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Resumo

A tricoleucémia é uma doenca linfoproliferativas de células B relativamente
rara, de curso indolente, que corresponde a cerca de 2% das leucemias em adultos. A
sua designacdo deriva das caracteristicas das células com numerosas projeccdes
citoplasmaticas que proliferam preferencialmente no sangue, medula 6ssea e bago,
embora também possa atingir outros 6rgaos. Classicamente, os doentes apresentam
esplenomegélia, pancitopenia (geralmente com anemia normocitica normocromica) e
dry tap a tentativa de aspiracdo de medula Gssea. Por vezes podem surgir lesdes 0sseas
liticas ou blésticas no decurso da doenca. No entanto, a dor 6ssea como manifestacao
inicial da doenca € bastante rara.

Neste trabalho descreve-se o caso de um doente do sexo masculino com 84 anos,
com quadro de agravamento progressivo de lombalgia que ndo cedia aos analgésicos,
com varios meses de evolucdo. O doente apresentava esplenomegalia e anemia. O
estudo imagioldgico revelou multiplas lesGes Gsseas liticas e osteoescleroticas em varias
localizagbes no esqueleto axial. Ap6s duas tentativas de obtencdo de mielograma sem
sucesso, realizou bidpsia guiada por TC de uma das lesbes liticas que permitiu o
diagnostico de tricoleucémia. A propdsito deste caso, discute-se a ocorréncia de lesdes

0sseas e de anemia hemolitica auto-imune na tricoleucémia.

Abstract

Hairy cell leucemia is a rare, indolent B cell lymphoproliferative disorder that
accounts for approximately 2% of adult leukemias. It is named after the characteristic
cells with numerous cytoplasmic projections, preferentially seen in peripheral blood,
bone marrow and spleen, although they can proliferate on other organs. Typically
patients exhibit splenomegaly, pancytopenia (usualy with nornocytic normochromic
anemia) and a dry tap bone marrow aspiration. Lytic and blastic bone lesions may
develop during the clinical course. However pain resulting from these bone lesions is
very rarely an early symptom of the disease.

We report the case of a 84-year-old man with a several months history of
increasing low back pain that wasn't relieved by analgesics. Splenomegaly and anemia
were present. Imaging studies revealed multiple osteolytic lesions and bone sclerosis
areas across the axial skeleton. After 2 dry taps, a CT-guided biopsy was carried out on
one lytic lesion, which led to the diagnosis of hairy cell leucemia. In this case report we
review the presence of bone lesions and autoimmune hemolytic anemia in hairy cell

leucemia.



Introducéao

As primeiras descri¢Bes da tricoleucémia datam dos anos 20 do século passado,
com a designacdo “leukemic reticuloendotheliosis”. O termo hairy cell foi usado pela
primeira vez por Schreck e Donnelly em 1966, com base nas suas observacbes em
microscopia de contrate de fase das peculiares projec¢des citoplasméticas das células
linfocitarias neoplasicas em circulagdo no sangue periférico.! No entanto, s6 em 1958
Bouroncle et al identificaram a tricoleucémia como uma entidade clinica distinta.?

A tricoleucémia tem geralmente um inicio insidioso e um curso indolente. As
primeiras manifesta¢cdes da doenca surgem em média no inicio da sexta década de vida.
Inicialmente tende a manifestar-se por quadro de astenia, desconforto no quadrante
abdominal superior esquerdo, febre baixa ou manifestacbes de diatese hemorragica.
Alguns doentes podem ser completamente assintoméaticos.>

No exame objectivo, a alteracdo mais frequente é a esplenomegalia, presente em
cerca de 96% dos casos; em 35% dos casos é a Unica alteragdo encontrada.’ Esta pode
fazer-se acompanhar de hepatomegalia (58%) e, menos frequentemente, linfadenopatias
(35%). Mais raramente podem ser encontradas lesdes infiltrativas da pele (12%).2

Em termos analiticos é caracteristico haver pancitopenia. Na maior série publicada
até a data, 77% dos doentes apresentavam anemia, 79% neutropenia e 73%
trombocitopénia.® A monocitopénia é também tipica desta doenca.’

