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Introducao

Este manual fornece informacdes aos pacientes e
suas familias a respeito da Leucemia de Células
Pilosas. Um glossario ao final auxilia o leitor a
compreender os termos tecnicos. Esperamos que
estas informac6es sejam uteis. Qualquer comentério
é bem-vindo, seja para esclarecer as informacdes
fornecidas como para mencionar uma possivel

omissdo de informacdes que poderiam ser Uteis.

Esta publicacéo é voltada ao fornecimento de informag6es precisas e bem
fundamentadas sobre o tema abordado. E distribuida pela ABRALE -
Associagao Brasileira de Linfoma e Leucemia como um servigo para o
publico; a ABRALE nao se dedica a prestagao de servigos médicos ou outros
servigos profissionais.

Revisdo: Dra. Jane Dobbin

Leucemia




A ABRALE, por ser uma organizagdo ndo-governamental e sem
fins lucrativos, depende Unica e exclusivamente de fundos
angariados por doagdes voluntarias e rendas obtidas em
eventos promovidos pela Associacdo, tais como leildes de
objetos de arte recebidos como doagéo, chas e jantares
beneficentes etc. Portanto, se vocé tiver condicdes, colabore
€oNnosco para incrementarmos nossa capacidade
de atendimento.
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Sangue e Medula Ossea Normais
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O sangue é formado por plasma e células em suspensao nesse
plasma. O plasma é constituido em sua maior parte por agua,
onde muitas substancias quimicas encontram-se dissolvidas.
Entre essas substancias quimicas encontram-se proteinas
(como a albumina), hormdnios (como os hormonios da
tiredide), minerais (como o ferro), vitaminas (como o &cido
félico) e anticorpos, inclusive aqueles que desenvolvemos a
partir de vacinagdes (como 0s anticorpos contra o virus da
poliomielite). As células compreendem glébulos vermelhos,
plaquetas e glébulos brancos (neutrdfilos, monacitos, eosindfilos,
basofilos e linfdcitos).

Os glébulos vermelhos constituem cerca de metade do volume
do sangue e contém a proteina hemoglobina, que capta
oxigénio nos pulmdes e o leva aos tecidos. As plaquetas sédo
pequenas células (de um décimo do tamanho dos glébulos
vermelhos) que auxiliam a interromper o sangramento apés
lesdes. Por exemplo, quando alguém sofre um corte, 0s vasos
que transportam o sangue séo lacerados. As plaquetas se
aderem a superficie lacerada do vaso, se agrupam e formam
um tampéo no local do sangramento. Em seguida um coagulo
firme se forma. A parede do vaso entéo se cicatriza no local do
coagulo e retorna ao seu estado normal.

Os neutrdfilos e mondcitos sdo glébulos sangiineos brancos.
S&o denominados fagocitos (ou células comedoras) porque séo
capazes de ingerir bactérias ou fungos e matéa-los.
Diferentemente dos glébulos vermelhos e das plaquetas, os
glébulos brancos saem do sangue e véo até os tecidos, onde
podem ingerir bactérias ou fungos e auxiliar a prevenir ou curar
uma infeccdo. Os eosinofilos e os basdfilos séo dois outros tipos
de gldbulos brancos que participam das respostas alérgicas.

A maioria dos linfécitos, outro tipo de glébulo branco, se
encontra nos linfonodos, no bago, na medula éssea, nos
intestinos e nos vasos linfaticos; alguns penetram no sangue.
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Ha trés tipos principais de linfocitos: células T, células B e
células NK (Natural Killer).

A medula 6ssea € o tecido esponjoso onde ocorre o
desenvolvimento de todos os tipos de células sangiineas. Ela
ocupa a cavidade central dos 0ssos. Todos 0s 0ss0s apresentam
uma medula ativa ao nascimento. Quando um individuo
atinge o inicio da vida adulta, a medula dos ossos das maos,
pés, bracos e pernas deixa de ser ativa. As medulas das
vértebras, ossos do quadril e ombros, costelas, esterno e cranio
continuam a produzir ativamente células sangiineas.

O processo de formacao de células do sangue é denominado
hematopoese. Um pequeno grupo de células, as células-tronco
ou células progenitoras, é responsavel pela producao de todas
as células sangtiineas na medula dssea. As células-tronco
eventualmente se transformam em células sanguineas
especificas através de um processo de diferenciacéo

(veja Figura 1).

