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RESUMO

As anemias hemoliticas sédo patologias em que ocorre uma destruicdo anormal
dos eritrécitos. A resposta medular acompanha a reposi¢cdo somente no inicio
da patologia, mas depois ndo consegue suprir a destruicdo, causando a
sintomatologia da anemia. Os sintomas mais comuns sao: escurecimento de
fezes e urina, ictericia, esplenomegalia, entre outros, e o0 numero dos
precursores eritroblasticos aumenta de 5 a 8 vezes. Os disturbios hemoliticos
podem ser divididos em Intrinsecos (origina-se de um defeito nas hemécias do
paciente, portanto as hemacias transfundidas n&o sdo destruidas
prontamente); e Extrinsecos (hemacias normais, lesadas por um fator externo,
lesando inclusive as transfundidas). Os autoanticorpos se ligam a superficie
dos eritrocitos, ocasionando sua destruicdo via sistema complemento ou
sistema reticuloendotelial. Os anticorpos antieritrocitarios podem ser do tipo
IgG, que reagem somente sob temperaturas elevadas sendo denominados
anticorpos quentes (37°C), ou IgM, que a baixas temperaturas e fixam-se aos
eritrécitos quando estes atravessam as regides mais frias do corpo
(extremidades), e causam hemolises menos severas (4 a 18°C). Estas anemias
podem ser de origens idiopaticas, derivadas de alguma doenca autoimune
(doencas linfoproliferativas, imunideficiéncias, neoplasias), viral ou pelo uso de
drogas. O diagnostico se baseia no encontro de esferocitose e células
eritroblasticas imaturas em sangue periférico, e em raras situacoes, alteracées
na seérie plaquetaria ou leucocitaria. O Teste de Coombs direto é positivo.
Testes com a utilizacdo de soros especificos podem revelar a origem e o grau
que a patologia se encontra. Ha elevacdo da bilirrubina sérica devido ao
aumento da bilirrubina indireta. Ao exame do esfregaco podem ser encontradas
hemacias aglutinadas, macrdcitos policromatofilos e esferdcitos. O teste anti-
globulina é positivo e podem ser realizadas transfusdes sanguineas com o
auxilio de um aquecedor endovenoso. O tratamento visa reduzir a hemolise e
elevar os niveis de hemoglobina. Deve-se também realizar o tratamento da
causa base e suplementacdo com acido folico. As transfusGes séo indicadas
com cautela para que ndo desencadeiem uma hemolise mais acentuada e o
uso de imunossupressores em baixas doses (supressdo da sintese de
autoanticorpos) e a esplenectomia sdo recomendados apenas quando 0s
niveis de hemoglobina forem dificeis de controlar. Os pacientes com anemia
hemolitica autoimune de origem idiopéatica devem ser acompanhados ao longo
de toda a vida, uma vez que o curso da doenca é normalmente crénico. Os
com anemia hemolitica autoimune secundaria, tém bom progndstico. A
avaliacdo laboratorial deve aferir niveis de hemoglobina e provas de hemdlise,
buscando indicios laboratoriais de recorréncia da anemia. O acompanhamento
deve ser feito trimestralmente no primeiro ano depois e anualmente.

PALAVRAS CHAVE: Anemia Hemolitica Autoimune; Autoanticorpos
Antieritrocitarios; Hemolise;
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1. INTRODUCAO

Em situacao fisiologica, hd uma destruicdo normal dos eritrocitos quando
atingem sua vida média completa (cerca de 80 a 120 dias). Nesta situacao, a
medula produz novos eritrocitos. Porém, em patologias como as anemias
hemoliticas, na qual se inicia uma destruicAo anormal dos eritrocitos, a
resposta medular ndo consegue suprir que a destruicdo (RAPAPORT, 1990).
Os sintomas mais comuns sdo: escurecimento de fezes e urina, ictericia, em
alguns casos esplenomegalia. Em filmes sanguineos, o numero dos
precursores eritroblasticos aumenta muito, chegando a niveis de 5 a 8 vezes
maiores do que o normal (LORENZI, 1999).

