Esplenomegalia macica secundaria a Mielofibrose Primaria e provavel
associacdo com Hemofilia Adquirida: Relato de caso

Introducio: A mielofibrose primaria ¢ uma neoplasia mieloproliferativa associada a mutagdes dos
genes JAK2, CALR ou MPL, caracterizada por sintomas constitucionais e esplenomegalia de grande

monta. O desenvolvimento de hemofilia secundaria a mielofibrose é raro e acarreta em grande
morbimortalidade.

Objetivo: Reportar caso mielofibrose primaria e sua provavel associacdo com um raro distarbio de
coagulagdo adquirido.

Métodos: Relato de caso obtido a partir de dados de prontuario.

Masculino, 70 anos, historia de dor e aumento do volume abdominal, perda de 37 kg e sudorese
noturna. Relato de caso: A admissio hospitalar, foi evidenciada esplenomegalia maciga, leucocitose
com desvio a esquerda escalonado até blastos, anemia normocitica normocréomica e, a hematoscopia,
hemacias em lagrimas e eritroblastos, além de macroplaquetas. Realizada biopsia de medula dssea,
sendo evidenciado hipercelularidade, aumento da relacdo G/E, alteracdes morfoldgicas significativas
de megacariocitos com reticulogénese aumentada. A pesquisa do gene BCR-ABL foi negativa, sendo
afastada a hipotese de Leucemia Mieloide Cronica e, diante do resultado positivo para a pesquisa de
JAK-2 V617F associado a clinica e aos achados laboratoriais, foi firmado o diagnostico de
mielofibrose primaria. Apés o diagndstico, o paciente evoluiu com queda abrupta dos niveis
hematimétricos, sendo evidenciado volumoso hematoma intramuscular em coxa esquerda (726 ml), de
surgimento espontaneo, sendo aventada a hipdtese de hemofilia adquirida. Estudos hemostaticos
mostraram tempo prolongado de tromboplastina parcial ativada (TTPA), sendo realizado teste da
mistura, sem correcao. A dosagem dos niveis do inibidor do Fator VIII (fator mais comumente
relacionado) foi negativa, assim como a dosagem da atividade do fator que foi normal. O paciente
evoluiu com sepse devido a piomiosite ap0Os varias tentativas de drenagem do hematoma, sem sucesso,
com sangramento persistente, o que culminou com o seu 6bito e a auséncia de testagem dos demais
fatores.

Conclusdo: O surgimento de volumoso hematoma muscular espontdneo com TTPA alargado, sem
corre¢do ao teste da mistura, associado a quadro de mielofibrose primaria sugere a possibilidade de
hemofilia adquirida, sendo de fundamental importancia a alta suspei¢do para o diagndstico. A
despeito da dosagem do fator oito ter sido normal, a formagao de anticorpos contra outros fatores nao
pode ser excluida, tendo sido o diagnostico presuntivo de hemofilia adquirida condizente com o
quadro em decorréncia das caracteristicas clinicas.



