Acta Pediatr. Port., 1997, N.° 5; Vol. 28: 445-7

Eritroblastopénia
— Um Caso Clinico —
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Resumo

Os autores descrevem e discutem um caso de eritroblastopénia transitéria, numa crianca de quatro anos de idade, previamente

saudavel.

E uma doenca em que existe supressdo tempordria da eritropoiese e que se manifesta, na maioria dos casos, exclulsivamente por
palidez. A evolucdo para a cura € espontinea, sem necessidade de tratamento, para além do suporte transfusional.

Palavra-chave: Aplasia pura de glébulos vermelhos — Eritroblastopenia transitéria —Crianga.

Summary

The authors describe and discuss a case of transient erythroblastopenia in a previously healthy four and a half year old child.
This is a disorder in which erythropoiesis is temporarily supressed. Apart from pallor, other clinical manifestations are rare. As total
recovery is spontaneous, the current recomendations is to transfuse only if patients develop cardiovascular compromise from the anemia.

Key-words:Pure red cell aplasia — Transient erythroblastopenia — Child.

Introducao

A eritroblastopénia em criancas previamente saudd-
veis foi pela primeira vez descrita por Gasser, em 1949,
tendo constatado que a recuperacdo € ripida e esponta-
nea. Em 1970, Wranne chamou "eritroblastopénia da in-
fancia" a quatro casos de aplasia eritrocitdria transitéria V.

A eritroblastopénia transitoria € a causa mais fre-
quente de aplasia pura de glébulos vermelhos em crian-
cas imuno-competentes, sendo a sua etiopatogenia, muito
provavelmente, imunolégica * *%. Em cerca de metade
dos doentes existe historia de doenca viral (gastro-enterite
ou infecgdo respiratéria alta), entre 0 a 4 meses antes do
aparecimento da anemia ". Clinicamente traduz-se, na
maioria dos casos, apenas por palidez da pele e das muco-
sas, de instalacdo lenta, sendo frequentemente notada pelos
pais apenas quando a anemia é importante "%+ 5, La-
boratorialmente, a anemia é normocitica, normocrdomica,

Entregue para publicagdo em 09/05/97.
Aceite para publicagdo em 12/06/97.

com reticulocitopénia ' >+ ¥, Os niveis de hemoglobina

atingidos podem variar entre os 2,1 e os 7,7 g/dl ®. Face
aos baixos niveis de hemoglobina, habitualmente encon-
trados nestes doentes, transfusdes de concentrado
eritrocitdrio sfo necessdrias em 60% das criancas, mas
uma unica transfusdo é suficiente em mais de 10% dos
casos. A atitude actualmente recomendada é de vigilan-
cia, recorrendo a transfusdo apenas se houver compro-
misso cardio-vascular -2 ¢ 789 Qs corticosteroides e
outras terapéuticas imunossupressoras ndo estdo indica-
dos no tratamento desta entidade clinica 2.

A recuperagdo ocorre espontaneamente, habitualmente
em duas semanas, ocasionalmente um a dois meses apos
o diagnéstico, sendo o progndstico excelente % 69,

Caso Clinico

M. S. B., sexo masculino, 4 anos ¢ 6 meses, raca
caucasiana, internado por palidez da pele e mucosas.

Primeiro filho de pais consanguineos, primos em ter-
ceiro grau, restantes antecedentes familiares irrelevantes.

Gestacgdo vigiada, de termo, sem intercorréncias. Par-
to distécico ("forceps"), hospitalar. Pardmetros somato-
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métricos ao nascer: peso 3880 g (P75-90); comprimento
53,5 ecm (P75-90); perimetro cefdlico 37 cm (P90). Indice
de Apgar aos 5 minutos de 10. Perfodo neonatal sem
intercorréncias.

Aleitamento materno exclusivo até ao més e meio de
vida e a partir dessa altura aleitamento artificial. Diversi-
ficagdo alimentar com fnicio aos quatro meses, sem into-
lerancias. Suplemento com polivitaminico durante os dois
primeiros anos de vida.

Imunizacdes actualizadas.

Bom desenvolvimento psicomotor e estataturopon-
deral, com peso e estatura a evoluirem sempre no P75-90.

Aparentemente bem até Novembro de 96, altura em
que os pais referem o aparecimento de uma ligeira pali-
dez da pele e mucosas, de agravamento progressivo, sem
quaisquer outras queixas acompanhantes. No inicio de
Janeiro de 97 recorre ao médico assitente, tendo realizado
andlises laboratoriais, que mostram a existéncia de uma
anemia grave (Hb: 5.7 g/dl), normocitica (VGM: 78.3 fl),
normocréomica (HGM: 24.8 pg), com reticulocitopénia
(6900 reticulocitos/mm3), sem alteracdes das outras
séries hematoldgicas.

Dois meses antes do inicio do quadro clinico, refere
episédio de gastro-enterite aguda, com duragdo de (rés
dias e evolucdo espontanea para a cura.

Nega, durante este periodo, febre, emagrecimento, icte-
ricia, alterac@o da cor da urina ou das fezes e a ingestdo
de medicamentos.

Ao exame objectivo apresentava um bom estado ge-
ral e nutricional com peso de 19 Kg (P75), estatura de
108 cm (P75) e um indice de MacLaren de 184. O facies
era incaracteristico, nio se observando dismorfinas. A
pele e mucosas evidenciavam uma palidez acentuada, sem
ictericia. Nao se palpavam ganglios periféricos aumenta-
dos de volume. F. R. =20 ciclos/min. F. C. =132 bati-
mentos/min. T. A. =90/55 mmHg. A ausculta¢do pulmo-
nar era normal, detectando-se a auscultagdo cardiaca um
sopro sistélico grau III/VI, audivel no foco pulmonar.
O exame abdominal era normal, ndo se palpando organo-
megdlias ou massas.