Os disturbios hemoliticos podem ser divididos em: Anemias Hemoliticas
Intrinsecas (origina-se de um defeito nas hemacias do paciente, portanto as
hemacias transfundidas ndo s&o destruidas prontamente) e Anemias
Hemoliticas Extrinsecas (as hemécias do paciente sdo normais, mas sao
lesadas por um fator externo, sendo as hemacias transfundidas lesadas téo
rapidamente quanto as proprias células. As anemias hemoliticas extrinsecas

sdo adquiridas ou secundarias a uma doenca de base) (RAPAPORTE, 1990).
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2. OBJETIVO

O objetivo principal do trabalho realizado foi fazer uma revisdo
bibliografica completa sobre a anemia hemolitica autoimune e entender suas

classificacdes, causas e principalmente os métodos diagnosticos utilizados.
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3. REVISAO DE LITERATURA

A anemia hemolitica autoimune €& uma condi¢cdo clinica em que
autoanticorpos se ligam a superficie dos eritrécitos, ocasionando sua
destruicdo via sistema complemento ou sistema reticuloendotelial (BRASIL,
2013). As anemias Hemoliticas Autoimunes séo definidas como patologias nas
quais ocorre destruicdo precoce das hemacias mediada por autoanticorpos
produzidos e fixados a antigenos da membrana eritrocitaria. Essa fixacdo
imune desencadeia uma série de reacbes em cascata que termina na lise
dessas células (HEMORIO, [2015]).

A hemolise encontra-se aumentada devido a uma autoproducdo de uma
proteina que reveste o0s eritrocitos (anticorpo, imunoglobulina ou outro
componente do sistema imune). Os anticorpos antieritrocitarios podem ser
detectados no soro ou nas membranas dos proprios eritrocitos, sendo
geralmente do tipo IgG ou IgM. (LORENZI, 1999).

A Anemia Hemolitica Autoimune é classificada de acordo com a
temperatura de reacdo dos autoanticorpos, sendo na a quente (anticorpos do
tipo 1gG), os autoanticorpos reagem mais fortemente a temperatura corporal
(em torno de 37°C), e a hemdlise ocorre pela destruicdo pelo sistema
reticuloendotelial. Ja na a frio (anticorpos do tipo IgM), os autoanticorpos se
ligam aos eritrécitos em temperaturas entre 4 e 18°C, podendo levar a
aglutinacdo de eritrocitos na circulagdo sanguinea, e, a hemdlise ocorre pelo
sistema complemento. Também pode ocorrer na forma mista, onde os dois
tipos de autoanticorpos coexistem (BRASIL, 2013).

Além da classificacdo pelo tipo de anticorpos, a anemia também pode
ser classificada com base em sua etiologia. A de origem idiopatica (primaria),
nao apresenta correlacdo com a doenca de base, tendo prevaléncia maior em
mulheres com pico entre g quarta e quinta décadas de vida. Ja a secundaria
esta associada a doencas linfoproliferativas (resposnaveis por mais da metade
dos casos), imunodeficiéncias, uso de medicamentos ou neoplasias (BRASIL,
2013).

Anemia Hemolitica Autoimune a quente corresponde a 60%-70% das

Anemias Hemolitias Autoimunese é causada por auto-anticorpos eritrocitarios
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da classe IgG (CANCADO, LANGHI e CHIATTONE, 2005). As hemécias
revestidas por anticorpos do tipo IgG aderem a macrofagos (e também pelas
Células de Kupffer) que se encontram no baco, figado e medula éssea os quais
possuem em sua membrana receptores para o fragmento Fc da molécula de
IgG. Os macrofagos podem destruir as hemacias por englobamento total da
hemacia ou por fagocitarem pedacos da membrana transformando-as em
esferdcitos que serdo englobados por outros macrofagos (RAPAPORTE,
1990).

O diagnédstico se baseia no encontro de esferocitose e células
eritroblasticas imaturas em sangue periférico. O mielograma apresenta-se com
hiperplasia de precursores eritroblasticos e em raras situacfes ha associacao
da anemia hemolitica com alteragcbes na série plaquetaria ou leucocitéria
(LORENZI, 1999).

O Teste de Coombs ou também chamado de Teste de Antiglobulina
direto é positivo e o indireto também (alguns casos dao-se negativo). Ha uma
concomitante elevacdo da bilirrubina sérica devido ao aumento da bilirrubina
indireta (RAPAPORTE, 1990).

O tratamento baseia-se na investigacdo da coexisténcia de uma doenca
de base ou se o paciente faz 0 uso de drogas imunogénicas (suspender
imediatamente). Os corticoesterdides e outros agentes imunossupressores sao
indicados por produzirem um efeito terapéutico imediato (supresséo da funcao
dos macréfagos) e um efeito terapéutico tardio (supressdo da sintese de
autoanticorpos). A esplenectomia e o uso de transfusfes de sangue frequentes
sdo indicados em casos onde ndo ha resposta ao tratamento medicamentoso
(LORENZI, 1999).