Desenvolvimento de Células Sanguineas

CELULAS-TRONCO
[
\ |
Células Hematopoéticas Células Linfociticas
Multipotenciais Multipotentes

\ \
Diferenciam-se e se Se diferenciam e se
transformam em 6 tipos transformam em 3 tipos
de células sangiiineas de linfocitos

| |

Glébulos Linfocitos T
vermelhos  Basdfilos Linfocitos B
Neutrofilos Mondcitos Células NK (Natural
Eosindfilos Plaquetas Killer)

Figura 1. Esta representa um abreviado diagrama do processo de
hematopoese. Este processo envolve o desenvolvimento de células
sangiiineas e linfaticas funcionais a partir de células-tronco.
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Quando as células formadas atingem um grau pleno de
desenvolvimento e funcdo elas abandonam a medula e
penetram no sangue. Em individuos sadios ha células-tronco
suficientes para a producéo continua de novas células
sanguineas.

Algumas células-tronco penetram no sangue e circulam. Elas se
encontram presentes em nimeros tao pequenos que ndo podem
ser contadas ou identificadas nos exames de sangue
convencionais. Sua presenca no sangue é importante porque
podem ser coletadas através de técnicas especiais e
transplantadas para um receptor (se puderem ser coletadas de
um doador compativel em nimero suficiente). Essa circulagéo
das células-tronco da medula para o sangue e vice-versa
também ocorre no feto. E por isso que, apds o nascimento, o
corddo umbilical e a placenta podem ser utilizados como fonte
de células-tronco para transplantes.

Em resumo, células sangiiineas séo produzidas na medula éssea
e, quando se encontram completamente formadas e em
funcionamento, abandonam a medula e penetram no sangue. Os
glébulos vermelhos e as plaquetas desempenham suas respectivas
funcdes na circulacdo, de entrega de oxigénio e tamponamento
de vasos sangliineos lesados. Os neutrofilos, eosindfilos, basdfilos,
monacitos e linfocitos, que constituem os glébulos brancos do
sangue, vao até os tecidos e combatem infecgdes, como a
pneumonia, e desempenham suas outras funcdes.

Leucemia de Células Pilosas
(Tricoleucemia)

‘ Leucemia de células pilosas.pmd

As primeiras observagdes feitas por médicos europeus no século
XIX sobre pacientes que apresentavam um aumento relevante
de seus globulos brancos levaram ao termo “weisses blut”, ou
“sangue branco” para designar esse distarbio. Mais tarde, o
termo “leucemia”, derivado das palavras gregas “leukos”, que
significa “branco”, e “haima”, que significa “sangue”, foi
utilizado para descrever a doenca.

As principais formas de leucemia compreendem quatro
categorias. As leucemias mieldide e linféide apresentam formas
agudas ou cronicas. Os termos mieldide ou linféide denotam o
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significa que ndo existe mais nenhuma evidéncia da doenga.
Remissdo parcial significa que o tratamento provoca uma
melhora acentuada, porém, ainda h& evidéncias residuais da
doenca.

Ressonancia Magnética

Essa técnica proporciona imagens detalhadas das estruturas
do corpo. E diferente de uma tomografia computadorizada no
sentido que o paciente ndo € exposto a raios-X. Imagens
computadorizadas de estruturas do corpo convertem os sinais
gerados nos tecidos em resposta a um campo magnético
produzido pelo instrumento. Assim, o tamanho e uma
alteracdo de tamanho dos 6rgaos ou de massas tumorais,
como ganglios, figado e bago podem ser medidos.

Tomografia Computadorizada

Técnica para obtencdo de imagens de tecidos e 6rgéos do
corpo. Transmissdes de raios-X sdo convertidas em imagens
detalhadas através de um computador que sintetiza os dados
dos raios-X. As imagens sdo exibidas em secdo transversal de
qualquer nivel corporal da cabeca aos pés. Uma tomografia
computadorizada do peito ou do abdémen permite a detecgéo
de linfonodos, figado ou bago aumentados. Uma tomografia
pode ser utilizada para medir o tamanho destas e de outras
estruturas durante e apds o tratamento.

Trombocitopenia
Diminui¢do abaixo do normal do nimero de plaquetas do
sangue.
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para tratarem o cancer. Esses médicos cooperam e colaboram
para dar ao paciente o melhor tratamento (cirurgia,

radioterapia e quimioterapia) para os pacientes. Os oncologistas

lidam com os tumores sélidos. As leucemias, linfomas e
mielomas sdo mais freqlientemente tratadas pelos
hematologistas. H4 a especialidade chamada Onco-hematologia
que cuida dos canceres do sangue.

Pancitopenia

Diminuicéo abaixo do normal da concentragio dos trés
principais tipos de células sanguineas: glébulos vermelhos,
glébulos brancos e plaquetas.

Plaguetas

Pequenos fragmentos circulantes no sangue (em torno de um
décimo do volume dos glébulos vermelhos) que se aderem ao
local onde houve lesdo de um vaso sangliineo e se agregam
umas as outras, vedando o vaso sangiineo lesado e
interrompendo o0 sangramento.