A anemia € geralmente normocitica e normocromica, secundaria a
esplenomegélia e a infiltracdo da medula dssea pelas hairy cells. No entanto, esta
entidade, tal como todas as doencas linfoproliferativas, pode cursar com fendmenos de
autoimunidade, inclusivamente com anemia hemolitica auto-imune por producdo de
crioaglutininas pelas hairy cells.®

Os 6rgdos envolvidos na doencga sdo essencialmente a medula dssea e 0 bago,
embora outros 6rgaos possam estar atingidos menos frequentemente, como € o0 caso dos
ganglios linfaticos.? Histologicamente, a medula 6ssea apresenta-se hipercelular, com
um infiltrado de células neoplasicas que é melhor apreciado recorrendo a técnicas de
imuno-histoquimica.>'® A producdo de citocinas pelas HC provoca um aumento da
producdo de fibras de reticulina, eventualmente causando fibrose medular, que esta na
base da ocorréncia de dry tap na aspiragdo de medula 0ssea, muito comum da

tricoleucémia.tt1?



Na generalidade dos casos é possivel observar hairy cells no esfregaco de
sangue periférico, em nimero muito variavel.* A tipica hairy cell surge como um
linfécito maduro de pequenas dimensdes, com nucleo riniforme, citoplasma abundante e
com finas projeccdes citoplasmaticas, semelhantes a cabelos, em toda a sua
circunferéncia.l!

O diagnostico da tricoleucémia assenta em critérios clinicos, morfologicos e
imuno-histoquimicos, sendo crucial a observacdo das hairy cells numa amostra de
sangue periférico ou a obtencdo de uma amostra do infiltrado.!>!3 A citometria de fluxo
desempenha um papel muito importante no diagndstico da tricoleucémia. As hairy cells
expressam antigénios caracteristicos de células B como CD19, CD20 e CD22 mas
também CD11c (comum em mondcitos e neutrofilos), CD25 (presente em células T
activadas) e CD103 (membro da familia das integrinas, altamente expresso em células T
das mucosas), CD123, ciclina D1 e anexina A1."

A terapéutica de primeira linha para a tricoleucémia sdo os analogos das purinas,
nomeadamente a cladribina e a pentostatina, com resultados a longo prazo muito
semelhantes entre ambos.™® As indicacdes para iniciar a terapéutica sio a ocorréncia de
hemorragia, citopénia, infeccdes recorrentes e esplenomegalia dolorosa.®

Quando Bouroncle et al descreveram a doenca pela primeira vez, o prognostico
dependia maioritariamente da gravidade da pancitopenia, facto intimamente relacionado
com a principal causa de morte - as infec¢des, sendo a mediana da sobrevivéncia de 4
anos.? Actualmente, o factor prognéstico mais valorizado é a resposta a terapéutica com os
analogos das purinas. Salienta-se que ndo existe nenhum sistema universalmente

consensual de estadiamento e prognostico da tricoleucémia. >

As lesdes Osseas sdo uma complicacdo pouco frequente da tricoleucémia,
surgindo apenas em 3% dos casos, maioritariamente sob a forma de lesdes osteoliticas
no fémur e no esqueleto axial. Por sua vez, a anemia hemolitica auto-imune pela
producdo de crioaglutininas pelas hairy cells é ainda mais rara, com apenas alguns casos
descritos na literatura. O presente caso clinico apresenta simultaneamente estas duas

expressdes clinicas, algo que ndo encontrdmos descrito na literatura.



Caso Clinico

Homem de 84 anos, de raca branca, autbnomo nas actividades da vida diaria, com
patologia osteoarticular degenerativa, recorreu ao servigo de urgéncia por quadro de
agravamento progressivo desde ha varios meses de lombalgia com irradiacdo aos
membros inferiores bilateralmente, de ritmo mecénico, que provocava uma limitacdo
funcional, com dificuldade na marcha, o qual ndo cedia com a toma de analgésicos. Nao
se constatou diminuicdo da forca dos membros inferiores, parestesias ou historia de
trauma. Negava febre, perda ponderal ou queixas de outros 6rgdos ou sistemas.

