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Sexo masculino
Idade: 13 A (DN:02/11/1995)
Natural: Faro

Residente: Silves

Data de internamento:
11/09/2009
Motivo de internamento:

Hematomas e petéquias dispersos pelo Corpo

N
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Antecedentes Familiares

O

* Pai, Tia paterna e Avo paterna: D2

*Tio materno: neop]asia do pu]m&o

* Meio-irmao, 20 A: paralisia cerebral

* Meia-irma, 25 A: saudavel

~\

Historia Social @ Educacional

* Pai, 43 A, comerciante, 2° ano de escolaridade, DM2.
* M3e, 44 A, domestica, 3° ano de escolaridade, saudavel.

* Sem consanguinidade.
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Antecedentes Pessoals

¢ Gravidez de termo, vigiada, sem intercorréencias.

¢ Parto eutocico, hospitalar; choro imediato. Parametros somatometricos
adequados a idade gestacional. Periodo neonatal sem intercorréncias.

¢ Crescimento E/P e DPM adequado. Bom rendimento escolar.

¢ PNV actualizado.

¢ Praticaregular de desporto.
¢ Doengas anteriores - Amigdalites de repetigao.

¢ Sem habitos alcoolicos ou outras adig¢Ges.
~ / . . / .
¢ Nega transfusoes sanguineas anteriores a este episodio.

* Nega Viagens.




Historia da Doenca Actual
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HSM

Exame Objectivo:
* Razoavel estado geral
* Parametros Vitais: eupneico, FC 85 bpm, FR 15cpm, PA 105/60 mmHg, apiretico
* Obeso (IMC: 26,5; Percentil 95-97)
* Desenvolvimento pubertario: estadio IV de Tanner
* Sem dismorfias
* Palidez
* Escleroticas anicteéricas
* Mdltiplos hematomas e petequias dispersos pelo corpo
*AC: S1 e S2 ritmicos, sem sopros nem extra-sons
* AP: murmurio vesicular mantido e simétrico, sem ruidos adventicios
* Abdomen: sem hepatoesplenomegalia

* Sem adenomegélias
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Historia da Doenca Actual

HSM

KHemograma

* Parametros inflamatorios

* Parametros bioqul'micos
* Fungao tiroideia,renal, hepatica

* Perfil lipidico

kECG

* Investigagao de doengas metabolicas
. Ecografia abdominal
. Serologias virais

. Serologias de auto-imunidade

. Cariétipo em sangue periférico

. Caric')tipo em aspirado de sangue medular
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Durante o internamento:
C.P.

== Antibioterapia
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Historia da Doenca Actual
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HSM

CONFIRMACAO DO DIAGNOSTICO

ANEMIA APLASTICA

Aguarda dador compativel, uma vez que ndo tem dador familiar relaciona

MUITO GRAVE

do.
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Resumo

¢ PE, sexo masculino, 13 A, obeso.

¢ Antecedentes pessoais e familiares irrelevantes.

¢ 15 dias antes do internamento: quadro de ictericia e coltria =3 HEPATITE

¢ Hepatite resolvida com dieta e repouso.

¢ Na semana anterior ao internamento inicia sintomatologia sugestiva de

discrasia hemorrégica.

* Diagnostico == ANEMIA APLASTICA MUITO GRAVE

. Neutropénia febril grave

. Dependente de C.P. e C.E.
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Anemia Aplastica

Pancitopénia resultante da redugao ou auséncia da produgao de cclulas sanguineas na

medula 0ssea, com substitui¢ao por tecido adiposo.

AAMG — Hemograma com pelo menos dois dos seguintes parémetros:

* contagem de granulocitos < 200/ ul
* contagem de plaquetas < 20.000/ ul
* contagem absoluta de reticulocitos = ou < 40 x 10°/L
+
Biopsia medular com < 25 % da celularidade normal ou < 30 % de elementos

hematopoieticos (medula 6ssea hipocelular com infiltragao gorda).

/
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Anemia Aplastica

Etiologia

v

Adquirida

ﬂ{adiagéo

/ / .
* Farmacos e quimicos
*Virus
* Doencas imunes

*Timoma

* Gravidez

* Mielodisplasia

Qdiopética

~

J Hemoglobinﬁria paroxistica nocturna

* Doenga do enxerto versus hospedeiro

/

v

Congénita

/ * Anemia de Fanconi

* Disceratose congénita

¢ Sindrome de Shwachman-Diamond
. / . . /, .

C Tromboc1topen1a ame gacarlomtl ca

* Dis genésia reticular

* Anemias aplésticas familiares

k' Sindromes nao hematologicos

~

/
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Anemia Aplastica associada a Hepatite
(A ?g )

Variante da Anemia Apléstica

Calallly
o \ . u
-
» »
v
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Ocorre concomitantemente ou at¢ 6 meses apos | dos niveis séricos de ALT.

(pelomenos 5x o limite superior do intervalo de referéncia)

Doente Tipico: & adolescente ou adulto jovem

Quadro Clinico Tipico:
* pancitopénia grave 2-3 meses apos um episodio de hepatite aguda;
* faléncia medular pode ser rapida e grave;

* geralmente fatal, se nao tratada.
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Anemia Aplastica associada a Hepatite
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Virus

Etiologia [
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L
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Principal

causa

Idiopatica

VHA
VHB e mutantes VHB
VHC
VHE
VHG

Citome galovirus

Virus Epstein-Barr

Parvovirus B19

Echovirus

Virus transmitido por transfusoes

Virus SEN

Virus da Hepatite nao A-E (virus desconhecido)
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Imunopatogénese I ‘ |

Anomalias do Sistema Respostafavoravel a
Imunitario

Anemia Aplastica associada a Hepatite

(AAH
(MM

terapéutica imunossupressora

Estudos demonstraram: I
l CD, /CDy 7 linfocitos T CDg 4 T produgao de IFN-y
sangue periférico activados (citotoxicos) na MO

@ Hematopoiese
Medular
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Anemia Aplastica associada a Hepatite

0 (AAH)

Tem sido proposto:

X
Virus e/ou T T
-—q Activacdo de Linfocitos

Antigénios

Cascatade Citocinas

1 expressao do receptor Fas e

do seu ligando




Anemia Aplastica associada a Hepatite
(AAH)

Estudo da Resposta Imunitaria

\I(—I

Intenso infiltrado

linfocitario no fl'gado de

doentes com AAH Pico maximo dos niveis

sericosde ALT

Predominantemente

células T

(diferentes clones)

Figado = Hepatite Viral (B e/ou C)

Sangue - Faléncia Medular
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Anemia Aplastica associada a Hepatite

(AAH)

Terapéutica Imunossupressora

Perda de céls. T anormais

Remocao do Antigénio

Melhoria do
estado clinico




Tratamento
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Transplante de Medula Ossea r (“\ ' ;j
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Imunossupressdo as *
—
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Outras terapias: Factores de Crescimento Hematopoiéticos
Androgénios
Corticoesteroides
Ciclofosfamida
Anticorpo Anti-receptor IL-2 (Daclizumab)

Micofenolato de mofetil
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Conclusao

hep_atite.

L Pode ser:

—

Grave
Fulminante
Auto-limitada

Cronica

—_

-

o AMHE: sindrome caracterizado por desenvolvimento de AA apés inicio stbito de

Virus desconhecido

—

(etiologia mais provavel)

»
-

1
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= Algumas caracteristicas deste sindrome sugerem patogénese ImMune=meaiacal

0 TIS: tratamento de escolha para doentes que nao tenham dador HLA compatl'vel

para realizar TCH.
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