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RELATO DE CASO
| Bras Patol Med Lab ¢ v. 47 ¢ n. 6 ¢ p. 603-606 * dezembro 2011 CASE REPORT

Relato de caso de leucemia de células pilosas el
Aceito para publicagdo em 27/04/11
Publicado em 20/12/11

Case report of hairy cell leukemia

Lacy Cardoso de Brito Junior'; Suane Reis Barbosa? Larissa Tatiane Martins Francés?

TR resumo

Neoplasias de célulasB | A leucemia de células pilosas (LCP) é um tipo raro de linfoma ndo Hodgkin de células B. O quadro
maduras clinico inclui esplenomegalia, pancitopenia e linfocitose. Estudos de carcinogénese da doenca revelam
Células pilosas sua associacdo a agentes quimicos agricolas. O objetivo deste estudo foi o relato de um caso de
paciente com LCP, masculino, tratorista, com pancitopenia, lesdes de pele, sem esplenomegalia e com
marcadores positivos para linfécitos B (CD19, CD20, CD22, CD79b, CD23, Lambda, imunoglobulina M
Citometria de fluxo [lgM], CD25 e CD103). Embora a LCP seja uma doenca rara, a demora em seu diagnéstico pode levar
a sérias complicacdes e a morte do paciente antes do diagnéstico.

Imunofenotipagem

abstract IS

Hairy cell leukemia (HCL) is a rare type of B-cell non-Hodgkin'’s lymphoma. The clinical symptoms include | Mature B-cells neoplasms
splenomegaly, pancytopenia, and lymphocytosis. Studies on its carcinogenesis reveal association with exposure
to agricultural chemical agents. The objective of this study was to report the case of a male patient, tractor
operator, diagnosed with HCL, pancytopenia, cutaneous lesions, without splenomegaly and positive markers for
B-cell lymphocytes (CD19, CD20, CD22, CD79b, CD23, Lambda, immunoglobulin M [IgM], CD25 and CD103). | Flow cytometry
Although HCL is a rare disease, late diagnosis may ultimately lead to severe complications and patient’s
death.

Hairy cell leukemia

Immunophenotype
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Introducao

Aleucemia de células pilosas (LCP) € uma doenga linfopro-
liferativa cronica que corresponde a 2% de todas as leucemias
linfoides do adulto, sendo mais comum em homens (5:1) com
idade média de 55 anos??. Caracteriza-se pela infiltracdo das
células B neoplasicas na medula 6ssea (MO), associada a pun-
¢do aspirativa seca da MO decorrente da fibrose reticulinica®,
além de pancitopenia importante, monocitopenia e suscetibi-
lidade a infeccdes por Aspergillus, Histoplasma, Cryptococcus e
Pneumocystis carinie esplenomegalia®®. Ocasionalmente, pode
ocorrer adenomegalia e hepatomegalia em estégios avancados
da doenca e manifestaces cutaneas'”.

A patogénese da LCP ainda ndo esta totalmente elucida-
da® ), contudo, estudos recentes sugerem a associacao da
patogénese da LCP a fatores ocupacionais relacionados com
exposicdo a substancias quimicas (solventes, herbicidas,
fungicidas, agentes impregnantes) da atividade agrico-
la® 4> 81822 com expansdo clonal de células B maduras
neoplésicas que apresentam expresséo restrita de cadeia
leve da imunoglobulina (Ig)”’ e mutada do gene da regido
variavel da cadeia pesada de imunoglobulina (IgVH)("* 29,

O diagnéstico baseia-se na presenca de esplenomega-
lia®" e no achado de linfécitos vilosos no sangue periférico
e na MO, com reacdo citoquimica positiva para fosfatase
acido tartarato-resistente (FATR), a qual ndo é achado
especifico para LCP), além da bidpsia da MO, que pode
se apresentar hipercelular ou hipocelular, com infiltrado
difuso ou focal de células mononucleares com citoplasma
abundante (células espacadas) e aumento de reticulina®.

O diagnéstico da LCP, porém, é confirmado pelaimunofe-
notipagem por citometria de fluxo, uma metodologia capaz de
demonstrar a capacidade de expressao das imunoglobulinas
de superficie IgM, IgD ou IgA, além de outros antigenos as-
sociados as células B, como CD19, CD20, CD22 e CD79b, ou
tipicos da LCP, como CD25, CD11ce CD103, com expresséo
variavel de FMC-7 e CD5, CD10 e CD23 negativas(-6 11121621,

Assim, os objetivos deste estudo foram promover o
relato de um caso de paciente com LCP com marcadores
positivos para linfécitos B, que apresentava lesdes de pele,
sem esplenomegalia, e revisar alguns aspectos relacionados
com essa doenca.

Relato de caso

Homem, 40 anos de idade, trabalhador da agricultura,
tratorista como ocupacdo principal, municipio de Balsas

(MA). Ao atendimento em 5 de maio de 2010, no Servico
de Hematologia da Fundacdo HEMOPA, apresentava hist6ria
clinica de perda de peso, astenia intensa e piora progressiva
do estado geral.

Ao exame fisico apresentava lesdes cutdneas escama-
tivas em membros inferiores, com exames de imagem de
ultrassonografia abdominal e raio X do térax negativos para
visceromegalias.

