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RESUMO

COS%A1Leo( ardo Loureiro Cortes. Esplenomegalia: fisiopatologia e p opedéutica. Revisio
Bibliog afica. %rabalho de Co( clus)o de Curso Programa de Residé( cia em Cl,(ica Médica: ;

- ospital U(1i. ersit/rio Cleme( ti( o Oraga Oilho da U(i. ersidade Oederal do Rio de Ja( eirolRio de
Ja(eirol 0 5.

A esple( omegalia ¢ o termo dado a co( di3)o pela 2ual o ba3o tem . olume aume( tado. Pode
ser causado por di. ersas doe(3as ou pode estar prese(te mesmo (a ausé(cia de doe(3a. Para o
diag( Sstico da causa da esple( omegalial s)o tuteis a histSria cl,(ical os dados do e7ame f,sico e
e7ames compleme( tares1pode( do i( cluir mesmo procedime( tos diag( Ssticos mais i( . asi. 0s como
bi5Spsia ou esple( ectomia diag( 5stica. E i( teressa( te para orga( izar o racioc,(io cl,(ico co( siderar
os trés gra( des processos fisiopatol5gicos respo(s/. eis. O primeiro € a hiperplasia esplé(ical 2ue
pode ser secu(d/ria a hemSlisel est,mulos imu(ol5gicos ou a (ecessidade de hematopoiese
e7tramedular. O segu(do ¢ a obstru3)o ao flu7o do sistema portal cujo gra(de represe(ta(te ¢ a
cirrose. Por fiml o terceiro s)o as doe(3as i(filtrati. asl ta(to por células como (eoplasias

hematol5gicas ou () o hematol5gicas 2ua( to por certas substA cias como (a amiloidose.

Pala. raRha. e: Esple( omegalia



ABSTRACT

COSYA1Leo( ardo Loureiro Cortes. Esplenomegalia: fisiopatologia e p opedéutica. Revisao
Bibliog afica. %rabalho de Co( clus)o de Curso Programa de Residé( cia em Cl,(ica Médica: ;

- ospital U(1. ersit/rio Cleme( ti( o Oraga Oilho da U( 1. ersidade Oederal do Rio de Ja( eirolRio de
Ja(eirol 0 5.

Sple( omegalC is the term gi. e( to the co(ditio( bC Dhich the splee( has a( e(larged
. olume. It maCbe caused bC. arious diseases or maCbe prese(t e. e( i( the abse( ce of disease. Oor
the diag(osis of the cause of sple(omegalCl cli(ical historC a(d fi(di(gs o( phGsical or
compleme( tarC e7ami(atio( are usefull pote(tiallC e.e( i(cludi(g more i(.asi.e diag(ostic
procedures liEe biopsC or diag( ostic sple( ectomC. It is i( teresti( g for orga(ized cli(ical reaso(i( g
to co( sider the three major phGsiopathologic processes respo( sible. %he first is sple( ic hGperplasial
Dhich maC be seco(darC to hemolGsis] immu( ologic stimulil or the (eed for e7tramedullarC
hematopoiesis. %he seco(d is obstructio( to portal sGstem floD1 Dhose great represe( tati. e is
cirthosis. LastlCl the third is i(filtrati. e diseasesl both bC cells liEe i( hematologic or

(o( hematologic ( eoplasms a( d bCcertai( substa( ces liEe i( amoidosis.

F e(Mord: Sple( omegalC
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1. INTRODUC. O

Esple( omegalia ¢ o termo dado ao aume(to de . olume do ba3o. Na maioria das pessoas]
esse Srg)o pesa me(os de 50 g e tem um comprime(to cefalocaudal m/7imo de GH cm.© E
protegido pelos arcos costais e ()o € palp/. el ao e7ame f,sico. Em algu( s pacie( tes1pri( cipalme( te
home('s jo. e(s assi(tom/ticosl a prese(3a de um ba3o palp/. el ou um pouco aume(tado ()o ¢
si(I(imo de doe(3a. Cerca de JK de ba3os palp/. eis podem (em se2uer ter . olume aume( tado
2ua( do a. aliados por e7ame de imagem. Porémlum perfil difere(te de pacie(te ou a prese(3a de
si(ais ou si(tomas associados de. e alertar para a possibilidade de doe(3a e a (ecessidade de uma
melhor i( . estiga3)o cl,(ica.

