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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: A leucemia de células pilosas
(LCP) ¢ caracterizada clinicamente por esplenomegalia, pancito-
penia e raramente acomete linfonodos. Nos casos mais graves de
leucopenia a predisposi¢ao as infecgoes ¢ mais acentuada. Apesar
dos métodos diagndsticos para a LCP estarem bem estabelecidos,
o objetivo deste estudo foi alertar para o fato de que infeccoes
persistentes podem indicar imunossupressio, devendo portanto,
lembrar da LCP como hipétese diagnéstica.

RELATO DO CASO: Paciente do sexo masculino, 47 anos, deu
entrada no pronto-socorro com quadro clinico de estafilococcia.
A cultura do material da pungio mostrou a presenca de Staphylo-
coccus aureus. Foli realizado mielograma, cujo aspirado mostrou
hipocelularidade global, a bidpsia concluiu aplasia de medula ds-
sea que em associagio com a imuno-histoquimica mostrou um
processo linfoproliferativo de células B, que sugeriu continuar a
investigagio. Posteriormente foi realizado a imunofenotipagem
em painel proliferativo de sangue periférico com perfil positivo
para: CD20**, cadeia leve lambda*, FMC-7, CD19, CD79b,
IgM, IgD, CD11c¢**, CD25, CD200, CD22, CD103, CD123,
CD45 e bcl-2, compativel com LCP.

CONCLUSAOQ: Pacientes com neoplasias hematolégicas sio
acometidos frequentemente por infecgbes bacterianas na corren-
te sanguinea, sendo o Staphylococcus aureus amplamente isolado
nas hemoculturas.

Descritores: Infeccoes oportunistas, Leucemia de células pilosas,
Staphylococcus aureus.
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SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Hairy cell leukemia
(HCL) is characterized clinically by splenomegaly, pancyto-
penia and the lymphonodes are rarely palpable. In more sever
cases of leukopenia, predisposition to infections is more pro-
nounced. Although the diagnostic methods for the HCL are
well established, the objective of this study was to draw atten-
tion to the fact that persistent infections may indicate immuno-
suppression, and therefore remember the HCL as a diagnostic
hypothesis.

CASE REPORT: Male patient, 47 year-old, was admitted to
the hospital with clinical staphylococci. Material culture punc-
ture showed the presence of Staphylococcus aureus. Myelogram
was performed, which showed global hypocellular aspirate, the
bone marrow biopsy concluded for bone marrow aplasia that in
association with immunohistochemistry showed a lymphopro-
liferative process of B cell, which suggested keep the investiga-
tion. After that was performed a immunophenotyping panel of
proliferative peripheral blood that showed a positive profile for:
CD20**, lambda light chain**, FMC7, CD19, CD79b, IgM,
IgD, D11c¢**, CD25, CD200, CD22, CD103, CD123, CD45
and bcl2, consistent with HCL.

CONCLUSION: Patients with hematological malignancies are
often affected by bacterial infections in the bloodstream, where
Staphylococcus aureus was largely isolated in blood cultures.
Keywords: Hairy cell persistent leukemia, Opportunistic infec-
tions, Staphylococcus aureus.

INTRODUCAO

A tricoleucemia ou leucemia de células pilosas (LCP) ¢ uma
doenga linfoproliferativa cronica indolente de células B madu-
ras', cujas células se apresentam morfologicamente de tamanho
médio com muitas projecoes citoplasmdticas, citoplasma ba-
sofilico, nucleo excéntrico e ovalado e a cromatina finamente
granular’.

A LCP ¢ caracterizada clinicamente por esplenomegalia, panci-
topenia’ e raramente acomete linfonodos®. Nos casos mais graves
de leucopenia, a predisposi¢io as infecgoes é mais acentuada, sen-
do a mais comum, a pneumonia seguida de insuficiéncia respi-
ratdria e septicemia, que ¢ também a principal causa de morte’.
Apesar de os métodos diagnésticos para a LCP estarem bem
estabelecidos, o objetivo deste estudo foi alertar para o fato de
que infecgbes persistentes podem indicar imunossupressao, de-
vendo portanto, lembrar da LCP como hipédtese diagndstica.
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RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 47 anos, branco, deu entrada no
pronto-socorro com queixa de astenia, adinamia e febre hd 15
dias, apresentava-se em mal estado geral, ativo, licido e orientado
no tempo e espago, descorado ++, aciandtico, anictérico, eupnei-
co e taquicdrdico (110 bpm), pressao arterial 120 x 80 mmHg e
temperatura corpérea de 38,5° C.

Ao exame fisico encontrou-se: hepatoesplenomegalia ¢ nddulos no
terco médio da coxa direita em regido medial e regido anterior do
antebrago direito. Os exames laboratoriais: eritrécitos 2,05 M/pL,
hemoglobina (Hb) 5,6 g/dL, plaquetas 32K/pL, leucdcitos 0,5 K/
pL, bilirrubina direta de 1,55 mg/dL e total de 2,73 mg/dL, a tomo-
grafia apresentou hepatomegalia homogénea, sendo o lobo direito
medindo 213 mm (normal até 150 mm) e o lobo esquerdo 189 mm
(normal até 120 mm), e esplenomegalia homogénea com volume de
7074mm? (normal até 480mm?) com presenga de linfonodos pe-
riesplénico. A ecografia dos néddulos: o nédulo do antebrago mediu
45 x 33 x 19 mm foi puncionado realizado cultura. Foi realizado a
exérese do nédulo e debridamento do antebrago esquerdo (Figura 1).
A cultura do material da pungio mostrou a presenca de Staphylo-
coccus aureus. Foi realizado mielograma, cujo aspirado mostrou
hipocelularidade global, a bidpsia concluiu aplasia de medula 6s-
sea que em associa¢do com a imuno-histoquimica mostrou um
processo linfoproliferativo de células B, que sugeriu continuar
a investigagio. Depois disso foi realizado a imunofenotipagem
em painel proliferativo de sangue periférico que mostrou o per-

Figura 1 — Area de necrose em antebrago esquerdo apés debridamento.
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fil positivo para: CD20**, cadeia leve lambda*, FMC-7, CD19,
CD79b, IgM, IgD, CD11c**, CD25, CD200, CD22, CD103,
CD123, CD45 e bcl-2, compativel com LCP (Tabela 1).