Quimioterapia

Uso de substancia quimica (drogas ou medicamentos) para
eliminar células malignas. Inimeras drogas foram
desenvolvidas com esse objetivo; a maioria atua causando
danos ao DNA das células. Quando o DNA é lesado, as células
nao conseguem crescer ou sobreviver. Para uma quimioterapia
bem sucedida, as células malignas devem ser pelo menos
ligeiramente mais sensiveis as drogas que as células normais.
Como as células da medula, do trato intestinal, da pele e dos
foliculos de cabelo sdo mais sensiveis a essas drogas, efeitos
colaterais nesses 6rgdos sdo comuns na quimioterapia; por
exemplo, feridas na boca e perda de cabelo.

Recidiva
Retorno da doenca depois de um periodo de remissdo
poés-tratamento.

Remissao

Desaparecimento completo de uma doenga, geralmente como
resultado do tratamento. Os termos “completa” ou “parcial” sdo
utilizados para modificar o termo remissdo. Remissdo completa
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tipo de célula envolvida. Sendo assim, 0s quatro tipos principais
de leucemia séo: leucemia mieldide crénica e aguda, e,
leucemia linfoide crénica e aguda.

A leucemia aguda é uma enfermidade de progresséo rapida que
afeta principalmente células ndo formadas ou primitivas (ainda
ndo completamente desenvolvidas ou diferenciadas). Essas
células imaturas sdo incapazes de desempenhar suas funcdes
normais. A leucemia crénica progride lentamente e permite o
crescimento de um maior nimero de células mais
desenvolvidas. Em geral, essas células mais maduras podem
desempenhar algumas de suas fun¢es normais.

A possibilidade de medir caracteristicas especificas das células
levou a subclassificacdo das principais categorias de leucemia. A
leucemia de células pilosas, um tipo de leucemia linféide crénica,
€ uma dessas subclassificagdes. Essa divisdo em categorias €
subcategorias permite que o médico decida qual tipo de
tratamento funciona melhor para o tipo de célula envolvido e
qual a rapidez com a qual a doenca pode se desenvolver.

A leucemia de células pilosas € um disttrbio maligno de
crescimento lento que afeta as células brancas denominadas
linfocitos. Essa doenca se chama leucemia de células pilosas
porque os linfécitos leucémicos apresentam projecdes curtas e
finas em sua superficie, com a aparéncia de fios de cabelo,
guando examinados ao microscopio (veja Figura 2). As células
pilosas se acumulam na medula 6ssea e no bago, e em menor
extensdo nos linfonodos. O acimulo desses linfdcitos
leucémicos sem fun¢do na medula impede a producdo de
células sangiineas normais pela mesma. Essas células normais
sdo de fundamental importancia para o bem-estar do paciente.
Nao se sabe ainda como as células leucémicas adquirem
vantagem competitiva, invadem a medula e impedem a
producdo de células normais.

Sinais e Sintomas

‘ Leucemia de células pilosas.pmd

O diagnostico precoce da leucemia de células pilosas é dificil
porgue os sintomas séo vagos e se assemelham aqueles de
outras doencas. A doenca pode ser detectada durante uma
avaliacdo médica devido a um baco aumentado ou a uma
diminuic&o inesperada nas contagens de células sanguineas.
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O paciente pode experimentar uma sensa¢do de desconforto
ou de peso no lado superior esquerdo do abdémen, como

resultado do aumento do bacgo. Perda de peso inexplicada e
certo mal-estar fazem com que o paciente procure o médico.

As células pilosas se acumulam na medula 6ssea, impedindo
gue ela produza células sangliineas normais em nimero
suficiente. A alteragdo da producéo normal de globulos
vermelhos leva a anemia (deficiéncia de glébulos vermelhos),
trombocitopenia (deficiéncia de plaquetas) e risco aumentado
de infeccdes (deficiéncia dos globulos brancos denominados
neutrofilos e mondcitos, que combatem as infeccGes).
Frequentemente verifica-se uma deficiéncia de todos os trés
tipos de células sanguiineas (pancitopenia). O aumento dos
linfonodos é pouco comum, embora as células leucémicas
sejam tipos de linfécitos anormais. Células pilosas se
acumulam na medula e no bago (locais mais favoraveis ao seu
crescimento) e em menor nimero nos linfonodos.

Figura 2. Foto de sangue de um paciente com Leucemia de Células
Pilosas, mostrando trés células caracterisitcas com projecdes
irregulares em suas superficies
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sentido ou medido através de tomografia computadorizada ou
ressonancia magnética, dependendo do grau do aumento e da
localizagéo.

Medula Ossea

Os 0ss0s s@o ocos e sua cavidade central € ocupada pela
medula, um tecido esponjoso que desempenha papel
fundamental no desenvolvimento das células sanglineas. Apés
a puberdade, a medula dos ossos como coluna cervical,
vértebras, costelas, esterno, pelve, ombros e crénio continuam
ativos na formacédo de células sangiineas.