Discutiremos a seguir a propedéutica a ser realizada dia(te dessa co(di3)o. Ser)o descritos
os si(tomas cl,(icosl o e7ame f,sicol os processos fisiopatol5gicos respo(s/. eisl procedime( tos

diag( Ssticos i( . asi. oslalém da possibilidade de . igilA ciale bre. eme( te o diag( Sstico difere( cial.



0. OBJETIVOS

O objeti. o geral desta re. is)o € trazer uma i(trodu3)o ao assu(to da esple( omegalia (a
pr/tica médica para médicos e alu(os de medici(a de forma i(trodutSria sobre a abordagem

dia( te de uma esple( omegalialta( to 2ua( to ao racioc,( 1o cl,(ico 2ua( to a propedéutica.



2. MATERIAL E M3 TODOS

Este trabalho de co(clus)o de curso da residé( cia de Cl,(ica Médica do Departame(to de
Cl,(ica Médica do - ospital U(i. ersit/rio Cleme( ti( o Oraga Oilho da U(i. ersidade Oederal do Rio
de Ja(eiro & UCOOIUORJ: ¢ uma re.is)o (arrati.a. Ooi realizada uma busca em sites de
publica3Ms médicas como o Pubmedl o La(cetl o NeD E(gla(d Jour(al of Medici(e ¢ o
Scie( ceDirect para publica3Ms. 6 uscouBe pela pala. raRha. e esple( omegalial ide( tifica(do (O
artigos. Além dissol foram usadas i( forma3Ms do cap,tulo JJ de Harrison’s Principles of Internal

Medicinel (aedi3)o.



9. DISCUSS. O

O ba3o ¢ um 5rg)o i( traperito( eal 2ue acumula difere(tes fu( 3Ms. A compree(s)o dessas
fu(3Ms e de sua a(atomia ajuda a e(te(der os processos patolSgicos 2ue culmi(am em
esple( omegalia. E(tre essas fu(3Ms est)o a remo3)o de hem/cias . elhas ou doe(tes pela polpa
.ermelhal a produ3)o de a(ticorpos pela polpa bra(cal a remo3)o de células ou patSge(os
opso(izados e o armaze(ame(to de pla2uetasl co(te(do um ter3o das pla2uetas do i(di.,duol
pro( tas para uma e. e( tual hemorragia."

As arter,olas ce( traisl ramos da artéria esplé(icals)o re. estidas por Htipos de tecido 2ue
compMm a polpa bra(cal 2ue ocupa cerca de um 2uarto do . olume do 5rg)o. A camada mais
i(ter(a ¢ a bai(ha li(f/tica periarteriolarl repleta de li(f5citos % e macr5fagos. Cobri(do essa
camada est/ a zo(a margi(all2ue co(tém macr5fagos. A zo(a margi(al também recobre o terceiro
tipo de tecido: os fol,culos li( foides ou de Malpighil 2ue co(tém li( f5citos 6 1 os 2uais podem se
tor( ar plasmScitos produtores de a( ticorpos. Esses trés tecidos realizam a maior parte da fu(3)o
imu( ol5gica do 5rg)o.N