A observacdo apresentava mucosas descoradas e desidratadas. A tensdo arterial
era 150/80 mmHg. Nao apresentava alteracdes significativas do exame objectivo do
torax. A palpacdo abdominal verificou-se esplenomegalia com polo inferior palpavel
cerca de 2 cm abaixo do bordo costal esquerdo, ndo doloroso, de consisténcia
homogénea. N&o tinha hepatomegalia nem adenopatias palpaveis. Nos membros
inferiores, observou-se edema bimaleolar com sinal de Godet presente. A mobilizacéo,
o sinal de Laségue era positivo a 45° bilateralmente. N&o existiam outras alteragdes no
exame objectivo.

Nas anédlises laboratoriais verificou-se anemia normocitica hormocromica com
contagem eritrocitaria 2,11x10'%/L, Hb 7,0g/dl, hematocrito 20,9%, VGM 99,2fl, HGM
33,1pg, CMHG 33,4g/dL, RDW 19,4% e reticulécitos 10,5%). Leucograma com
leucocitos 5,27x10%L, neutrdfilos 2,99x10%L, eosindfilos 0,42x10%L, basofilos
0,04x10°%L, linfocitos 1,49x10°%L, mondcitos 0,34x10°%/L. Plaquetas 138 000 x106/L.

No estudo da anemia, sideremia 101,0 ug/dL, ferritina 507 ng/mL, capacidade
total de fixacdo ao ferro 246 ug/dL, saturagéo da transferrina 41%, folatos 5,7 mg/mL e
vitamina B12 343 pg/mL.

Tempo de protrombina 10,9/11,6 s (INR 0,94) e APTT 28,4/31,0s.

AST 40 U/l e ALT 25 UJL, bilirrubina total 0,76 mg/dl e bilirrubina directa 0,39
mg/dl. Gama-GT 36 U/L, fosfatase alcalina 68 U/L e LDH 420 U/L.

Func&o renal com ureia 50 mg/dl e creatinina 1,2 mg/dl. Beta-2 microglobulina 3,65
mg/L.

lonograma com sddio 141 mmol/I, potassio 4,3 mmol/I e calcio 8,1 mmol/I.

Electroforese de proteinas com proteinas totais 5,4g/dL, albumina 3,5g/dl, alfa-1
0,3g/dl, alfa-2 0,4g/dl, beta-1 0,3g/dl, beta-2 0,2g/dl e gama 0,7g/dl.



A imunofixacdo sérica detectou uma gamapatia monoclonal IgA kappa (lgG
796mg/dl, 1gA 171 mg/dl, IgM 145 mg/dl, K 710 mg/dl e L 350 mg/dl) e a imunofixagao
urinéria excluiu proteindria de Bence-Jones.

A haptoglobina era <7 mg/dL pelo que foi pedido Teste de Coombs directo, sendo
positivo para anticorpos anti-C3d. A pesquisa de crioaglutininas revelou um anticorpo
IgM, de especificidade anti-1, de grande amplitude térmica.

A TC de coluna vertebral revelou uma alteracdo difusa da matriz 6ssea, com areas
osteocondensantes algodonosas, multiplas areas osteoliticas de pequenas dimensoes,
perda da normal trabeculacdo, acompanhada de densificacdo dos tecidos pré-vertebrais
periadrticos e mdltiplas adenopatias lombo-aorticas. Um més antes do internamento,
realizou nova. A TC de corpo realizada revelou exuberante densificacdo da gordura
retroperitoneal ao longo da aorta, esplenomegalia homogénea com 145 mm de maior
eixo longitudinal e, em janela 6ssea, um padrdo misto de lesbes blasticas e liticas,
envolvendo todo o esqueleto axial.

Apbs 2 dry tap’s na tentativa de aspiracdo de medula dssea, tentou-se biopsia
guiada por TC de umas das lesbes dsseas iliacas mas dada a escassez e as alteracdes
artefactuais da amostra obtida, esta foi considerada insuficiente para o diagnostico.
Assim, recorreu-se a biopsia 6ssea. O exame anatomo-patologico da amostra revelou
acentuada hipercelularidade a custa de infiltracdo nodular por células linféides pequenas
com nucleos ovais ou irregulares, de citoplasma claro e com limites celulares bem
definidos. O estudo imunohistoquimico destas células revelou imunorreactividade para
CD20, TRAP e anexina. Verificou-se ainda ligeira plasmocitose e acentuacdo difusa e
intensa da rede de reticulina. Observaram-se elementos das trés séries hematopoiéticas
com maturagao.