Mondcitos (Macrofagos)

Tipo de gldbulo branco que auxilia no combate as infecgdes.
Os mondcitos e os neutrdéfilos séo as duas principais células
“matadoras e comedoras de microorganismos” que encontramos
no sangue. Quando os mondcitos saem do sangue e penetram
no tecido eles transformam-se em macréfagos. O macréfago é
0 mondcito em acdo e pode combater infec¢es nos tecidos ou
exercer outras funcfes, como ingerir células mortas.

Neutrofilo

Principal célula fagocitaria (comedora de micrébios) do
sangue. Essa célula sanglinea é a principal célula no combate
as infecgdes. Freqientemente tem seu numero diminuido em
pacientes com leucemia aguda ou ap6s quimioterapia, o que
aumenta a suscetibilidade dos mesmos a infecgdo. Um
neutréfilo pode ser polimorfonuclear ou segmentado.

Neutropenia
Diminuicdo abaixo do normal do nimero de neutréfilos do
sangue (um tipo de glébulo branco).

Oncologista

Médico que faz o diagndstico e trata os pacientes com cancer. Sdo
normalmente especializados em medicina interna no caso de
adultos, e quando tratam criangas, sdo oncopediatras.

Oncologistas radioterapeutas especializam-se no uso de radiagéo
para o tratamento do cancer. Ja os cirurgides oncologistas
especializam-se no uso de procedimentos cirargicos

17 4/15/2004, 3:21 PM
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Imunofenotipagem

Método que utiliza as reacdes dos anticorpos com 0s antigenos
para determinar os tipos celulares especificos em uma amostra
de células do sangue, da medula ou de linfonodos. Um
marcador é colocado em anticorpos reativos contra antigenos
especificos de uma célula. Esse marcador pode ser identificado
através de um equipamento laboratorial (citometro de fluxo)
utilizado para o teste. A medida que as células, com seus
arranjos de antigenos, vao reagindo contra anticorpos
especificos, elas podem ser identificadas através do marcador;
por exemplo, células da leucemia mieléide podem ser
distinguidas das células da leucemia linféide. Esse método
auxilia a subclassificar os tipos de células que podem, por sua
vez, auxiliar a decidir qual o melhor tratamento a ser utilizado
para determinado tipo de leucemia ou linfoma.

Leucdcitos
Sindénimo de glébulos brancos (veja Glébulos Brancos).

Leucopenia
Diminuicio abaixo do normal da concentragdo dos leucécitos
do sangue (globulos brancos).

Linfocitos

Tipo de glébulo branco que participa do sistema imunolégico
do corpo. Ha trés tipos principais de linfocitos: Linfocitos B,
gque produzem anticorpos para auxiliar a combater agentes
infecciosos como bactérias, virus e fungos; Linfocitos T, que
possuem varias func@es, inclusive a de auxiliar os linfocitos B
a produzirem anticorpos e atacar células infectadas por virus;
e células NK (Natural Killer), que atacam células tumorais.

Linfonodos

Pequenas estruturas, do tamanho de grdos de feijao, que
contém grandes nimeros de linfocitos e se conectam uns aos
outros através de pequenos canais denominados canais
linfaticos. Os ganglios se encontram distribuidos ao longo do
corpo. Em pacientes com linfoma, linfoma de Hodgkin e
alguns tipos de leucemia linféide, os linfécitos malignos
crescem e se expandem nos ganglios, que podem se apresentar
aumentados. Esse aumento dos ganglios pode ser visualizado,
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Uma diminui¢do marcante dos fagdcitos (neutrdéfilos e mondcitos)
resulta em chances aumentadas de desenvolvimento de
infecgBes. Alguns pacientes percebem que possuem a doenca
devido ao aparecimento de febre, calafrios e outros sinais de
infecgdo. Manchas escuras ou azuladas (equimoses) na pele
podem ocorrer sem a ocorréncia de lesdes ou apos lesdes
minimas, como resultado da baixa concentracdo de plaquetas
no sangue.

Diagnostico

‘ Leucemia de células pilosas.pmd

Um diagndstico preciso € estabelecido através da avaliagédo das
células no sangue e na medula 6ssea.

O médico pode suspeitar da leucemia de células pilosas apds um
exame de sangue preliminar. As contagens das células sanguineas
se apresentam baixas e é possivel que células pilosas sejam
detectadas no sangue. As vezes as células pilosas s30 numerosas
no sangue, o que resulta em um aumento dos glébulos brancos.
Uma amostra de medula éssea geralmente é necessaria para
confirmar a doenga. A obtencdo dessa amostra, retirada do 0sso
do quadril, pode ser feita no consultério médico.

