningitidis
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