Assim, concluiu-se o diagnostico de tricoleucémia e o doente foi referenciado
para a consulta de hematologia, tendo realizado terapéutica com um ciclo de cladribina,

encontrando-se em remissdo completa desde Janeiro de 2015.



Discussao

Lesdes 6sseas na tricoleucémia

As lesbes dsseas sdo, segundo a literatura, pouco frequentes na tricoleucémia.
Com base nos dados epidemiol6gicos disponiveis, estima-se que estas sejam uma
complicacio em cerca de 3% dos casos de tricoleucémial’18,

As lesOes 0sseas podem surgir a qualquer momento no decurso da doenca. A
grande maioria é detectada em doentes ja previamente diagnosticados com
tricoleucémia'®?. No caso do nosso doente, a dor Gssea constituiu a forma de
apresentacdo inicial, o que, segundo a literatura € uma forma rara de apresentacdo
inicial que leve ao diagnostico. Apenas foram encontrados 9 casos na literatura®?*-2%,

O primeiro relato de lesdes liticas em doentes com o diagndstico de
tricoleucémia é de 1977 por Rhyner et al?®® e desde entdo mais alguns casos tém sido
descritos. Estdo descritos alguns casos raros de tricoleucémia manifestada apenas por
lesGes dsseas liticas sem pancitopenia ou esplenomegalia, 0 que ndo era o caso do nosso
doente.?1:%2

Os locais preferenciais sdo o fémur e o esqueleto axial e os 0ssos longos
proximais. A localizagdo mais comum é o colo do fémur, podendo ser bilateral*®. Numa
série de 27 doentes com lesBes dsseas, 93% tinham envolvimento da cabeca do fémur,
24% da coluna vertebral, 10% da pélvis e 7% de outros locais.'®* No caso do nosso
doente, 0 atingimento era de todo o esqueleto axial, tendo a coluna um aspecto
marmoreado.

Habitualmente a dor restringe-se ao local envolvido mas pode associar-se a
artralgias e, inclusivamente, a derrame articular.?! Em locais de grande infiltracdo pelas
células tricoleucémicas, pode desenvolver-se necrose asséptica e existe o risco de
fractura patological®. No caso do nosso doente, ndo havia artralgias nem havia
complicagdes fracturarias.

Em termos analiticos, na literatura ndo se observa uma variacdo uniforme dos
niveis de fosfatase alcalina, célcio e fosforo na presenca de lesdes liticas na
tricoleucémia, podendo encontrar-se em valores apenas ligeiramente aumentados ou
mesmo normais®, como no presente caso clinico. Nesta doenca, ¢ muito frequente e
caracteristico no aspirado medular, ndo ser possivel obter uma amostra com elementos

celulares com qualidade e em quantidade significativa, que permitam o diagndstico.



Este facto explica-se pela intensa fibrose nas lesbes osteocondensantes, sendo muitas
vezes necessario recorrer a biopsia 6ssea, como foi o caso do nosso doente.

Apesar de ndo ser essencial realizar o exame histologico de todas as lesdes nos
casos de tricoleucémia ja diagnosticadas, alguns doentes podem necessitar deste
procedimento para excluir outras causas, cOmo necrose asséptica e metastases de
neoplasias secundérias. A necrose asséptica pode ser provocada pela propria doenca ou
quimioterapia. Metastases por outros tumores devem ser igualmente tidas em conta uma
vez que esta documentada uma notavel taxa de segundas neoplasias na tricoleucémia.?*

Como seria de esperar, com a vulgarizacdo de técnicas imagiologicas mais
sensiveis como a TC, MRI e a PET, maior é a deteccdo deste tipo de lesbes na
tricoleucémia e no futuro poderdo ser obtidos valores de incidéncia mais exactos’. A
ressonancia magnetica pode ser muito Util na avaliacdo da extensdo 0ssea da doenca nas
leucemias e linfomas uma vez que a intensidade do sinal é proporcional a densidade de
hairy cells'®. A cintigrafia com tecnécio ou galio também pode ser Gtil quando a
radiografia convencional é ddbia ou ndo mostra alteragdes®:?’.

