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INTRODUGAO:

A hemoglobinuria paroxistica noturna
(HPN) é uma doenga hematoldgica rara,
que cursa com anemia hemolitica,
predisposicdo a tromboses e insuficiéncia
da medula éssea. Apenas 5-10% dos
casos ocorrem em  criangas  ou
adolescentes. Aqui descrevemos 3 casos
de HPN em pré-adolescentes.

DESCRIGAO DO CASO:

Caso 1: menino de 12 anos, com anemia
ferropriva recorrente, provas de hemolise
positivas, eletroforese de hemoglobina
normal e Coombs direto negativo. A
fenotipagem mostrou alteragdes
compativeis com HPN em 97% dos
granuldcitos. Apds 6 meses de tratamento
com eculizumab, obtido judicialmente, os
exames tém valores proximos do normal.
Caso 2: menina de 13 anos, com
diagnostico de anemia aplastica grave,
associada a um pequeno clone de células
HPN (12%). Recebeu imunossupressores,
com boa resposta. Nao usou eculizumab
devido a idade e por apresentar faléncia
medular grave concomitante, critério de
exclusdo segundo o protocolo do
Ministério da Saude. Entretanto, um ano
mais tarde, passou a apresentar aumento
de LDH, haptoglobina consumida e, em
laparotomia de urgéncia, foi identificada
isquemia mesentérica. O clone de HPN
havia aumentado para 78% dos
granuldcitos. Eculizumab foi ent&o iniciado.
Houve melhoras das provas de hemodlise,
mas néo das citopenias. Uma nova bidpsia
de medula mostrou evolugdo para
mielodisplasia.

Caso 3: menina de 9 anos, em
acompanhamento por anemia e
plaquetopenia discretas, com biopsia de
medula sem alteragbdes, apresentou
hemoglobinuria franca, LDH 2588 UIL,
reticulécitos  384.000/mm3. O clone de
células HPN correspondia a 97% dos
granuldcitos. Recebeu transfusdes e
tratamento de suporte até ter acesso ao
eculizumab, 5 anos mais tarde. Evoluiu
com menorragia associada a
anticoagulagdo profilatica, sindrome de
Cushing e faléncia medular grave.
Aguarda transplante de medula 6ssea.

DISCUSSAO E COMENTARIOS FINAIS:

HPN decorre de uma mutagéo genética
adquirida nas células-tronco e pode
cursar com hemolise intravascular,
faléncia medular e tromboses arteriais
ou venosas, que sdo a principal causa
de mortalidade. A apresentacgéo clinica é
variada e nem sempre a hemoglobinuria
esta presente, como demonstrado em
Nnossos relatos. Apesar de
extremamente rara em criangas, O
diagnodstico deve ser lembrado em
casos de anemia ferropriva associada a
hemolise, anemias hemoliticas
adquiridas e nao imunes, citopenias
inexplicadas, tromboses em sitios
atipicos, hemoglobinuria e injuria renal.
Também é comum a coexisténcia de
HPN e anemia aplastica. O protocolo de
tratamento de HPN do Ministério da
Saude propde o uso de eculizumab, um
inibidor de complemento, apenas para
maiores de 14 anos e exclui portadores
de faléncias  medulares  graves
concomitantes. Dessa forma, evidencia-
se que parte dos pacientes permanece
sem garantia de tratamento e sujeita a
graves complicagdes.

CONCLUSAO:

Embora de forma rara, criangcas e pré-
adolescentes podem ser acometidos por
HPN.

O diagndstico deve ser incluido no
diferencial de algumas situagbes
especificas e uma estratégia terapéutica
para essa populagéo precisa ser definida.
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