Para que uma amostra de medula seja obtida do quadril o
paciente geralmente se deita de brugos ou lateralmente. A pele
da regido de onde a amostra sera removida é tratada com um
anti-séptico e um anestésico local. Quando a pele esta
anestesiada, uma agulha € inserida na dire¢do do osso do quadril.
Uma peguena amostra da medula é aspirada com uma seringa;
esse processo é denominado aspiracdo da medula. Em seguida,
um pequeno fragmento de osso com medula é removido para
avaliag8o. Esse procedimento é denominado bidpsia da medula
Ossea. A amostra é obtida através de uma agulha oca calibrosa,
gue permite a remoc¢ao de varios fragmentos com medula. A
bidpsia € muito importante porque as células pilosas nédo sao
facilmente obtidas através da aspiracéo e, desta forma podem ser
identificadas mais prontamente.

As amostras da medula sdo examinadas de varias maneiras.
Uma gota do liquido aspirado € colocado em Iaminas e seco
com aplicacdo de ar. As células desidratadas da medula sé&o
coradas e examinadas em um microscopio 6tico (mielograma)
para identificar se ha células leucémicas presentes, e, em caso
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afirmativo, de que tipo. Quando visualizadas
microscopicamente, as células pilosas tém uma aparéncia
caracteristica, com projecdes de superficie em sua periferia.
Corantes que acentuam caracteristicas especificas de diferentes
tipos de células leucémicas podem auxiliar na identificagdo
microscopica das células pilosas.

Técnicas especiais de imunofenotipagem também sao utilizadas
para células do sangue e da medula. Certas proteinas séo
localizadas na superficie de cada célula; cada tipo celular
apresenta seu padrao de proteinas caracteristico. Como outras
células, as células pilosas apresentam um padrdo especifico que
auxilia na sua identificacdo. O exame dessas proteinas de
superficie (antigenos) através de anticorpos que se combinam
com antigenos especificos, é analisado através de um
equipamento especial (citbmetro de fluxo) que auxiliard o
especialista a classificar o tipo de leucemia.

Um outro teste utilizado é a tomografia computadorizada, que
cria uma imagem dos linfonodos abdominais e do bago para
avaliacdo precisa de suas dimensdes. Esses estudos podem ser
repetidos apds o tratamento para determinar se os linfonodos
abdominais ou o baco aumentados diminuiram ou permanecem
do mesmo tamanho.

Tratamento

‘ Leucemia de células pilosas.pmd

O tratamento da leucemia de células pilosas melhorou de forma
consideravel apds a introducdo de novos agentes quimicos.
Quando esses agentes conseguem matar as células pilosas da
medula 6ssea a producdo de células sangliineas normais pode
ser restaurada. Além disso, as células pilosas do bago e dos
linfonodos também sdo mortas juntamente com as da medula,
livrando o corpo de seus efeitos prejudiciais.

Quimioterapia

A quimioterapia é a utilizacdo de drogas para matar células
malignas. Existem varias substancias quimicas disponiveis

para o tratamento da leucemia de células pilosas. A pentostatina
(desoxicoformicina ou Nipent) e a cladribina
(2-clorodesoxiadenosina, 2-CdA ou Leustatin) sdo muito efetivas
para matar as células pilosas. Isso permite que a medula se
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Granuldcitos

Tipo de glébulo branco que apresenta um grande ndmero de
granulos proeminentes no corpo celular. Outras células
sanglineas apresentam um menor namero de granulos, como
linfécitos, por exemplo. Os neutrofilos, eosinofilos e basofilos
sdo tipos de granuldcitos.

Hematologista

Médico especializado no tratamento de doengas das células
sanguineas que pode ser um internista (que trata de adultos)
ou um pediatra (que trata de criancas). Hematologistas podem
atuar na area clinica ou séo médicos especializados no
diagndstico de doencas do sangue e que realizam testes
laboratoriais especializados, freqiientemente necessarios

para um diagnostico preciso.

Hematopoese

Processo de formacao de células do sangue na medula Gssea.
As células mais primitivas da medula séo as células-tronco,
gue iniciam o processo de desenvolvimento das células do
sangue. As células-tronco se transformam em células
sanguineas jovens ou imaturas, como os globulos brancos ou
vermelhos, de varios tipos. Esse processo € denominado
“diferenciacao”. As células sangtiineas jovens se transformam
posteriormente em células sanglineas totalmente funcionais.
Esse processo é chamado “maturacdo”. As células saem entéo
da medula e penetram no sangue e na circulagdo (veja Figura
1, pag. 3). A hematopoese € um processo continuo
normalmente ativo ao longo da vida. A razédo para esta
atividade é o fato que a maioria das células sanguineas vive
por periodos curtos e deve ser continuamente substituida.
Aproximadamente quinhentos bilhdes de células sangiiineas
sdo produzidas a cada dia. Os glébulos vermelhos vivem
aproximadamente quatro meses, as plaquetas em torno de
dez dias e a maioria dos neutrdfilos, de dois a trés dias. Essa
necessidade de reposi¢do muito rapida explica a deficiéncia
severa no numero de células sanglineas que se verifica
guando a medula é lesada por tratamento citotéxico
intensivo ou pela substituicdo de suas células por células da
leucemia, do linfoma ou do mieloma.
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Basofilos
Tipo de glébulo branco que participa de certas reacdes
alérgicas.