Sdo agendados e realizados exames laboratoriais de
admissdo ao servico em 7 de maio de 2010 e retorno do
paciente para 11 de maio de 2010. Os exames realizados
revelavam:

* hemograma associado a pancitopenia com eritré-
citos = 3,02 milhdes/mm?3; hemoglobina = 10 g/dl;
hematocrito = 29,8%; red cell distribution width
(RDW) = 29,7%; plaquetas = 100 mil/mm?; leucé-
citos = 1.400/mm? e diferencial leucocitaria com
52% linfécitos, 40% segmentados, 7% mondcitos
e 1% bastoes;

 sorologias negativas para doenca de Chagas, virus
da imunodeficiéncia humana (HIV) I/ll, virus T-
-linfotrépico humano (HTLV) I/1l, sffilis e hepatites;

* testes parafator antinuclear, autoanticorpos RNP/Sm,
Ro/SS-A e La/SS-B, anti-DNA, fator reumatoide e
antiestreptolisina O, todos ndo reagentes;

* dosagem de proteinas totais e fragdes alteradas,
aumento de globulinas (4,37 g/dl) e teste para
proteina C reativa positivo (11,3 mg/I).

Ao retorno, apés um més, em 8 de junho de 2010, o
paciente apresentava tosse, febre e dores dsseas, articulares
e toracicas. O hemograma revelou agravo da pancitopenia
com plaquetas = 64 mil/mm?; eritrécitos = 2,7 milhdes/mm?;
hemoglobina = 9 g/dI; hematécrito = 27%, RDW = 20%;
leucécitos = 1.300/mm? e manutencéo do padréo da dife-
rencial leucocitaria com 51% linfécitos, 38% segmentados
e 9% mondcitos.

O mielograma realizado em 11 de junho de 2010 de-
monstrou hipocelularidade do setor megacariocitico, com
plaquetogénese reduzida, e do setor linfoplasmocitério,
com predominio de células pilosas de citoplasma basofilico,
azul acinzentado, com bordas irregulares, apresentando
projecdes semelhantes a pelos, sugestivo de LCP. A bidpsia
de MO realizada na mesma época revelou medula normo-
celular compativel com a idade, com infiltracédo difusa de
células linfoides semelhantes a LCP.

O exame de imunofenotipagem por citometria de fluxo
do sangue periférico, realizado em 16 de junho de 2010,
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demonstrou a presenca de populacdes celulares com ex-
pressao para CD19, CD20, CD22, CD23, CD45, CD79b,
CD25, CD103, Lambda e IgM (Figura), com auséncia de
expressao para FMC-7, Kappa e IgG, confirmando a sus-
peita de LCP. O paciente foi encaminhado para o Servico
de Hematologia do Hospital Ophir Loyola para tratamento
quimioterapico em 25 de junho de 2010.

Discussao

O diagnéstico da LCP, segundo dados da literatura,
é raro em funcdo de sua baixa incidéncia (2%) entre as
leucemias linfoides do adulto® 2", sendo ainda maior a
responsabilidade dos profissionais de salde na observacéo
e no diagndstico preciso dessa patologia.

InGmeros séo os relatos de estudos de caso-controle
que sugerem como possiveis fatores de risco para o de-
senvolvimento dessa neoplasia atividades ocupacionais
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relacionadas com trabalhos realizados na agricultura, em
funcdo da exposicdo que esses trabalhadores tém aos di-
versos agentes quimicos, como os pesticidas® '* 9. Embora
esse fato ndo tenha sido avaliado diretamente neste relato
de caso, coincidéncia ou ndo, o paciente era tratorista em
um municipio que se destaca por forte producéo de gréos
(Balsas-MA), em especial a soja 1®.

Os achados de pancitopenia (anemia, leucopenia e
trobocitopenia progressivas), observados também neste
relato de caso, sdo complicacdes hematolégicas bastante
comuns na LCP, assim como os sinais morfol4gicos e de
celularidade da MO observados nesse paciente, corrobo-
rando com a literatura®".

A esplenomegalia, outro achado frequente nessa pa-
tologia?, nédo foi observada no caso relatado, enquanto
as lesdes cutaneas escamativas e os sinais de dores Gssea
e articular, observados nesse paciente, fazem parte das
apresentacdes clinicas menos comuns da LCP% 17,

103

CD103R5PE
10

| 1 2
CD25FITC

CD79RPE
10€

10!

o
10° g -~ 10! 10é 10°
CD19Per-cys

Figura - Histogramas de imunofenotipagem por citometria de fluxo com populacdes celulares apresentando expressdes para (A) CD19 e CD22; (B) IgM e CD19; (C) CD103 e
CD25; (D) Lambda, sem expressao de Kappa; (E) CD79, sem expressdo de FMC7; (F) CD19 e CD79

IgM: imunoglobulina M.
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O uso da citometria de fluxo, aliada a achados clinicos,
morfolégicos e de imagem, mostraram-se ferramentas
importantes no diagndstico diferencial da LCP em relacdo a
outros tipos de neoplasias linfoides de células B maduras® 2,
principalmente pela associacdo a antigenos especificos de
maior expressdo na LCP, como CD20, CD45, CD79b, CD25
e CD1030.12,

O relato de caso apresentado evidenciou a importancia
dos fatores de risco associados a LCP, bem como revisou os
aspectos clinicos menos frequentes dessa neoplasia. Além
disso, permitiu demonstrar que a imunofenotipagem por
citometria de fluxo é uma ferramenta essencial no diagnés-
tico, na classificacdo e na caracterizacdo diferencial da LCP
em relacdo as outras neoplasias de células B de morfologia
semelhante, como o linfoma de células esplénicas.
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