As capilares termi( ais do ba3o desembocam ( a polpa . ermelha. Nessa regi)o abu( da(te em
macr5fagos1 o sa( gue passa primeiro pelas cordas esplé(icaslou de 6 illrothlcompostas por fibras
reticulares. Depoisl ele de. e passar por fe(estras (as paredes .e(osas para alca(3ar os seios
esplé(icos e a circula3)o portal. - em/cias 2ue foram opso(izadas por di. ersos moti. os ou 2ue
te( ham morfologia aberra( te t€ém dificuldade de passar por essas fe( estras e ficam retidas (a polpa
.ermelhal o(de s)o fagocitadas por macr5fagos. Assim a polpa . ermelha li. ra o sa( gue dessas
células i( desejadasl realiza(do a fu(3)o de hemocaterese. Além dos di. ersos leucScitos (a polpa
bra( cal os macr5fagos da polpa . ermelha também fagocitam pat5ge( os e participam da fu(3)o
imu( ol5gica do 5rg)o.N

Oua( to a semiologia médical os pri( cipais si(tomas de esple( omegalia s)o dor e se(sa3)o
de peso (o 2uadra(te superior es2uerdo. Casos de esple( omegalia de gra(de mo(ta podem ai( da
causar saciedade precoce pela compress)o e7tr,(seca do estlmago e abaulame(to abdomi(al
.is,. ell pode(do mesmo abaular o gradil costal.” E (ecess/rio ate(tar para si(ais e si(tomas
associados1por e7emplo febrel perda de pesolli( fo( odomegalia e hepatomegalial e( tre outros 2ue
ajudam muito a direcio( ar a i( . estiga3)o cl,(ica.

Oua(to ao e7ame f,sicol a i(spe3)o e ausculta ()o costumam trazer muitas i( forma3Ms.
Uma esple( omegalia de gra(de mo(ta e. e(tualme(te pode se re.elar a i(spe3)ol e um sopro
. e(0so ou atrito a ausculta. A percuss)o e a palpa3)o s)o mais tuteis. O local tradicio(al para a
percuss)o € o espa3o de Yraubeldo lado es2uerdo do pacie( tel delimitado superiorme( te pelo se7to
arco costall i( ferior e medialme( te pelo rebordo costal e lateralme(te pela li(ha a7ilar posterior.
Macicez sugere esple(omegalial mas também pode ser causada por co(teudo alime(tar (o

estlmago. - / mais dois métodos de percuss)o. Pelo método de Ni7o( 1com o pacie( te em decubito



lateral direitol percuteBe desde a li(ha a7ilar posterior e segueBe a(teriorme(te até a margem
costal. Um som maci3o mais de P cm acima da margem costal sugere esple( omegalia. Pelo método
de Castell1com o pacie( te em decubito dorsallpercuteBe o tltimo espa3o i( tercostal (a li( ha a7ilar
a( teriorlbusca( do macicez.’

Para aume( tarBe a se( sibilidade da palpa3)olcom o pacie(te em decubito dorsall podeBe
a(teriorizar o gradil costal com a m)o es2uerda e palpar abai7o do rebordo costal dura(te a
i(spira3)o profu(da. A ma(obra de Schusterl historicame(te co(sagradal procura aume(tar a
se( sibilidade ai(da maisl dei7a(do o pacie(te em decubito lateral direitol mas segu(do di. ersas
fo(tes ()o é mais se(s,. el 2ue a palpa3)o em dectbito dorsal.”

Se ()o hou. er macicez a percuss)ol()o ¢ (ecess/rio te( tar palpar o ba3ol pois a palpa3)o
(egati. a ou positi. a ()o aume( tar/ sig(ificati. ame( te a se( sibilidade (em especificidade do e7ame
f,sico para determi(ar se h/ esple( omegalia. Oua(do a percuss)o ¢ (egati.a e ai(da assim h/
suspeita cl,(ica de esple( omegalial ser/ i(dicado um e7ame de imageml 2ue ter/ uma acur/cia
maior.’

- / difere(tes defi(i3Ms de uma esple( omegalia de gra( de mo( ta. Mais fre2ue( teme( te se
co( sidera de gra( de mo( ta 2ua( do o ba3o se este( de mais de P cm abai7o do rebordo costal ou pesa
mais de G Eg. A prese(3a de um ba3o com essas dime(sMs restri( ge co(sidera. elme(te o
diag( Sstico difere( cial. As doe(3as mais associadas s)o leucemia mieloide ou li( foide crl (ical
tricoleucemial li(fomas] mielofibrose com metaplasia mieloidel policitemia .eral doe(3a de
Gaucherlsarcoidose 1 hema( giomatose esplé(ica difusa e a( emias hemol,ticas autoimu( es."”