Tabela 1 — Imunofenotipagem em painel proliferativo de sangue periférico.

Perfil Imunofenotipico

CD20**, Cadeia Leve Lambda*, FMC-7, CD19, CD79b,
IgM, IgD, CD11c¢**, CD25, CD200, CD22, CD103, CD123
Cadeia Leve Kappa, CD5, CD3, CD4, CD8, CD56,
CD10, CD38, CD23, I¢G, IgA

* Moderada intensidade ** Alta intensidade

Positivo

Negativo

O paciente foi tratado com um ciclo de cladribina, administrado
por infusio venosa continua por sete dias na dose 0,09 mg/kg/
dia (3,5 mg/m?/dia), e a evolugio dos exames laboratoriais apre-
sentados no gréfico 1.
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Griéfico 1 - Evolugao dos exames laboratoriais.
DISCUSSAO

A LCP é caracterizada por anemia, neutropenia, monocitopenia
e esplenomegalia, sendo que até 15% dos pacientes podem ter
acometimento de linfonodos abdominais®, dados que conferem
com a descri¢ao do caso, inclusive quanto a presenca de linfono-
dos periesplénicos.

Epidemiologicamente representa cerca de 2% a 3% de todas as
leucemias do adulto? acometendo mais homens (4:1), com idade
média ao diagndstico de 52 anos e caucasianos’ e, cuja etiologia
permanece incerta, apesar de que teorias sugerem que a origem
seja no centro germinativo, ou no pés-centro germinativo, ou
ainda, derivado de células B da zona marginal esplénica, sendo a
dltima, a mais aceita se levado em consideragio o perfil imuno-
fenotipico®.

A imunofenotipagem de células leucémicas em citometria de
fluxo, assim como os achados morfolégicos em sangue perifé-
rico e na medula dssea fazem parte dos critérios diagnésticos de
LCP. As células tumorais expressam marcadores de células B,
como o CD19, CD22, CD79b e fortemente positivo para CD20
e a coexpressio de marcadores positivos como CD25, CD11c,
CD103% e FMC??, e negativos para CD10, CD5 e CD23 esta-
belece o diagnéstico de LCP, conforme observado no perfil do
presente caso (Tabela 1).

As complicacoes apresentadas pelo paciente decorrem princi-
palmente das citopenias sendo a fadiga, letargia, fraqueza, he-
morragias e predisposicio as infeccoes varidveis de acordo com
a gravidade do caso. As citopenias decorrem principalmente do
hiperesplenismo e pelas citocinas liberadas pelas células pilosas na
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medula 6ssea, induzindo a supressiao da hematopoese'.

No caso descrito, as queixas principais foram compativeis com
as complicagbes mais frequentes'. Nos exames laboratoriais, a
leucopenia foi mais severa do que a redugao média descrita por
Chatterjee'! que mostrou a celularidade média de 3000/mm? leu-
cécitos (intervalo 800-17,400).

Pacientes com neoplasias hematdlogicas sio
frequentemente por infec¢des bacterianas na corrente sanguinea,
e o perfil etioldgico destas vem mudando nos paises ocidentais de
gram-negativas para positivas'?, sendo o Staphylococcus aureus
amplamente isolado nas hemoculturas®.

De acordo com alguns autores, a contribuicio do S. aureus em
infecgbes na corrente sanguinea de pacientes com cncer varia de
11,44% a 12,6%, sendo o género Staphlococcus representante de
72,73% das infecgdes por Gram-positivas'*'> e muito prevalentes
em todo o mundo no que se refere a infeccdes em tecidos moles,
corrente sanguinea, pneumonias e pele'®. Além disso, uma vez o
S. Aureus na corrente sanguinea, tem mecanismos préprios de
produzir infecgdes a distincia, como abscessos em praticamente
todos os 6rgaos'’. No caso descrito os abscessos foram na pele e
musculo cursando com necrose (Figura 1).

Bennett, Vardiman e Golomb'® relatam a ocorréncia de infeccoes
oportunistas por patégenos intracelulares como micobactéria ou
listeria em pacientes com LCP, sugerindo que a imunidade celu-
lar esteja prejudicada. Concordante, Netea' sugere, através de
experimentos ex-vivo, que a produc¢io de IFNy pelos pacientes
portadores de LCP ¢ prejudicada quando estimulada por alguns
patdgenos como o Staphylococcus aureus, permitindo esclarecer
um defeito na atividade de células T e NK destes pacientes.

A presenca da febre por tempo prolongado, neste caso, deve-se
muito provavelmente & persisténcia da infec¢ao por Staphylococ-
cus aureus (isolados na puncio), justificada pela incompeténcia
imunoldgica imposta pelo préprio micro-organismo sobre o pa-
ciente comprometido pela LCP".

acometidos

CONCLUSAO

Apesar de os métodos diagnésticos para a LCP estarem bem esta-
belecidos, este relato tem o objetivo de alertar para o fato de que
infecgdes persistentes podem indicar imunossupressao, devendo,
portanto, lembrar da LCP como hipétese diagndstica.
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