O hemograma efectuado a entrada confirmou a exis-
téncia de uma anemia (Hb: 5.6 g/dl) normocitica (VGM:
80.1 fI), normocrémica (HGM: 27.08 pg), com reticulo-
citopénia (2085 reticulocitos/mm3), sem alteracdes das
outras séries hematoldgicas. Os valores de glucose, ureia,
creatinina, sodio, potdssio, AST, ALT, bilirrubinas, pro-
tefnas totais e electroforese, imunoglobulinas, ferro,
ferritina, vitamina B12 e folatos séricos eram normais.
O teste de Coombs era negativo. O estudo da morfologia
eritrocitdria, a electroforese das hemoglobinas (incluindo
HbF) e as enzimas eritrocitirias eram normais. As sero-
logias, nomeadamente para Parvovirus B19, Epstein Barr,
Citomegalovirus, virus da Hepatite B e C, HIV1 e HIV2
eram negati-vas. A radiografia do térax ndo mostrava

alteragdes. A pung¢do medular aspirativa evidenciava uma
hipoplasia acentuada da série eritrocitdria, sem atingimento
das outras séries hematoldgicas, que eram normocelulares,
ndo apresentavam altera¢des maturativas e ndo se obser-
vavam células atipicas.

No 2° dia de internamento realizou ecocardiograma
que mostrou ventriculo esquerdo ligeiramente dilatado e
hipocontrictil, com fluxos muito aumentados.

Fez transfusdo de concentrado eritrocitdrio.

Nos restantes dias de internamento, assistiu-se a uma
diminui¢do progressiva da palidez da pele e mucosas,
com subida da hemoglobina, tendo a crianga tido alta ao
10° dia clinicamente melhorada e com hemoglobina de
10.1 g/dl e reticulocitos de 390000/mm3. Dois meses apos
a alta tinha uma hemoglobina de 12,5 g/dl e 290000
reticulocitos/mm3.

Comentario Final

No caso presente a anemia é normocitica, normocro-
mica, com reticulocitopénia, de evolucgdo lenta, sem atin-
gimento das outras séries hematolégicas, sendo evidente
a existéncia de um défice isolado de producio de glébulos
vermelhos, ou seja, uma aplasia pura de glébulos verme-
lhos.

Esta entidade tem vdrias causas possiveis, que se
podem dividir em dois grupos: congénita (sindrome de
Blackfan-Diamond) e adquirida - .

No sindrome de Blackfan-Diamond a anemia mani-
festa-se, em 90% dos casos, antes do ano de vida. Apro-
ximadamente 25% das criangas com este sindrome apre-
senta atraso de crescimento e dismorfias fisicas . No
caso apresentado, dada a idade de aparecimento da ane-
mia numa crianca previamente sauddvel, sem dismorfias,
com bom desenvolvimento psicomotor e estaturoponderal,
esta hipdtese diagndstica parece muito pouco provdvel.
Laboratorialmente, é habitual encontrar-se uma macro-
citose e uma Hb F aumentada >, o que também ndo
acontece neste caso.

A aplasia pura de glébulos vermelhos adquirida tem
vdrias etiologias possiveis "* e destas podemos excluir
as drogas, jd que ndo havia histéria de ingestdo medica-
mentosa. O mielograma obtido por puncdo medular
aspirativa permitiu-nos também excluir doenga linfopro-
liferativa. Consideramos ainda muito pouco provivel a
associacdo com doencas imunolégicas como o lupus erite-
matoso sistémico, a artrite reumatoide e o timoma, jd que
nfo havia histéria sugestiva destas doencgas. A etiologia
viral seria uma hipétese a considerar, sendo importante
excluir a infeccdo pelo Parvovirus B19 porque, por um
lado, aparece habitualmente associado a anemia hemo-
litica hereditaria (esferocitose hereditaria, deficiéncia de
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enzimas eritrocitdrias, drepanocitose) e, por outro lado, a
persisténcia da infecgdo pelo Parvovirus B19 pode ser
responsdvel por uma eritroblastopénia prolongada essen-
cialmente em doentes imunodeficientes. No entanto, a
infeccdo por Parvovirus B19 pode ser ocasionalmente
uma causa de eritroblastopénia transitéria em criangas
previamente sauddveis -+ 7 1% A histéria clinica, o
estudo laboratorial e a evolugdo permitiram excluir a
presenca de uma anemia hemolitica, sendo a serologia
para o Parvovirus B19 também negativa. As serologias
para outros virus, nomeadamente Citomegalovirus,
Epstein-Barr, Hepatite B e C, HIVI e HIV2 foram tam-
bém negativas. No caso clinico descrito a anemia &
normocitica e normocrémica, com reticulocitopénia, ten-
do-se manifestado dois meses apds uma gastro-enterite
aguda, numa crianga com 4 anos ¢ 6 meses, previamente
sauddvel, com bom desenvolvimento estaturoponderal e
sem dismorfias ao exame objectivo, com recuperacio da
hemoglobina para valores de 10,1 g/dl, em duas semanas,
tendo feito apenas uma transfusdo de concentrado eri-
trocitdrio.

Assim, concluimos tratar-se de um caso de eritro-
blastopénia transitéria da infancia.
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