As lesbes de natureza osteoliticas, com ou sem margens bem definidas, sdo de
longe as mais frequentes?:. Em termos radioldgicos, estdo descritos quatro tipos de
imagens possiveis: lesdes osteoliticas, lesdes osteoblésticas, desmineraliza¢do
localizada difusa ou generalizada de todo o esqueleto e ainda imagens de osteosclerose.
Por vezes, pode existir simultaneamente lesdes liticas e blasticas, falando-se assim de
um “padrio misto”*®, como é o caso do nosso doente.

A fisiopatologia das lesdes 6sseas nesta doenca ainda € incerta. Pensa-se que as
lesBes liticas e osteosclerdticas sejam provocadas por libertacdo anormal de moléculas
como o platelet derived growth factor (PDGF) e o transforming growth factor p (TGF-
B), possivelmente provocada por uma deficiéncia do pool de plaquetas, que
estimulariam a reabsorgdo Ossea e a sintese de colagenio pelos fibroblastos
medulares?:22:28.29,

A relagdo entre carga tumoral e doenca Ossea ainda ndo esta completamente
esclarecida. Numa das maiores coortes estudadas, os autores sugerem que as lesdes
Osseas se associam sempre a elevadas cargas tumorais, naquele caso todos os doentes
teriam uma medula dssea hipercelular, com pelo menos de 90% de hairy cells no total
de células hematopoiéticas?®. No entanto, alguns doentes desenvolvem esta complicagio
durante periodos de remissdo completa e aparentemente nao tem qualquer influéncia no

prognostico da doenga®®3t,



De seguida apresenta-se uma tabela-resumo dos 40 casos de tricoleucémia com

lesOes 6sseas encontrados na literatura.

Autores e ano |g:33/ Local da leséo Natureza da lesdo Comentarios
413 | colo femoral esquerdo litica
Rhyner et al colo femoral esquerdo, coluna | ... .
(1977)% 439 toracica litica Complicou-se de fractura
629 |cranio (osso parietal) litica
Turner et al . -
(1978) 487 | cabeca femoral direita litica
304 |colo femoral direito litica
38% |colo femoral esquerdo litica e blastica
Wig% al 504 |coluna lombar e toracica litica Complicou-se de fractura
( ) 4872 | colo femoral direito litica Manifestagao inicial.
L - Manifestacéo inicial.
494 |colo femoral direito litica Complicou-se de fractura.
Manifestacéo inicial
D tal 333 |colo femoral direito litica e blastica Complicou-se de necrose
emanesg a asséptica da cabeca femoral
(1982) 644 colo femoral direito e coluna litica Diagnoéstico ha 3 anos.
lombar Complicou-se de fractura.
534 |cabeca femoral litica Diagnostico ha 1 ano
litica/desmineralizagdo | .. . ..
. Diagndstico ha 18 meses
Quesada et al 308 | cabega femoral difusa g
(1983)* 533 |cabeca femoral litica/necrose asséptica | Diagndstico ha 3 anos
413 |coluna torécica e lombar Iltlca/frac_turas Diagndstico ha 17 meses
compressivas
Jansen et al 633 |colo femoral litica Diagnostico ha 4 meses
(1983)" 533 |colo femoral litica Diagnoéstico ha 4 anos
Arkel et al pescoco, pélvis, membros . S
(1984)7" 479 superiores e inferiores litica Diagnoéstico ha 3 anos
-, Diagndstico ha 16 meses
333 | cabega femoral litica Complicou-se de fractura
437 | cabeca femoral litica Diagnostico ha 6 anos
4873 | cabeca femoral litica Diagnostico ha 9 meses
4573 | cabeca femoral litica Diagnostico ha 2 anos
Diagndstico ha 1 ano
Lembersky et al 5474 |cabeca femoral litica Complicou-se de necrose
(1988)° asséptica da cabecga femoral
Manifestacéo inicial
Complicou-se de fracturas
404 | coluna toracica litica vertebrais compressivas e de
necrose asséptica da cabeca
umeral
354 |cabeca femoral litica Diagndstico ha 16 meses
494 |tibia litica Diagnostico ha 8 anos
Herold et al 554 |fémur e pabis litica Diagnostico ha 2 meses

