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IDENTIFICACAO COMORBIDADES
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PA Py PS

2 ANOS 1 MES 2 SEMANAS 1 SEMANA INTERNACAO
Fadiga progressiva Lesdo cutanea Progressao Piora franca
12 pododactilo do 12, 22 e 32 quirodactilos Fadiga intensa, sudorese,
pé direito a direita dispneia e desorienta¢ao —

admissao na emergéncia



EXAMES INICIAIS

Laboratorio

Hb Ht RDW Reticuldcitos

4,7 g/dL 11,7% 18,1% 7,8%
g g

Bil. Indireta Bil. Total LDH Leucocitos

2,80 mg/dL 3,34 mg/dL 1348 U/L 19.520

Hipotese de Anemia Hemolitica levantada pela Hematologia —
solicitado Coombs Direto



IMUNOHEMATOLOGIA

Teste de Coombs Direto

IgG 1+

(Fraco)

N asm C3b e C3d 3+
% \j (Forte)

Hematologia: Anemia Hemolitica
Autoimune (AHAI)

...e onde entra a Dermatologia?
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Mao direita — 22 quirodactilo ‘ A\



AVALIACAO DERMATOLOGICA

Mao direita — 22 quirodactilo




AVALIACAO DERMATOLOGICA

Pé direito — halux esquerdo e 2 pododactilo




RACIOCINIO CLINICO

Hipoteses diagnosticas para as lesoes cutaneas

‘ Complicacao da Anemia Hemolitica Autoimune (AHAI)

‘ Vasculopatia Trombética
‘ Vasculite

I Conduta: Tratamento da infeccao secundaria - biopsia cutanea 1 semana apos inicio do antibiodtico
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\ LESOES ACRAIS

Poderiam ser uma
manifestacao da propria
AHAI?
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ANEMIA HEMOLITICA AUTOIMUNE
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COOMBS DIRETO Q IgG POSITIVO O teste de Coombs direto é positi»\.; para¥gG,

confirmando o mecanismo da AHAI quente.



ANEMIA HEMOLITICA AUTOIMUNE

* Mediada por IgM e Ativa apenas em temperaturas < 30°C e Ativa o sistema complemento

o IgM liga-se o Ativagao do e IgM se desprende o C3 permanece e Fagocitose o e

a hemacia complemento ao aquecer aderido no figado extravascular

e anemia

O teste de Coombs direto € positivo para componentes
COOMBS DIRETO l 0 C3d POSITIVO do complemento (principalmente C3d), confirmando

(IgG geralmente negativo) o mecanismo da AHAI fria.




ANEMIA HEMOLITICA AUTOIMUNE

* FRIA

Extremidade < 302 - Aglutinacdo de hemaicias
“Fria”

lgM Pentameérica




A analise do esfregaco
sanguineo da paciente:










Manifestacoes Cutaneas

Acrocianose

%

Fenomeno de
Raynaud

AHAI FRIA

Alteracoes por
obstrucao microvascular
induzida pelo frio
(areas acrais)

Livedo reticular

Necrose/
Gangrena




Voltando ao caso..

. .
~ ~
-

~
\\
3. MANIFESTACOES CUTANEAS B
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1. ALTERACOES LABORATORIAIS

:o C3b/C3d 3+

. o Anemia hemolitica

(forte) m Acrocianose
e LDH 1 ' 4
e Bilirrubina indireta 1 |
| \\(l IgG 1+ oJig Necrose digital
@ e Reticulocitose \ (fraco) \ ‘ /
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Tratamento

I ‘ CORTICOTERAPIA

MEDIDAS NAO FARMACOLOGICAS (ESSENCIAIS)

e
& e T -l SUPORTE ADICIONAL
/ ' \ A protecao térmica é fundamental para reduzir a ativagao do complemento.
\\,\ / (9 Acido félico (1 mg/dia)
\\ g /_,./ 4  Evitar exposicao | Luvas e roupas Manter extremidades | Ambientes Alto turnover celular
ao frio adequadas aquecidas aquecidos
RITUXIMABE x MECANISMO DE ACAO:
12 linha para AHAI Fria - atua nos linfécitos B (CD20+) < ’
Deplecao dos linfécitos B produtores
@ ________ > GO - . > ?/‘". de autoanticorpos frios (crioaglutininas).
o,




MANEJO CLINICO

Seguimento

Evolucao clinica o

2. RITUXIMABE

Instituida como tratamento para
AHAI fria

Sem possibilidade de manutencao:

e Limitacdes impostas pelas
comorbidades
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' Intubacao orotraqueal

Quadro infeccioso
Provavel foco urinario

3. SITUACAO ATUAL

Internacao em CTI

N
8 8 O caso permanece em acompanhamento conjunto entre Hematologia e Dermatologia.



Motivos da Apresentacao

Manifesta¢oes cutaneas

‘ Evidenciar que a Anemia Hemolitica Autoimune fria pode
apresentar manifestacdes cutaneas como acrocianose e
necrose.

Como a avaliagao dermatologica pode se mostrar util
em investigacoes diagnosticas de doencas
hematoldgicas.

‘ O papel da Dermatologia na hematologia




“Hd um fio vermelbho que atravessa
a incolor meada da vida; nosso dever é
desembaracd-lo e expor cada centimetro dele.”

— SSTROUA RTHTUR SEQNANE D ONIAE
Um Estudo em Vermelho (1887)
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