Células-Tronco

Células primitivas da medula, importantes para a producao de
glébulos vermelhos, glébulos brancos e plaquetas (veja
Hematopoese). Geralmente as células-tronco sdo encontradas
abundantemente na medula, porém algumas saem da mesma
e circulam no sangue. Através de técnicas especiais, as células-
tronco do sangue podem ser coletadas, preservadas por
congelamento e, posteriormente, descongeladas e utilizadas
no tratamento.

Eosinofilo

Um dos tipos de glébulo branco que participa de certas
reacOes alérgicas e auxilia a combater certas infecgdes
parasitéarias.

Fagocitos

Células (tipos de glébulos brancos) que “comem” (ingerem)
microorganismos como bactérias ou fungos e os matam como
forma de proteger o corpo de infeccdes. Os dois principais
fagécitos do sangue sdo os neutréfilos e os basofilos. A
diminui¢éo do nimero dessas células sanglineas é a principal
causa de suscetibilidade a infecgBes em pacientes com
leucemia ou naqueles tratados com radioterapia e/ou
guimioterapia intensivas que suprimem a produc¢do de células
sanguineas na medula.

Glébulos Brancos

Sindénimo de leucdcitos. Existem cinco tipos de glébulos
brancos: neutrofilos, eosindfilos, baséfilos, mondcitos e
linfocitos.

Glébulos Vermelhos

Células sanguineas que carregam hemoglobina, a qual se liga
ao oxigénio e o transporta aos tecidos do corpo. Também
conhecidos como eritrécitos, os globulos vermelhos constituem
em torno de 45% do volume do sangue em individuos
saudaveis.
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recupere e reponha o nivel de células sangiiineas normais e faz
com que o0 bago e possiveis linfonodos abdominais aumentados
diminuam ou voltem ao tamanho normal.

Embora, tanto a cladribina, como a pentostatina apresentem
indices de resposta similar, a cladribina é freqientemente
utilizada inicialmente devido ao seu tempo curto de
administracdo; ela geralmente é administrada por via
endovenosa durante sete dias. Esse tratamento pode ser
administrado a um paciente ambulatorial ou hospitalizado
através de uma bomba de infusdo. Um curso Unico de sete dias
induz a uma remissdo completa em 75% dos pacientes e a
uma remissdo parcial significativa na maioria dos restantes. A
maioria dos pacientes tém permanecido em remissdo durante,
pelo menos, 5 anos de acompanhamento.

Alguns pacientes apresentam febre em torno de 38°C durante
ou apos o tratamento com a cladribina. O periodo das febres
coincide com o declinio das células pilosas no sangue. Essas
febres relacionadas a droga néo estdo associadas a infecgdes e
geralmente desaparecem entre trés e dez dias. Os pacientes
também podem se sentir cansados durante as primeiras
semanas de tratamento. As contagens de células sanguineas
podem se apresentar diminuidas como resultado do
tratamento, porém, com o passar do tempo verifica-se uma
melhora e elas freqientemente retornam ao normal.

A pentostatina é um outro agente que tem obtido altos
indices de resposta em pacientes com leucemia de células
pilosas. E mais freqiientemente utilizada em pacientes que
apresentam infecgbes ativas porque € menos toxica a
medula 6ssea remanescente que a cladribina. E
administrada via endovenosa uma vez por semana, durante
trés a seis meses. A administracdo da pentostatina leva
aproximadamente 20 minutos. Essa droga induz a remissao
em mais de 80% dos pacientes. A maioria dos pacientes em
remissdo permanece assim por pelo menos 8 anos.

O Interferon alfa, tanto do tipo 2a (Roferon-A) como do tipo
2b (Intron-A) pode ser utilizado para tratar a leucemia de
células pilosas, porém, é menos efetivo que a cladribina ou a
pentostatina. Ambos os tipos produzem efeitos antileucémicos
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similares. O Interferon pode ser administrado de forma injetavel
trés vezes por semana, por até um ano; no entanto, uma terapia
de manutencgdo por longo prazo é necessaria para manter a
doenca sob controle. O Interferon pode causar efeitos colaterais
como fadiga, febre e dor nos 0ssos. Essa droga geralmente é
reservada para aqueles pacientes que ndo respondem a
cladribina ou a pentostatina.