I(icialme(tela a. alia3)o cl,(ical o e7ame f,sicol um e7ame de imageml um esfrega3o de
sa( gue periférico e imu( ofe( otipagem de células sa( gu,(eas podem fre2ue(teme(te re.elar o
diag( Sstico. Se mesmo ap5s isso ()o hou. er diag( Ssticol € razo/. el realizar um aspirado ¢ uma
biSpsia de medula Sssea. Sel além da esple( omegalial hou. er lesMs hep/ticasl podeBe realizar
pro. as de fu(3)o hep/tica. Se hou. er suspeita de doe(3a gra( ulomatosal podeBe co( siderar uma
biSpsia hep/ tica.

Em pacie(tes jo.e(sl assi(tom/ticosl com esple( omegalia le. el ¢ razo/. el adotar uma
estratégia de . igilA cial mo(itora( do o aparecime(to de (0. os si(ais cl,(icos ou a muda(3a das
dime( sMs do 5rg)o ao lo( go de sema( as ou meses. Se o 2uadro cl,(ico mudarlde. eBe repetir a
propedéutica usada até este po(to. Em algu(s casosl pode ser (ecess/rio a.aliar o 5rg)o
diretame( tel ou sejal realizar uma biSpsia esplé(ica ou mesmo uma esple( ectomia diag( Sstica. A
biSpsia esplé(ica tem risco de sa( grame(to maior 2ue em outros 5rg)osl mas ¢ uma op3)o muito
utilizada hoje em dia. PodeBe la( 3ar m)o de pu( 3)o aspirati. a por agulha fi(a ou de core biopsC A
pu( 3)o por agulha fi( a ¢ mais ttil para lesMs focais suspeitas de doe( 3a malig(a. A core biopsC¢
mais util para o diag( Sstico de li( fomal 2ue re2uer uma amostra histolSgica mais completa. Por
fiml a esple( ectomia diag(Sstica de.e ser co(siderada 2ua(do h/ co(trai(dica3)o a biSpsia

esplé(ica ou 2ua( do a biSpsia ()o re. elou diag( Sstico e o 2uadro cl,(ico sugere doe( 3a gra. e.



Para a orga(iza3)o do racioc,(io cl,(icol ¢ i(teressa(te co( siderar os trés meca(ismos de
esple(omegalia para o diag(Sstico etiolSgico. O primeiro € a hiperplasia esplé(ical 2ue pode
ocorrer por hemS5lisel hiperplasia imu( e e hematopoiese e7tramedular. O segu(do ¢ a obstru3)o ao
flu7o do sistema porta ou especificame( te da . eia esplé(ica. O terceiro € a i( filtra3)o esplé(ical2ue
pode ser uma i( filtra3) o celular ou ocorrer por doe( 3a de dep5sito.”

A hiperplasia do ba3o pode ocorrer por est,mulos a dois sistemas prese(tes (o 5rg)o: o
sistema imu( ol5gico ou o sistema reticuloe( dotelial. Co( sidera(doBe o grupo etiolSgico de
hiperplasia imu( el di. ersos patSge( os hiperestimulam o tecido li( foidel 2ue i( clui a polpa bra(ca
do ba3o. E7emplos cl/ ssicos s)o a mo( o( ucleose i( fecciosal mal/ria e leishma(iose . isceral. Nesse
grupoluma causa a ser descartada também ¢ a e( docardite bacteria( al 2ue estimula a hiperplasia
imu( e pela bacteremia prolo( gada. Oua(to ao segu(do grupol a hiperplasia reticuloe( dotelial da
polpa . ermelhal 2ual2uer co( di3)o 2ue deforme a estrutura das hem/ cias fa. orece a hemocateresel
estimula( do o aume( to do tama( ho do 5rg)olpode( do também causar a( emia hemol,tica.

