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RESUMO: A Leucemia de Células Pilosas (LCP) ¢ uma doenga
rara, de origem desconhecida, de curso indolente, ¢ que se
apresenta no hemograma associada a pancitopenia e linfocitos
com projegoes citoplasmaticas. No presente estudo apresentamos
o relato de caso de um paciente de 31 anos, masculino, hipocorado,
sem esplenomegalia, admitido no Hospital Municipal de Rondon
do Para, Amazonia, no dia 31.12.2018 para a realiza¢do de exames
laboratoriais em fun¢do de rebaixamento do estado geral. O
hemograma revelou: anemia (7.5g/dL de hemoglobina e 20% de
hematocrito), plaquetopenia (28.200/mm?®) e hiperleucocitose
(179.000/mm?®) as custas de 88% de linfocitos com projegdes
citoplasmaticas finas ¢ alongadas sugestivas de células pilosas. No
dia 07.01.2019 houve piora do quadro do paciente com evolugao
a Obito antes mesmo da confirmagdo diagndstica pelo exame de
imunofenotipagem que revelou tratava-se de populagao clonal de
68,3% de células pilosas com expressdo dos antigenos: CD19,
CD20, CD79b, CD23, IgM, CD200, CD38, FMC-7, CD25 ¢
CD103. Nao tendo sido possivel a determinacdo de quais fatores
foram determinantes para esse quadro.

Palavras-chave: Leucemia de células pilosas; Tricoleucemia;
Evolugdo fatal; Leucocitose; Citometria de fluxo.

ABSTRACT: Hairy cell leukemia (HCL) is a rare disease
of unknown origin and indolent course, which is detected
in a complete blood count associated by pancytopenia and
lymphocytes with cytoplasmic projections. This study presents
a case report of a 31-year-old male patient, with pallor and no
splenomegaly, who was admitted to the Municipal Hospital of
Rondon do Para, Amazénia, on December 31, 2018 to perform
laboratory tests due to the worsening of his general condition. The
complete blood count revealed: anemia (hemoglobin level of 7.5
g/dL and hematocrit level of 20%), thrombocytopenia (28,200/
mm3) and hyperleukocytosis (179,000/mm3) while 88% of
lymphocytes presented thin and elongated cytoplasmic projections
suggestive of hairy cells. On January 7, 2019, the patient’s
condition worsened, resulting in death before the diagnostic
confirmation of the immunophenotyping test, which revealed a
clonal population of 68.3% of hairy cells that expressed antigens
CD19, CD20, CD79b, CD23, IgM, CD200, CD38, FMC-7, CD25
and CD103. It was not possible to determine which factors were
decisive to this situation.

Keywords: Hairy cell leukemia; Fatal outcome; Leukocytosis;
Flow cytometry.
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INTRODUCAO

As doengas linfoproliferativas cronicas (DLPC)
constituem o grupo de neoplasias hematologicas
mais freqiientes no mundo entre individuos com mais de 50
anos, com apresentagdes clinicas, evolugao e prognosticos
bem distintos. Com o seu diagndstico primario sendo
sugerido pela presenca de linfocitose persistente, mais de
5.000 linfocitos/mm?, em trés hemogramas consecutivos'2,
E posterior confirmagao através da realizagdo de exames
complementares como: exames de imagem; mielograma;
biopsias de medula dssea, pele, bago ou linfonodos;
pesquisa de células neoplasicas em liquidos cavitarios ou
cefaloraquidiano; pesquisa sorologica; imunofenotipagem
ou imunohistoquimica; e ainda exames citogenéticos ou
moleculares'?.

Dentre as varias DLPC de células B a Leucemia
de Células Pilosas (LCP) ¢ uma das que mais chama
atencao pela apresentagdo morfologica dos linfocitos,
que apresentam nucleos redondos ou ovais, citoplasma
abundante com proje¢des finas e alongadas (“células
cabeludas”), no hemograma e exames da medula 6ssea e
da polpa vermelha do bago'>**.

A LCP ¢ uma doenga rara com incidéncia de 2-4%
entre todos os casos de leucemias linfoides e de causa
desconhecida, embora ja tenha sido associada por diversos
autores a exposi¢do a radia¢des, benzeno, herbicidas e
pesticidas'*>¢, Acometendo principalmente individuos do
género masculino (proporg¢do de 5:1); brancos (propor¢ao
de 3:1), em relagdo a individuos de outras ragas, e com
mediana de idade de 55 anos”#%!°.

