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INTRODUCAO

A anemia aplasica (AA) € uma patologia caracterizada pela
diminuicao da funcao da medula 6ssea, afetando todas as
linhagens hematopoiéticas, culminando em pancitopenia e
medula dssea hipocelular. E rara entre criancas, apresentando
picodeincidéncia nasegunda e sexta década de vida.

Em 15-30% dos casos ha uma associacao entre AA e
hemoglobinuria paroxistica noturna (HPN). A HPN é uma
desordem clonal hematopoiética adquirida da célula tronco,
gue resulta na producao de subpopulacdes de granulocitos,
plaguetas e hemacias hipersensiveis ao sistema complemento.

O diagnostico de ambas patologias dependem da realizacao
de exames laboratoriais, aspirado medular, biopsia de medula
ossea e, especificamente para pesquisa de clone HPN, a
realizacao de citometria de fluxo ou mais recentemente da
técnica FLAER, uma variante da citometria de fluxo com a pro-
aerolisina marcada com fluoresceina.

OBIJETIVO

Diagnosticar e tratar precocemente a anemia aplasica com
subclone HPN em criancas.

Figura 1: Bidpsia de medula dssea (A; B) e aspirado de medula déssea (C;D) em paciente com anemia aplasica
grave. (Hoffmanetal; 2013)
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RELATO DE CASO

Paciente masculino, 12 anos, apresentou quadro de palidez,

febre e equimoses, em uma semana de evolucao. Procurou
atendimento meédico, onde foi diagnosticado com quadro alérgico
e liberado apos prescricao de sintomaticos. Devido persisténcia
do quadro, procurou atendimento em outra unidade de saude,
sendo realizado hemograma que evidenciou pancitopenia:
hemoglobina 4,8 g/dl; leucdcitos totais 2,9 mil/mm? (neutrofilos
360); plaguetas 6000/mm?.
No mesmo dia foi orientado a procurar atendimento no INCA,
onde foi realizado mielograma: medula &ssea reativa;
imunofenotipagem de sangue periférico: presenca de 2% de clone
compativel com HPN em granuldcitos, monocitos e hemacias;
bidopsia de medula o6ssea: medula o6ssea com 5 espacos
intertrabeculares, cerca de 5% de celularidade representada
predominantemente por elementos maduros do setor eritroide e
menor numero de precursores do setor granulocitico, observados
megacariocitos. Iniciada terapéutica com timoglobulina de coelho
(ATG) e ciclosporina, além de coletado HLA. Nao apresentou
resposta apos 6 meses de tratamento, mantendo dependéncia
transfusional de plaguetas e hemacias e uso de filgrastima. Sem
doador aparentado e nao aparentado compativeis. Optou-se por
realizar transplante de medula 6ssea (TMO) haploidéntico do pai
em setembro/2017.

No momento, encontra-se assintomatico e sem intercorréncias
clinicas, com ultimo exame laboratorial de maio/2018
evidenciando: hemoglobina 14,6g/dl; leucdcitos totais 7,2
mil/mm? (neutrdéfilos 3627); plaguetas 197mil/mm?.

CONCLUSAO

Apesar de sua baixa prevaléncia na infancia, a anemia aplasica
associada aosubclone HPN deve ser
aventada como diagnostico.

O tratamento de escolha para pacientes com anemia aplasica
grave da faixa etaria pediatrica € o TMO aparentado. Quando nao
disponivel, o tratamento medicamentoso deve ser iniciado a fim
de reduzir a dependéncia transfusional. Nao se observando
resposta a terapéutica estabelecida, o TMO nao aparentado ou
haploidéntico deve ser prontamente indicado. No caso relatado, a
realizacao do TMO haploidéntico obteve bons resultados.
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