Complicou-se de fractura




(1988)%

489

coluna vertebral, pubis,

liticas, blasticas e

Diagno6stico ha 2 anos
Complicou-se de fractura de

fémures, tibia e cranio osteocondensantes T12
485 costelas, coluna vertebral, osteocondensantes Diaanéstico ha 5 anos
VanderMolen pélvis e fémures difusas g
29 A~ - 7 - 7 -
et al (1989) 390 cranio, pélvis, coluna torécica o_steocondensantes Sem dor associada
e lombar difusas
Verhoef et al 634 costelas, coluna vertebral, osteocondensantes Lesoes assintomaticas desde
(1990)% pélvis, fémures difusas 0 momento do diagndstico
osteocondensantes e Diagnéstico ha 2 anos
Hucljggré %g al 324 |tibia e fibula blasticas; Complicou-se de fractura do
( ) posteriormente liticas calcaneo e derrame articular
Snell et al Diagnéstico ha 22 c<';1nosb
nell eta . Necrose asséptica da cabeca
(1999)* 673 | colo femoral do fémur, complicando-se
de fractura
Spedini et al liticas, : .
(2000)%* 713 |colo femoral osteocondensantes Manifestac&o inicial
Lal et al ) . Sem expressdo da doenca
(2002)* 453 | fémures bilateralmente o noutros 6rgios ou sistemas
Fré%%osfgsal 543 |cabega umeral blastica Diagnostico ha 7 anos
Rosen et al fémur, osso iliaco, coluna . o
(2008)% 543 lombar Manifestag&o inicial
L‘(a;ngE;;aI 672 |esqueleto axial e 0ssos longos |osteosclerose difusa Manifestacdo inicial
Cé;?ig;zgl 564 |coluna torécica e osso iliaco  |litica Manifestagdo inicial
Hindilerden 55 costelas, coluna vertebral, litica e Manifestacio inicial
et al (2015) esterno, sacro e pélvis osteocondensantes ¢

Anemia hemolitica auto-imune na tricoleucémia

As doengas linfoproliferativas sdo uma causa conhecida de anemia hemolitica

auto-imune. Este fendmeno pode mesmo preceder o aparecimento de doenca

clinicamente evidente.2 Na leucemia linfocitica crénica é um fendmeno relativamente

frequente, ocorrendo em 4-10% dos casos, sendo mais raro noutras doencas

linfoproliferativas, como na tricoleucémia, estando descritos poucos casos na literatura

mas que incluem a presenca de anticorpos tanto a quente como a frio.>%##

A causa e 0S mecanismos que levam a anemia hemolitica na tricoleucémia

continuam por esclarecer mas pensa-se que podera dever-se a diminuigdo do nimero de

células T reguladoras.®*#? Os proprios analogos da purinas podem causar ou exacerbar

anemia hemolitica auto-imune, embora antes da introducdo destes ja se verificassem

estes casos. Uma das explicacBes possiveis é a reducdo do numero de células T
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reguladoras que estes farmacos provocam.®® Em 35% dos doentes com neoplasias
conhecidas, o Teste de Coombs pode ser positivo na auséncia de hemolise clinicamente
relevante.®

No nosso caso clinico, verifica-se anemia hemolitica com um anticorpo IgM, de
especificidade anti-1 na superficie eritrocitaria. Assim, podemos afirmar que estamos
perante uma doenca de aglutininas a frio. A positividade do Teste de Coombs para
C3d traduz uma activagdo do complemento.

A producdo deste anticorpo da classe IgM por expansdo de uma populacao de
linfécitos B, ndo é compativel com o pico monoclonal IgA kappa encontrado na
electroforese de proteinas. Isto pode significar a produgdo simultanea de dois anticorpos
pela populacdo de células tumorais, um do tipo IgA e outro do tipo IgM. No caso de tal
ser verdade, tratar-se-ia de uma expressdo muito rara da tricoleucémia, ndo havendo
qualquer caso descrito na literatura.