Clinicamente a LCP caracteriza-se por evolugdo
indolente associada a esplenomegalia, suscetibilidade a
infec¢des bacterianas, alem de anemia e manifestagdes
hemorragicas. E em estagios avangados podendo apresentar-
se também associada a adenomegalia, hepatomegalia e
manifestacdes cutdneas importantes 781011,

O diagndstico laboratorial de LCP, por sua vez, ¢
feito inicialmente pela presenca de pancitopenia seguida
de linfocitose relativa, com a presenca de “células
cabeludas”, e monocitopenia no hemograma 34781112,
Contudo, o diagnostico definitivo da doenga ¢é baseado na
biodpsia, que vai demonstrar a presencga de fibrose medular;
imunohistoquimica; e imunofenotipagem, por citometria
de fluxo, das células medula 6ssea ou sangue periférico
que apresentam a expressdo de antigenos de células B
maduras: CD19, CD20, CD22, CD79b e imunoglobulinas
de superficie (IgM), em co-expressao variavel com os
antigenos FMC-7, CD25, CDI11c e CD103. E ainda perda
de expressdo dos antigenos CD5, CD10 e CD23 nas
mesmas células! 34812,

Assim, o objetivo deste estudo foi fazer o relato de
um caso de Leucemia de Células Pilosas de curso agudo
associado a hiperleucocitose e 6bito em paciente adulto
jovem.
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DESCRICAO DO CASO

Paciente de 31 anos, do género masculino, foi
admitido no Hospital Municipal de Rondon do Para em
31 de dezembro de 2018 apresentando febre, dor toracica,
astenia e mal-estar geral. Na avaliacdo clinica geral
apresentava-se hipocorado, porém, com pressdo arterial
(120 x 80 mmHg) e fungdes fisioldgicas normais, sem
visceromegalias, murmurios vesiculares ou achados de
ausculta. Em funcdo da queixa clinica na admissao foi
internado para acompanhamento e posteriormente realizar
exames complementares no Hemocentro Regional de
Maraba, Para.

No dia 04 de janeiro de 2019 o paciente foi
encaminhado ao Hemocentro Regional de Maraba para
atendimento especializado e a realizacdo de exames
laboratoriais de: dosagens de ferro sérico (263ug/dL) e
ferritina (2.262ng/mL) que estavam elevadas; sorologias
para hepatites B e C, virus da imunodeficiéncia humana
(HIV /1), virus T-linfotropico humano (HTLV), doenga
de chagas e sifilis, que foram todas ndo reagentes; e
hemograma que revelou anemia (hemacias - 2,01 milhdes/
mm?®, hemoglobina - 7,5g/dL, hematocrito - 20% e
amplitude de distribuicao de hemacias (RDW) - 15,8%),
plaquetopenia (28.200/mm?), seguida de hiperleucocitose
(179.000/mm?). A contagem diferencial de leucdcitos
liberada pelo equipamento era confusa e produziu alertas
de presenca de Granuldcitos Imaturos e/ou Blastos. Sendo
entdo a amostra enviada para o Hemocentro Coordenador
de Belém para confirmagdo morfoldgica da diferencial
leucocitaria.

A analise do esfregaco hematologico a microscopia
de luz comum, ja no Hemocentro Coordenador de Belém,
revelou a presenca de 12.530 neutrofilos/mm? (7%), 8.950
monocitos/mm?® (5%) e 157.520 linfocitos/mm?> (88%)
com atipias citomorfoldgicas especificas, como projegoes
citoplasmaticas finas e alongadas, sugestivas de células
pilosas (Figura 1). Imediatamente apos esta analise a
amostra de sangue periférico foi encaminhada para exame
de imunofenotipagem, por citometria de fluxo, em outro
centro especializado de Belém, Pard, para confirmacao da
hipotese diagnostica.

No dia 05 de janeiro de 2019 o paciente comegou
a apresentar rebaixamento do estado geral, dor epigastrica
irradiada para as costas, astenia e aumento da palidez.
No dia 07 de janeiro de 2019 foram realizados novos
exames laboratoriais de: glicose (60mg/dL); creatinina
(1,10mg/dL); uréia (38mg/dL) e hemograma que revelou:
bicitopenia de séries vermelha (hemacias - 1,66 milhdes/
mm?; hemoglobina - 5,6g/dL; hematdcrito - 16,30%) e
plaquetaria (9.000 plaquetas/mm?®); além de manutencdo
da hiperleucocitose (131.500 leucécitos/mm3) as custas
de 97% de linfécitos com morfologia sugestiva de células
pilosas.

Ainda no dia 07.01.19 houve piora do quadro geral



do paciente com o mesmo evoluindo a 6bito. O exame
de imunofenotipagem do paciente revelou tratava-se de
populacao clonal de 68,3% de células com expressdo para
os antigenos de células B maduras: CD19, CD20, CD79b,
CD23, IgM e CD200, e Relagdo Kappa/Lambda = 0,9;
além de expressdo para os antigenos de ativacdo celular
CD38 e FMC-7; e para os antigenos CD25 e CD103
que caracterizam a doenga. E auséncia de expressdo dos
antigenos CD5 e CD10.

Figura 1: Células linfoides com prolongamentos citoplasmaticos
semelhantes a franjas citoplasmaticas (“Hairy Cells”).