Imunoterapia para Pacientes com Reincidéncia
da Doenca

Alguns pacientes podem apresentar recaida (recidiva) da
doenca apds o tratamento e remissdo (resposta) iniciais. A
recaida apés o tratamento com a cladribina ou a pentostatina
pode responder bem a outro curso de tratamento com a mesma
droga. Drogas alternativas podem ser utilizadas em pacientes
cuja doenca néo responde bem ao tratamento com a droga
inicial ou em pacientes que apresentam recidiva da doenca.

Um novo agente desenvolvido no “National Cancer Institute”,
nos EUA, tem sido eficaz no tratamento de um grande nimero
de pacientes com leucemia de células pilosas resistente a terapia
realizada.

Ainda experimental, esse novo agente € um anticorpo que ataca
um local especifico (antigeno de superficie) das células pilosas,
conhecido como CD22. Aderida ao anticorpo € encontrada uma
toxina bactericida potente que mata as células pilosas. Essa
droga ¢ infundida por via endovenosa em trés doses,
administradas um dia sim, um dia ndo. Essa abordagem tem
sido utilizada em um pequeno namero de pacientes em estudos
clinicos iniciais, porém parece ser bastante efetiva e esta
associada a efeitos colaterais minimos na dosagem utilizada.

Cirurgia

As células pilosas se infiltram no baco e fazem com que ele se
apresente aumentado na maioria dos pacientes. Um baco
aumentado pode significar o aprisionamento e a destrui¢do de
grandes quantidades de células sangliineas normais. Além disso,
um baco aumentado pode causar desconforto ao paciente.

A remocao cirdrgica do bago era uma forma de tratamento
comum antes do advento de drogas efetivas. O baco se encontra
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Anemia

Diminuicao do nimero de glébulos vermelhos e,
consequientemente, da concentracdo da hemoglobina no
sangue (abaixo de 10%, o normal é de 13 a 14%). Como
resultado, a capacidade de transporte de oxigénio do sangue é
diminuida. Quando severa, a anemia pode causar fisionomia
palida, fraqueza, fadiga e falta de folego ap6s esforcos.

Anticorpos

Proteinas produzidas por células plasmaticas (derivadas dos
linféeitos B) como resposta a corpos estranhos denominados
antigenos. Por exemplo, agentes infecciosos como virus ou
bactérias fazem com que os linfécitos produzam anticorpos
contra os mesmos. Em alguns casos (por exemplo, no caso do
virus do sarampo) os anticorpos tém funcao protetora e
impedem uma segunda infeccé@o. Esses anticorpos podem ser
utilizados para identificar células especificas e melhorar os
métodos de classificagdo da leucemia ou do linfoma (veja
Imunofenotipagem). Anticorpos direcionados contra antigenos
nas células da leucemia ou do linfoma podem ser utilizados
para maté-las diretamente ou através da acdo de toxinas
aderidas aos mesmos.

Baco

Orgao do corpo que se encontra na porgao superior esquerda
do abddmen, bem abaixo do lado esquerdo do diafragma.
Contém aglomerados de linfocitos (similarmente aos
linfonodos) e também filtra células sangiineas velhas ou
gastas. Ele é frequentemente afetado pela leucemia,
principalmente pelas leucemias e linfomas. O aumento do
baco é denominado “esplenomegalia”. A remocéo do bago
através de cirurgia € denominada “esplenectomia”. A
remocdo do bago pode ser feita sem efeitos prejudiciais ja
que outros 6rgéos, como os linfonodos e o figado, podem
realizar a maioria de suas funcdes.
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superficie das células pilosas, porém, ndo nas células normais.

O anticorpo especifico para as células pilosas as elimina da
medula, porém, diferentemente da quimioterapia, ndo lesa as
células saudaveis da mesma. Essa terapia pode mostrar-se
mais efetiva que os métodos atuais ou pode ser Util para
pacientes com formas de leucemia de células pilosas que ndo
respondem bem a quimioterapia. A participacdo de pacientes
em estudos clinicos é importante para a identificacdo de tais
terapias.

A medida que os anos passam, novas descobertas sdo feitas e
novas formas de utilizacdo das drogas ja existentes sédo
encontradas; espera-se que um namero cada vez maior de

pacientes desenvolva remissdes completas e a cura da doenca.
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na porg¢do superior esquerda do abddémen, entre 0 estdmago e o
diafragma (veja Figura 3). A remocéo do bago (esplenectomia)
¢ feita sob anestesia geral.

A esplenectomia néo é utilizada atualmente no tratamento
inicial da doenca. No entanto, ela pode ser necessaria

em pacientes que ndo respondem ao tratamento com substancias
guimicas como a pentostatina ou a cladribina ou que
apresentam reincidéncia ap6s 0 mesmo.