Anemia Hemolitica Autoimune a frio corresponde a 20%-30% das
Anemias Hemoliticas Autoimunes e é causada por auto-anticorpos eritrocitarios
da classe IgM (CANCADO, LANGHI e CHIATTONE, 2005). Os anticorpos IgM
atuam apenas em temperaturas baixas (LORENZI, 1999).

Os titulos IgM podem elevar-se sob certas infecgdes (por micoplasma,
mononucleose infecciosa ou citomegalovirose). Quando o organismo atinge
temperaturas mais baixas principalmente nos capilares da pele e tecidos
subcutéaneos ocorre a hemolise pelas IgM. Quando o anticorpo IgM se liga a
membrana da heméacia traz consigo o C1q (ativacdo do complemento) que em
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grandes quantidades ativam o complemento com consequente hemolise
intravascular. Também ha a ligacdo do C3b a membrana do eritrocito que
podem gerar hemolise por macréfagos ou Células de Kupffer. A alguns casos
em que o C3b na superficie da heméacia é clivado pelo fator | do complemento
em C3d. Os macréfagos ndo possuem receptores para C3d o que explica por
que se pode encontrar uma anemia hemolitica leve crénica em alguns
pacientes. (RAPAPORTE, 1990).

Ao exame do esfregaco de sangue podem ser encontradas hemacias
aglutinadas, macrécitos policromatéfilos e esferécitos. O teste anti-globulina é
positivo e podem ser realizadas transfusdes sanguineas com o auxilio de um
aguecedor endovenoso (RAPAPORTE, 1990).

Geralmente os pacientes com o tipo a frio ndo apresentam resposta
satisfatoria ao tratamento com corticosterdides e a esplenectomia, uma vez que
a hemdlise ocorre predominantemente no figado, sdo resistentes também a
drogas imunossupressoras e ao uso de imunoglobulina endovenosa, embora
essas opcOes possam prevenir a diminuicdo da hemoglobina a valores que
cologuem em risco a vida do paciente (CANCADO, LANGHI e CHIATTONE,
2005).

Deve-se combater a causa do surto hemolitico quando houver e deve-se
aconselhar os pacientes a evitar o frio. As transfusdes sdo indicadas com
cautela para que ndao desencadeiem uma hemdlise mais acentuada e o uso de
imunossupressores em baixas doses e a esplenectomia sdo recomendados
apenas quando os niveis de hemoglobina forem dificeis de se controlar
(LORENZI, 1999).

Quando ha necessidade, o tratamento tem como objetivos: reduzir a
producdo de anticorpos, diminuir a quantidade de anticorpos viaveis e diminuir
ou cessar a hemdlise mediada por auto-anticorpos ou complemento
(CANCADO, LANGHI e CHIATTONE, 2005).

Nos casos origem secundaria, deve-se tratar a causa base (tratar
doencas linfoproliferativas ou autoimunes) e suspendendo medicamentos. A
correta identificag@o do tipo de anemia € fundamental, j& que o tratamento e 0
curso da doencga séo distintos (BRASIL, 2013).
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Ainda segundo BRASIL (2013), é indicada suplementacdo com &cido
félico em razdo da maior eritropoese que ocorre para evitar crise
megaloblastica e evitar também anemia mais grave.

Os pacientes com anemia de origem idiopatica devem ser
acompanhados ao longo de toda a vida, uma vez que o curso da doenca é
normalmente crénico. Os com anemia secundaria, tém bom progndstico, sendo
a recorréncia incomum. O acompanhamento deve buscar sinais e sintomas
tipicos da anemia. A avaliacdo laboratorial deve aferir niveis de hemoglobina e
provas de hemolise, buscando indicios laboratoriais de recorréncia da anemia.
(BRASIL, 2013).
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4. CONCLUSAO

Conclui-se com o trabalho realizado sobre a grande importancia dos
métodos de diagnéstico laboratoriais para a deteccdo da presenca de uma
patologia tdo grave como € a Anemia Hemolitica Autoimune. Também se
conclui o qudo é importante a informacdo ao paciente para que este sempre
faca acompanhamento laboratorial mesmo apds ja estar curado, pois com
exames simples de rotina pode-se detectar precocemente a recorréncia desta

patologia.
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