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Hemoglobinuria Paroxistica do Frio (HPF): um caso raro
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Enquadramento: A Hemoglobindria Paroxistica do Frio (HPF) é uma anemia hemolitica na qual
autoanticorpos contra os eritrocitos se ligam ao antigénio a baixas temperaturas e fixam o complemento,
levando a uma hemodlise intravascular apds o aquecimento na circulacdo central. E uma patologia rara,
representando menos de 1% de todas as anemias hemolitcas autoimunes, e apresenta-se quase
exclusivamente como uma complicacdo incomum e temporaria pos-infecao viral na populacéo pediatrica [1].
Descricdo do caso clinico: Um menino de 5 anos sem antecedentes familiares de relevo foi admitido no
Servigo de Urgéncia com um quadro de vomitos alimentares, hematiria macroscdépica, nogdo materna de
palidez da pele e ictericia das escleréticas. A mée referiu uma infegcdo respirat6ria superior na semana prévia
a este episddio, tendo sido medicado com azitromicina durante 3 dias. Ao exame objetivo apresentava-se
febril, normocardico e normotenso, com uma saturagao periférica de oxigénio de 96% (ar ambiente), com pele
e esclerdticas ictéricas e com um abdémen globalmente doloroso a palpac&o, mas sem sinais de irritacéo
peritoneal. Analiticamente destacava-se uma anemia normocitica normocrémica com reticulocitose, um
aumento da LDH e da bilirrubina total a custa da bilirrubina indireta, e uma haptoglobina diminuida. O
esfregaco de sangue periférico demonstrava anisocitose da série rubra com policromatofilia e eritrocitos com
pontuado basofilico. O exame sumario de urina revelou uma hemoglobindria/mioglobindria marcada com
auséncia de eritrécitos no sedimento urinario. Todos estes achados sugeriam uma anemia hemolitica auto-
imune, pelo que foi realizada uma prova de Coombs direta que foi positiva para complemento e negativa para
imunoglobulinas. Este resultado, combinado com a idade do doente e 0s seus antecedentes patolégicos
recentes levantaram a suspeita de uma HPF, que foi confirmada com a positividade do Teste de Donath-
Landsteiner. O doente foi internado e, apés instituicdo de medidas de aguecimento, verificou-se uma subida
progressiva da hemoglobina e diminuigdo dos parametros de hemolise. Conclusdes: O diagnéstico de uma
HPF é um desafio, ndo sé pela sua raridade mas também porque os doentes podem agravar rapidamente
devido a hemdlise intravascular. Assim, deve ser sempre suspeitada em criangas num contexto pés-infecioso
com parametros analiticos de hemolise e que desenvolvam sintomas apds exposi¢éo ao frio.

Palavras-chave: Anemia hemolitica; Donath-Landsteiner; hemoglobindria paroxistica do frio;

Referéncias

[1] Barcellini, W. Immune Hemolysis: Diagnosis and Treatment Recommendations. Seminars in Hematology 2015, 52(4),
304-312.