Transplante de Células-Tronco

Também experimental, o transplante alogénico de células-tronco
somente pode ser considerado em poucos casos. Esse tipo de
transplante utiliza células obtidas da medula 6ssea ou do
sangue de um doador geneticamente compativel. O transplante
¢ feito apds o paciente ter sido tratado com uma quimioterapia
intensiva, algumas vezes combinada com radioterapia, para
tentar erradicar ao méximo as células leucémicas. Como o
desenvolvimento de células sangliineas normais na medula é
severamente prejudicado por esse tratamento, o transplante de
células-tronco doadas é feito para corrigir esse problema. Esse
procedimento pode ser (til em individuos jovens que possuem
um doador compativel e que nao respondem a quimioterapia.

Cuidados de Acompanhamento

Com o advento de terapias medicamentosas efetivas,
freqUentemente a leucemia de células pilosas responde bem ao
tratamento e a maioria dos pacientes apresenta remissoes
prolongadas. O objetivo inicial do tratamento é induzir a
remissdo completa.

Remissdo completa significa que as células pilosas foram
erradicadas do sangue, da medula 6ssea e do bago e que as
contagens de células sangliineas e o tamanho do baco voltaram
ao normal. Nessa situacéo, o risco do paciente contrair
infeccbes é aproximadamente igual ao da populagéo em geral.

Depois que o tratamento termina e o paciente se encontra em
remissao, € necessario um acompanhamento em intervalos
regulares. Durante esse acompanhamento sdo feitos exames
fisicos e exames de sangue. Periodicamente pode ser necessario
um exame de medula éssea ou uma tomografia

11

27 4/15/2004, 3:21 PM



computadorizada do abdémen para verificar se a doenca
permanece em remissao.

Causas e Fatores de Risco

A causa da leucemia de células pilosas e as maneiras de
preveni-la ndo sdo conhecidas. Parece ndo haver um elo direto
da doenca com a exposi¢do a toxinas ambientais. A doenca
ocorre em membros da mesma familia com bastante freqtiéncia,
porém, nenhum padrao hereditario foi estabelecido.

Aspectos Sociais e Emocionais

O diagnostico de leucemia pode provocar uma resposta
emocional profunda nos pacientes, membros de sua familia e

Aumento de Orgaos

Normal

Aumentado

Aumentado

Figura 3. A leucemia de células pilosas geralmente é acompanhada
por um aumento do figado e do baco. O figado é o 6rgédo que aparece
pontilhado, em seu tamanho normal e posicionado normalmente, sob
as costelas inferiores direitas. O bago é o 6rgdo menor, em cor escura,
abaixo das costelas inferiores esquerdas. O aumento pode ser ligeiro
ou chegar a ocupar grandes partes do abdémen. Com um tratamento
bem sucedido o figado e o baco retornam a seu tamanho normal
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amigos. Negacdo, depressdo, desespero e medo sdo reacoes
normais e comuns. Nao hé reacfes esperadas ou inesperadas.

O néo entendimento do que estd acontecendo, o
desconhecido, o que acontecera a seguir, sdo temas que 0s
pacientes devem discutir a fundo e freqientemente com suas
familias, médicos e enfermeiras. O estresse emocional pode ser
agravado por dificuldades no trabalho, nos negécios ou na
interacdo com a familia e os amigos. Explica¢cdes abrangentes,
abordando inclusive perspectivas de remissédo e planos de
tratamento, podem trazer alivio em termos emocionais,
auxiliando o paciente a focar-se no tratamento que tem pela
frente e nas perspectivas de recuperacao.

Membros da familia ou entes queridos podem ter perguntas a
respeito da quimioterapia e de métodos alternativos de
tratamento. E melhor conversar diretamente com os médicos a
respeito das duvidas relacionadas. Os problemas e reacfes
devem ser discutidos com os profissionais de salde, que
compreendem a complexidade das emocdes e as necessidades
especiais daqueles que convivem com a leucemia.

O Futuro
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Tratamentos bastante efetivos com substancias quimicas foram
desenvolvidos para a leucemia de células pilosas. A vida de
muitos pacientes foi prolongada e melhorada como resultado
do advento de tais drogas. Muitos pacientes permanecem sem
a doenca por muitos anos ap6s o tratamento com a cladribina
ou a pentostatina e apresentam uma expectativa de vida
normal. Além disso, o Interferon, a esplenectomia e, em
pacientes mais jovens, o transplante de células-tronco
oferecem opcdes adicionais de tratamento para pacientes que
néo respondem bem a cladribina ou a pentostatina.

Anticorpos Monoclonais

Como mencionado na pagina 11, novas terapias estdo sendo
pesquisadas para melhorar ainda mais o tratamento dessa
doenca. Estudos clinicos estdo explorando o uso de anticorpos
capazes de localizar e atacar especificamente células leucémicas,
matando-as ou envenenando-as. Quando injetados nos
pacientes, esses agentes se aderem a locais especificos na
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