A mo(o(ucleose i(fecciosa ¢ causada pelo .,rus Epstei( B arrl tra( smitida por sali. a
i( fectada. Causa fari( gite com importa(te aume( to de to( silas e li( fo( odos cer. icais e e7a(temal
mais fre2ue( teme( te ap5s o uso i( de. ido de a( tibiSticos. Uma complica3)o i( comum mas gra. e da
esple( omegalia causada por esse . ,rus € a ruptura esplé(ical 2ue pode ser atraum/tica ou ape( as
precedida de trauma le. e.2 Outros diag( 5sticos cursam com aprese(ta3)o semelha(tel chamada
s,(drome mo( o(ucleoseBiEe. E(tre eles est)o i( fec3Ms pelo citomegalo. ,rusl to7oplasmose ou
- 14 1rea3Ms a drogas como ( a s,( drome DRESS e mesmo doe( 3as autoimu( es como lupus.

A mal/ria é causada por parasitas protozo/rios do gé(ero Plasmodium e tra( smitida por
mos2uitos do gé(ero A(opheles. No 6rasill ocorre 2uase e7clusi. ame(te (a regi)o Norte e (os
Estados do Mato Grosso e Mara( h)o. No 6 rasillas espécies P. falciparum e P. . i. a7 se reproduzem
de forma asse7uada (as hem/ ciasli( fecta( do e rompe( doBs em ciclos bem defi(idos de NP horasl
e(2ua(to P. malariac realiza esse processo a cada Q horas. Assiml essas espécies causam
tipicame(te as febres ter3) e 2uart) respecti. ame(tel embora o padr)o de febre ()o siga
(ecessariame( te esse padr)o sempre. As hem/ cias i( fectadas tém sua estrutura alterada e sofrem
hem5lise e7tra. ascular (a polpa . ermelha do ba3ol pode(do causar esple( omegalia de gra(de
mo(tal2ue por sua . ez le. a a outras altera3Ms hematol5gicas como trombocitope(ia. Além dissola
hemS5lise i(te(sa pro. oca icter,cia com predom,(io de bilirrubi(a i(direta e outros marcadores
bio2u,micos. O diag( Sstico ¢ realizado por testes parasitolSgicosl como o da gota espessa ou o
esfrega3o de sa(gue periféricol ou por testes imu(ol5gicos. Para o tratame(to de P. malariae
recome(daBe o uso de cloro2ui(aRpara P. . 1. a71 cloro2ui(a e prima2ui( aRpara P. falciparuml
artemeter e lumefa( tri( aRpara formas gra. eslartesu( ato e cli( damici(a.”

A leishma( iose ¢ causada por parasitas protozo/ rios do gé( ero Leishma(ia e tra( smitida por
mos2uitos do gé( ero Lutzom(ia. No 6 rasill ¢ particularme( te pre. ale(te (os Estados do Cear/ e do
Mara(h)o. Além da forma tegume(tarl 2ue afeta pele e mucosasl h/ a forma . isceral também

chamada calazarl 2ue i(.ade o sistema reticuloe( dotelial (o f,gado e ba3o. Pro. oca si(tomas



i( espec,ficos como febre e perda po( derall hepatoesple( omegalia e altera3Mes hematolSgicas como
pa( citope(ia e hipergamaglobuli( emia. Pode ser co(firmada por diag( Sstico sorol5gico com a
ide( tifica3)o de a(ticorpos co(tra o parasita ou parasitolSgico com a ide(tifica3)o da forma
amastigota de biSpsia da medula Ssseal ba3o ou li( fo(odo acometido. Alter( ati. ame(tel para a
forma . isceral assi(tom/tica ou para a forma tegume(tarl esperaBe uma rea3)o de Mo(te( egro
positi. al ou sejal uma /rea i(durada de pelo me(os ci(co mil,metros (o local de i(je3)o
i(tradérmica de a(t,ge( o da Leishma(ia. EsperaBe 2ue esse teste seja (egati. o (a forma . isceral
si( tom/tica de. ido a supress)o da imu( idade celular 2ue ocorre dura(te a resposta imu( ol5gica do
pacie( te. De. e ser tratada prefere( cialme( te com gluca( timelse()o com a( foterici(a 6.°

