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1. SIGLAS E CONCEITOS
- AHAI: Anemia Hemolitica Autoimune
- TAD: Teste da Antiglobulina Direta
- HPF: Hemoglobinuria Paroxistica a Frio
- DAC: Doenga por Crioaglutininas
- LDH: Desidrogenase Lactica
- CD: Coombs Direto
- MAT: Microangiopatia Trombética
- TGO: Transaminase Glutamico-Oxalacética
- TGP: Transaminase Glutamica-Pirdvica
- BTF: Bilirrubinas Total e Fraces
- TPTA: Tempo de Tromboplastina Parcial Ativado
- TP: Tempo de Protrombina
- FAN: Fator Antinuclear
- VDRL: Venereal Disease Research Laboratory
- VHS: Velocidade de Hemossedimentacao
- PCR: Proteina C Reativa
- Hb: Hemoglobina
- Kg: Quilograma
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- Mg: Miligrama
- dL: Decilitro

- DAC: Doenga por Crioaglutininas

2. CONCEITOS INICIAIS

A Anemia Hemolitica Autoimune (AHAI) é uma condicao patolégica adquirida que decorre
da destruicao prematura das hemacias, seja pelo sistema complemento, seja pelo sistema
reticuloendotelial, decorrente da produgdao de autoanticorpos, podendo ser tanto primaria,
quanto secunddria a alguma doenca de base. Pode ter curso clinico varidvel, desde
apresentacdes subclinicas até casos potencialmente ameagadores & vida. E considerada uma
patologia rara, tendo em vista a incidéncia estimada em 1 - 3 casos a cada 1.000.000 de pessoas.
Em aproximadamente 7% dos casos, existe associagdo com trombocitopenia imune,
caracterizando a Sindrome de Evans, denotando maior risco de recidiva e refratariedade a terapia
de primeira linha.

O diagnéstico é pautado no achado de evidéncias de hemdlise, tanto clinicas, como a
presenca de ictericia, quanto laboratoriais, como reticulocitose, elevacdo da LDH,
hiperbilirrubinemia as custas da fracdo indireta (ndo conjugada) e reducdo dos niveis da
haptoglobina. Neste contexto, é imprescindivel a realizacdo do TAD para a diferenciacdo entre
hemolise autoimune e ndo autoimune.

Quanto a classificacdo, podemos subdividir a AHAI de acordo com o isotipo e
caracteristicas térmicas dos autoanticorpos, evidenciados através do TAD. A AHAI por anticorpos
guentes (anti-1gG) é o subtipo mais comum, encontrado em 60-70% dos casos, sendo seguida
pela AHAI por anticorpos frios (anti-lgM), responsavel por 20-25% dos casos, onde a hemdlise
ocorre sobretudo nas baixas temperaturas, visto que neste cendrio o anti-IgM liga-se as
hemdcias. Existem ainda os casos de AHAI mista, ou seja, com TAD positivo tanto para IgG, quanto
a presenca de altos titulos de aglutininas a frio. Por fim, existe ainda o subtipo atipico, que se
caracteriza pela negatividade do TAD.

Com relacdo a etiologia, em aproximadamente 50% dos casos sdo encontradas patologias
de bases subjacentes, incluindo doencas autoimunes, infecciosas, neoplasicas /
linfoproliferativas, transplantados e imunodeficiéncias.

ETIOLOGIAS SECUNDARIAS DE AHAI

DOENGAS HEMATOLOGICAS

- Leucemia Linfoide Cronica
- Linfoma Ndo Hodgkin

- Hemoglobinopatias

NEOPLASIAS SOLIDAS
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- Timoma

- Ovirio

- Prdstata

IMUNODEFICIENCIAS

Imunodeficiéncia Comum Variavel
Deficiéncia de IgA
Sindrome Linfoproliferativa Autoimune

DOENCAS AUTOIMUNES

Lupus Eritematoso Sistémico

Esclerose Sistémica

Tireoidites Autoimunes (Hashimoto e Graves)
Sindrome de Sjogren

Doengas Inflamatdrias Intestinais

Hepatite Autoimune / Cirrose Biliar Primaria

DOENCAS INFECCIOSAS

Parvovirus B19

Hepatites Virais (A, B e C)
HIV

Mycoplasma spp.
Tuberculose

Babesiose

Brucelose

Sifilis

Ebstein-Barr

Virus Sincicial Respiratério

MEDICAMENTOS

Antibidticos (penicilinas, cefalosporinas, etc.)