A tabela seguinte resume os 13 casos de anemia hemolitica auto-imune em
doentes com tricoleucémia. Em 3 casos identificaram-se crioaglutininas 1gG. Apenas
num dos casos se identificaram crioaglutininas do tipo IgA, também presentes no Nnosso

Caso.

Autores e ano Expressdo laboratorial Comentarios

Dihrsen et al
(1987)%

Os autores apenas fazem referéncia
a um caso de tricoleucémia com
anemia hemolitica auto-imune, sem
descrigdo pormenorizada

O’Donnell e Keen
(1987)*°

Um s6 caso. Foi tratado com
plasmaferese.

Guller et al
(1997)%°

LDH 1364 U/l

Haptoglobina 13mg/dI

Teste de Coombs positivo para C3, com
anticorpos 1gG e IgA

478

Mainwaring et al
(2000)%

Reticuldcitos 140x10°

Bilirrubina total 60mmol/I
Haptoglobina 0,08 mg/I

Teste de Coombs positivo

anticorpo anti-i com titulo 1:8 a 30°C

Esfregaco de sangue periférico com
sinais de aglutinacdo dos eritrdcitos
LDH 2045 U/

Bilirrubina 64mmol/I

Haptoglobina 0,38 mg/I

789 € 599. Ambas morreram por
insuficiéncia cardiaca
descompensada pela anemia
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Teste de Coombs positivo para C3d,
com presenca de crioaglutinina anti-i, de
titulo 1:2 a 30°C

Cesana et al
(2002)#2

LDH 537 U/

Bilirrubina total 2,45 mg/dI
Bilirrubina ndo conjugada 1,87 mg/dl
Haptoglobina 8mg/dl
B2-microglobulina 3,1 mg/dI

Teste de Coombs positivo para I1gG e
C3d

Relacéo de causalidade entre AIHA
e HCL provavel mas nao
confirmada.

Hauswirth et al

Referéncia a 6 casos: 4 com
aglutininas a quente e 2 a frio, sem

44
(2007) descrigdo pormenorizada
Reticuldcitos 159,3x10%I
LDH 1330 U/l
Bilirrubina total 15,1 mmol/Il
. Haptoglobina 50,29 g/l
é‘ggg)‘ig al Electroforese de proteinas com ligeira 88¢

diminuicdo da fraccdo gama

Teste de Coombs positivo para I1gG e
C3d, com presenca de aglutininas a
guente e a frio
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Conclusao

A tricoleucémia é uma doenca rara e descrita pela primeira vez hd menos de 60
anos, factos que explicam em parte a inexisténcia de estudos controlados e aleatorizados
e tdo pouco de grandes revis@es sistematicas sobre o tema. Dai que a revisdo desde caso
clinico tenha tido por base maioritariamente casos clinicos e estudos observacionais.

O caso clinico abordado neste trabalho foi escolhido por se tratar de uma
apresentacdo inicial muito invulgar da tricoleucémia, quer pelas lesGes dsseas difusas no
esqueleto axial, quer pela anemia hemolitica auto-imune, com muitos poucos casos
descritos na literatura destas manifestagdes.

O caso ilustra também a dificuldade de obtencdo de bidpsia 0ssea, tipica desta
patologia. Se por um lado a ocorréncia de dry tap pode atrasar o diagnostico definitivo,
por outro lado, a sua ocorréncia no contexto de esplenomegalia e pancitopénia deve
alertar-nos para a possibilidade de tricoleucémia.

Em retrospectiva, salienta-se a grande melhoria relativamente as opgdes
terapéuticas e, com isto, também do progndstico. Se inicialmente foi descrita como
tendo uma mediana da sobrevivéncia de 4 anos apds o diagnostico, hoje em dia a
perspectiva é completamente diferente. Com a introducdo dos analogos das purinas, a
tricoleucémia deixou de partilhar o prognostico “temivel e sombrio” tdo associado as
doencas neoplasicas para em muitos casos se tornar numa doenga crénica com que 0S

doentes podem viver normalmente.
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