O e7emplo cl/ ssico causado pela hiperplasia reticuloe( dotelial ¢ a esferocitose heredit/ ria. E
difere( ciada em ci( co tipos de acordo com a muta3)o ge( ética respo(s/. el e a respecti. a prote,( a
do citoes2ueleto produzida em me( or 2ua( tidade: a( 2uiri( al espectri( aBbetal espectri( aBilfalba( da
Hou prote,(a N .© A me(or 2ua(tidade dessas prote,(as (a membra(a celular faz a sua /rea de
superf,cie me(orle com o mesmo . olume citoplasm/tico a célula dei7a de ter formato bicl (ca. ol
ad2uiri( do formato mais o. alado. O esfrega3o de sa( gue periférico pode re. elar esferScitosl mas
(em sempre s)o facilme(te . isualizados. Persisti(do du. ida 2ua(to ao diag(Ssticol o teste de
fragilidade osmS5tica aume(ta a se( sibilidade para detectar esferScitosl mais se(s,. eis a um meio
hipoBsmolarlmas ()o difere( cia a esferocitose heredit/ria da imu( el12ue também le. a a altera3Ms
do formato das hem/cias. O teste de Coombs direto positi. o difere( cia as duas. Os si(tomas s)o
e7clusi. ame( te decorre(tes da hemocaterese e a( emia hemol,tica pela a3)o do ba3o. Embora a
esple( ectomia ()o altere o formato das hem/ ciaslela cura as ma( ifesta3Ms da doe(3a.%

A a(emia falciforme pode causar esple( omegalial mas ape(as em casos muito i(iciais.
Rapidame( te microi( fartos causam fibrose do 5rg)ol ou sejal le. am a autoesple( ectomia até os 5
a( os de idade.

A betatalassemia major ¢ uma forma e7trema de talassemial (a 2uall difere( teme(te de
formas mais le. esl ()o h/ s,(tese de cadeias beta de globi(al impedi(do a s,(tese da pri( cipal
hemoglobi( a (o adultola hemoglobi( a alfa. AcumulamBe cadeias alfal 2ue geram corpusculos de
i(clus)o ai(da de(tro do precursor da hem/cia. Esse acimulo pode causar lise celular ai(da (a
medula S5sseal processo chamado de eritropoiese i(eficazl ou hemSlise i(tra. ascular ou
e7tra. ascularl com gra(de participa3)o da polpa .ermelha do ba3o. Essa doe(3a causa ta(ta
eritropoiese i(eficaz e hemSlise 2ue também causa esple( omegalia por outro meca(ismol
hematopoiese e7tramedular compe( satSrial (a 2ual o f,gado e o ba3o aume(tam de tama(ho e
retomam fu( 3Ms embrio(/rias de produzir hem/ cias.®

O gra(de represe(ta(te do segu(do grupo etiolSgicol ou sejal da hiperte(s)o portall € a
cirrose. Esta altera a ar2uitetura celular dos hepat5citos1 porta( to dificulta o flu7o de sa( gue pelos
si( usoides hep/ticos. Além da cirroseltodas as doe( 3as 2ue aume( tam a press)o da . eia esplé(ica
podem causar esple(omegalial sejam pS5sBi(usoidais como s,(drome de 6uddRChiari ou

i(suficié( cia card,aca co( gesti. al sejam préBi(usoidais como trombose de . eia esplé(ica ou



es2uistossomose. Neste grupol outros si(ais e si(tomas de hiperte(s)o portal costumam estar
prese( tesle é raro 2ue uma dessas doe( 3as le. e a uma esple( omegalia muito sig( ificati. a.”