Drogas citotdxicas (oxaliplatina, etc.)

Antidiabéticos (metformina)

Anti-inflamatérios (diclofenaco, etc.)

Medicamentos com atuacdo no Sistema Nervoso (a-metildopa, L-dopa, clorpromazina,
etc.)

Cardioldgicos (procainamida, etc.)

Terapia com LLC: inibidores da fludarabina e tirosina quinase

Inibidores de Check-Point (Nivolumabe, Pembrolizumabe, Ipilimumabe)
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3. OBIJETIVOS:

a. OBIJETIVO GERAL:
- Implantar um protocolo acerca da abordagem diagndstica e terapéutica inicial aos
pacientes adultos com suspeita ou confirmagao de AHAI.

b. OBJETIVOS ESPECIFICOS:
- Construir um documento atualizado que oferte esclarecimento sobre o manejo da AHAI;
- Fornecer ferramenta educativa sobre a historia natural da AHAI;

4. METODOLOGIA
Foi realizada busca de artigos publicados de 2018 até 2024 na base de dados “PubMed”,
sem restricdao de idioma. Também foi incluido manual especifico de recomendacgdes publicado
pelo Ministério da Saude do Brasil.
As palavras chave usadas na busca foram as seguintes: “anemia” and “hemolytic” and
“autoimmune”.

5. CRITERIOS DE INCLUSAO E EXCLUSAO
a. CRITERIOS DE INCLUSAO:

Pacientes com idade maior ou igual a 18 anos portadores de AHAI ou anemia sem
etiologia definida.

b. CRITERIOS DE EXCLUSAO:

Pacientes com menos de 18 anos ou portadores de anemia com etiologia ndo
imunoldgica definida e com boa resposta ao tratamento implementado.

6. APRESENTAGAO CLINICA

A AHAI pode ter apresentacao clinica variavel, desde casos ndo complicados em que é
possivel o manejo ambulatorial, até apresentacdes mais exuberantes com risco de ébito.

Os sinais e sintomas podem ser decorrentes tanto da sindrome anémica (fadiga,
palpitacoes, dispneia aos esforcos, palidez cutdaneo-mucosa), quanto decorrentes da hemdlise
(ictericia e esplenomegalia), estas ultimas presentes em cerca de um tergo dos casos. Caso a AHAI
esteja associada a alguma etiologia secundaria, outras manifestacdes clinicas podem se somar
ao quadro.

Além da adequada caracterizacdo dos sintomas apresentados, os seguintes dados
também devem ser pontuados na histdria clinica / exame fisico:

Cronologia da instalacdo do quadro;

Relacdo dos sintomas apresentados e a exposicdo ao frio (presente na AHAI por
anticorpos frios);

Histdrico de sangramento recente, incluindo os cutaneo-mucosos;

Histdrico de hemotransfusdes recentes;

Introducdo recente de algum medicamento ou vacinacao;

Histdrico pessoal de colecistopatia, sobretudo quanto aos calculos pigmentados;
Histdrico de cirurgia cardiaca, sobretudo de troca valvar, transplante de érgaos sélidos
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ou de medula éssea;

- Histéria familiar de anemia hemolitica ou anemia sem causa definida, assim como em

relagao as patologias clinicas mais frequentemente associadas a AHAI;

- Pesquisa no exame fisico de linfonodomegalias e visceromegalias;

- Avaliagdo quanto a acrocianose ou doenga de Raynaud.