DISCUSSAO

Segundo critérios clinico-laboratoriais ¢
imunofenotipicos o relato apresentado poderia referir-se a
um quadro de LCP classica de possivel bom prognostico
em funcgdo da auséncia de esplenomegalia e por tratar-
se de paciente jovem, porém, a presenca de anemia,
plaquetopenia, alta leucometria, a impossibilidade em
pesquisar a mutagdo BRAFV600E que poderia caracterizar
melhor a forma cléassica da doenga, e sua evolucdo aguda
possivelmente desfavoreceram o prognostico do paciente
conforme ja é bem descrito na literatura®”$!1:13:14,

Salam e Abdel-Wahab?® citam em seus estudos que,
em casos muito raros, portadores de LCP classica podem
cursar com leucometrias maiores que 10.000 leucdcitos/
mm? no hemograma. Rudolf-Oliveira et al.'*, por sua vez,
relatam que a leucocitose ¢ um achado mais comum em
portadores de tricoleucemia da forma variante. Varios
autores definem que classificagdo da LCP em classica ou
variante pode ser baseada em critérios como a leucometria
do paciente, assim segundo esse critério é possivel que
o paciente em questdo fosse portador de LCP da forma
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classica, porém, com alguma mutagdo genética que a
levou ao aumento da leucometria e, consequentemente,
desfavoreceu o progndstico da doenga'>*.

Outro fator que pode ter sido crucial para o curso
agudo da doenca nesse paciente foi a possivel demora
pela procura de atendimento, em funcdo do paciente ja
apresentar quadros de anemia e plaquetopenia importantes
desde o primeiro atendimento. Salam e Abdel-Wahab?®
em seus estudos sugerem que a anemia e a plaquetopenia
sdo dois dos principais fatores limitantes para o sucesso
do tratamento de portador de LCP. Secioso, Cardoso e
Frazao'' em um relato de caso julgam que o curso lento da
doenca e a demora no diagnostico de pacientes portadores
de LCP pode produzir sérias complicagdes infecciosas e
culminar com a morte do paciente antes mesmo da defini¢cao
diagnostica.

Haouach et al.’®, por sua vez, apresentam um
relato de caso de paciente portador de LCP e tuberculose,
e apontam que ja ¢ senso comum que a LCP predispde
particularmente as infecgdes micobacterianas em cerca de
8% dos casos. Contudo, mesmo clinicamente o paciente
apresentando febre, dor tordcica, astenia e mal-estar
geral, sintomas gerais no curso da LCP'#!" e também da
turberculose, a hipotese de tuberculose ou qualquer outra
infeccdo associada ndo foi investigada durante todo o
atendimento do paciente em fungdo da forma aguda com
que a doenga evoluiu.

A origem geografica do paciente do presente relato
de casos, proveniente da cidade de Rondon do Para que é
predominantemente agricola, reforga a hipotese de que pode
existir uma associa¢do da LCP ¢ o uso de agrotoxicos na
regido da Amazodnia brasileira, conforme ja foi registrado
por nosso grupo de pesquisa em outros estudos**.

Barbosa et al.?, por exemplo, em um levantamento
epidemioldgico sobre os casos de leucemias ¢ linfomas
identificados no estado do Para, no periodo de 2005 e
2011, observaram que 19,2% dos pacientes investigados
relataram ter a agricultura como a sua principal atividade
profissional e o uso de agrotdxicos como pratica comum
em suas rotinas diarias.

Waichman®, por sua vez, em seus estudos na regido
da Amazonia brasileira sobre o uso de agrotoxicos mostrou
que diversos sdo os fatores que contribuem para o uso
indiscriminado e incorreto desses produtos nessa parte do
pais como: a baixa instrucdo escolar (analfabetismo) entre
os agricultores que manipulam e aplicam os produtos;
a falta de preparo desses profissionais sobre os riscos
envolvidos quanto ao uso e descarte das embalagens vazias
dos mesmos; a falta de uso de equipamentos de protecao
individual; e a venda livre e indiscriminada de agrotoxicos
na regido. Fatores que contribuem para o aumentando do
risco de contaminag@o ndo apenas dos agricultores, mas
também de seus familiares e do meio ambiente.
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CONCLUSAO

A leucemia de células pilosas da forma classica

¢ um disturbio linfoproliferativo crénico de curso
indolente, contudo, como mostrado nesse relato de caso

€ possivel encontrarmos pacientes com quadro associado
a hiperleucocitose e evolugdo fatal. Tornando-se assim
imperial que mais estudos possam ser realizados no sentido
de elucidar quais fatores estdo associados ao surgimento
da doenca e dessas formas agressivas de LCP.

Participacao dos Autores: Aline Lira do Nascimento — Responsavel pela obtencgdo e analise dos dados, além da redagéo do texto. Lacy
Cardoso de Brito Junior - Responsavel pela analise dos dados e redagdo critica do texto.
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