No grupo das doe(3as 2ue geram i( filtra3)o do ba3ol di. ersas (eoplasias podem causar
esple( omegalia. Li( fomasl leucemias e s,( dromes mieloproliferati. as crl (icas como policitemia
. eral trombocitemia esse( cial e mielofibrose com metaplasia mieloide est)o e(tre os diag( Ssticos
mais temidos. Mais raras s)o as (eoplasias plasmocit/rias como mieloma multiplo ou ai(da
(eoplasias () o hematol5gicas1com desta2ue para met/ stases esplé(icas de cA cer de pulm)olmama
¢ mela(oma cutAeo.9 *™¢ Além da i(filtra3)o celularl pode ha.er doe(3a de dep5sito. A
amiloidose AA ¢é a mais associada a esple( omegalial™® pode( doBe biopsiar outros s,tios para o
diag( Sstico. Doe(3as de depSsito lisossI micol como as doe(3as de Gaucherl Y%a(®achs e 0abrCl
podem ser pes2uisadas com testes bio2u,micos ou ge( éticos.” Dificilme(te ¢ (ecess/ria uma
biSpsia ou esple( ectomia diag( Sstica para doe( 3as de depS5sito.

As leucemias s)o (eoplasias hematol5gicas 2ue tém sua origem (a medula Sssea. Cursam
com aume(to de leuc5citosl pode(do ser da li(hagem mieloide ou li(foide. Nas chamadas
leucemias crl (icaslas células em e7cesso s)o leucScitos adultos12ue circulam (o sa( gue periférico.
Nas chamadas leucemias agudasl h/ gra(de 2ua(tidade de leucScitos imaturosl 2ue te(dem a se
restri( gir 2 medula S5ssea mas 2ue e. e( tualme(te sofrem processo de leucemiza3)ol ga(ha(do a
corre( te sa( gu,(eal e assim também podem i( filtrar difere( tes 5rg)os com desta2ue para o ba3o.®
As leucemias agudas costumam ser mais gra. esl mas as crl(icas podem e. oluir com crises
bl/ sticas1 tor( a( doBe leucemias agudasl o 2ue é seu gra( de risco. %odos esses 2uatro grupos de
leucemias causam esple( omegalial mas ta(to a leucemia mieloide crl(ica 2ua(to um tipo
espec,fico de leucemia li( foide crl (icala tricoleucemial causam esple( omegalia de gra( de mo( ta
com fre2ué(cia muito maior 2ue as outras. A tricoleucemial ou leucemia de células pilosasl
caracterizaBe pela prese(3a de li(f5citos 6 com proje3Ms com aspecto de pelo. Acomete
tipicame(te home(s a partir da meiaBdade e tem um curso i(dole(tel pode(do ser curada
fre2ue( teme( te com ape( as um curso de cladribi( a de sete dias.®

A leucemia mieloide crl(ical além de ser uma leucemial também ¢ co(siderada uma
s,( drome mieloproliferati. a crl (ica. Nesse grupo de doe(3aslh/ uma superprodu3)o de células da
li(hagem mieloide 2uel além de i( filtrar o ba3o1 causam hematopoiese e7tramedular. Esse grupo
também i( clui a policitemia . erala trombocitemia esse( cial e a metaplasia mieloide ag( ogé(ica. A
policitemia . era ¢ caracterizada pela produ3)o e7cessi. a de precursores de hem/cias de forma
prim/rial sem est,mulo de eritropoieti( a. PredispM o pacie( te a uma s,( drome de hiper. iscosidadel
causa(do cefaleial disp(eia e zumbido. O gra(de (Umero de hem/cias também fa. orece o
surgime( to de trombos . e( osos1porém em locais i( comu( slcomo em . eias supraBiep/ ticas ou em
outras . eias abdomi( ais. Além de hem/ciasl pode também ha. er um aume(to de bas5filos pelo
precursor em comuml le. a( do a um aume(to de prurido e de ulceras pépticas. Para o diag( Ssticol
além do (umero alto de hem/ cias1¢ preciso e7cluir um aume( to de eritropoieti(ale h/ muta3)o de

JAF  em S5K dos casos.® Na trombocitemia esse(ciall h/ trombocitose com a(isocitose



pla2uet/ria. Oua(do a trombocitose ¢ mais discretal causa uma te(dé(cia maior a e. e(tos
tromb5ticos1 especialme( te arteriais. Porém12ua( do a trombocitose ¢ muito sig( ificati. alacima de
um milh)o de pla2uetas por mil,metro cibicolh/ co(sumo e7cessi. o de fator de . o( T illebra(d e
uma te( dé( cia parado7al a sa( grame(tos. ° %ataBe com hidro7iureial 2ue i(ibe a produ3)o de
células da li( hagem mieloidelreduzi( do os si( tomas da doe( 3a. A fibrose de medula Sssea reduz o
espa3o dispo(,. el para as célulasBro( co da li( hagem mieloide e for3a sua migra3)o para o f,gado ¢
ba3o. Oua( do ¢ prim/rial chamaBe metaplasia mieloide ag( ogé( ica. Costuma causar a( emia e pode
aume( tar ou dimi( uir os (,. eis de leuc5citos e pla2uetas. E de diag( Sstico mais dif,cil 2ue as outras
s,( dromes mieloproliferati. as12ue se faz por e7clus)o. Uma caracter,stica (o esfrega3o de sa( gue
periférico é a prese(3a de hem/cias em 1/ grima. © O tratame( to basicame( te co( siste em medidas
de suporte.

Assim como as leucemias li( foides1os li( fomas s)o ( eoplasias hematol5gicas com aume( to
de células da li( hagem li( foidel porém tém origem em tecido li( f/tico em . ez de medula 5ssea.
Ore2ue(teme(te est)o prese(tes li(fo(odos aume(tadosl e si(tomas 61 ou sejal febrel perda
po( deral e sudorese (otur(a. Ore2ue(teme(te cursam com desidroge( ase 1/ctica aume(tada. Em
rela3)o aos li( fomas 2ue causam esple( omegalial destacaBe o de zo( a margi( al esplé(icolli( foma
com curso i( dole( te 2ue causa esple( omegalia de gra( de mo( ta.

E(tre as doe( 3as de depSsito respo( s/. eis por esple( omegaliala mais co( hecida ¢ a doe( 3a
de Gaucher. E uma doe(3a ge(ética recessi.a em 2ue h/ deficié(cia de glucocerebrosidase e
porta( to acimulo de glucosilceramida em macr5fagos12ue ocupam o ba3olf,gadol medula Sssea e
sistema ( er. 0so ce( trallcausa( do si( tomas 5sseos e (eurol5gicos além de hepatoesple( omegalia. "
%a(achs ¢ outra doe(3a recessi. a em 2ue h/ acimulo de GM ga( glios,deo também de( tro de
(eurl (ios1 causa(do si(tomas (eurol5gicos.” Na doe(3a de O0abrCl h/ dep3sito de
globotriaosilceramida em di. ersos 5rg)os como os ri( sl cora3)o e e( céfalo e( tre outrosl causa( do

si( tomas muito . ariados. N



5. CONCLUS. O

A esple( omegalia ¢ um achado 2ue pode ocorrer de. ido a di. ersas doe(3as ou mesmo (a
ausé( cia de doe(3a. O diag( Sstico difere( cial de causas de esple( omegalia ¢ e7te(sol e muitas
. ezes ¢ dif,cil chegar a ele sem uma meticulosa i( . estiga3)o. Porémle( te( der a fisiopatologia por
tr/ s dos meca(ismos 2ue a causam pode ajudar muito a direcio( ar essa i( . estiga3)o. Além dissol
co(hecer mais a fu(do as ma(ifesta3Ms cl,(icas das doe(3as espec,ficas respo(s/.eis ¢

fu( dame( tal para o diag( Sstico e o ma( ejo ade2uado do pacie( te.
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