Através desses questionamentos, algumas causas de anemia hemolitica ja podem ser
identificadas, tais como: reacdao transfusional hemolitica tardia apds transfusdo recente,
hemolise aloimune apds transplante de drgao solido ou de células-tronco alogénicas, hemdlise
imunoldgica induzida por drogas

7. PROPOSTA DE INVESTIGAGAO COMPLEMENTAR

Diante da suspeita de AHAI, o primeiro passo é confirmar o processo hemolitico e excluir
outras causas possiveis ou associadas, tais como: caréncias pré-medulares, doencas cronicas,
doenca renal crénica. Neste cenario, recomendamos a realizagao da seguinte investigacdo inicial:

- Hemograma completo com esfregago de sangue periférico;

- Pesquisa de esquizdcitos (sobretudo se houver plaguetopenia para diagndstico

diferencial com MAT);
- Contagem de Reticuldcitos;
- Funcdo renal (creatinina com calculo da taxa de filtracdo glomerular + ureia);
- Fungao hepatica e marcadores de lesdao hepatocelular (TGO, TGP, Albumina, BTF, TPTA,
TP);

- Sumario de urina;

- Fatores pré-medulares (ferro sérico, ferritina, capacidade total de ligacdo do ferro,
capacidade latente de ligagdo do ferro, indice de saturacdo de transferrina, vitamina
B12, acido félico);

- Provas de Hemdlise (BTF, LDH, CD, Haptoglobina).

Excluidas outras etiologias, os seguintes achados sdo caracteristicos de hemdlise: anemia
normocitica ou macrocitica, associada a reticulocitose, elevacdo da desidrogenase latica,
hiperbilirrubinemia as custas da fracdo indireta (ndo conjugada) e reducdo dos niveis da
haptoglobina. O esfregaco de sangue periférico pode evidenciar policromasia ou caracteristicas
mais especificas, como esferdcitos ou aglutinacao. Para caracterizagdo da anemia hemolitica
como autoimune, é necessdrio a positividade do CD (também denominado de TAD) em individuos
adultos fora do periodo gestacional.

Nenhum destes exames descritos possui isoladamente alta sensibilidade ou
especificidade para o diagndstico de AHAI, sendo a combinacdo dos achados citados que é capaz
de fornecer maior seguranca na inferéncia quanto a hemodlise. Os achados no esfregaco
sanguineo nem sempre serdo evidenciados. A bilirrubina ndo costuma se alterar em casos mais
leves. A coexisténcia de hepatopatia pode levar a achados falsos-positivos, visto que por si sé
pode elevar o LDH e reduzir a haptoglobina. Por fim, alguns casos mais incomuns podem cursar
com reticulopenia, quando, por exemplo, a medula dssea é acometida por infiltracdo neoplasica
ou na infeccdo pelo Parvovirus B19, assim como pode ser decorrente da producdo de
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autoanticorpos contra os reticulécitos. Neste caso, a despeito da baixa contagem sérica dos
reticuldcitos, as outras provas de hemolise serdo positivas.

Uma vez caracterizada a AHAI, o segundo passo é tracar o perfil do autoanticorpos
envolvido através da solicitacdo do TAD monoespecifico, além de iniciar investigacdo quanto as
causas secundarias, através da realizacao dos seguintes exames:

- Sorologias para Hepatite B (anti-HBs, HBsAg, anti-HBC IgM e 1gG), Hepatite C (anti-

HCV);

- Sorologia paraHIV1e2;

- VDRL;

- Fator Antinuclear (FAN);

- Dosagem sérica do complemento (C3 e C4);

- Provas Inflamatorias (VHS e PCR);

- Eletroforese de Proteinas Séricas;

- Dosagem do nivel sérico das Imunoglobulinas (IgM, I1gG e IgA);

- Tomografias de Térax, Abdome e Pelve com contraste (se ndo houver contra indicagao
clinica);

- Autoanticorpos Antifosfolipides (Anticardiolipina, Anticoagulante Lupico, Anti-Beta2-
glicoproteina 1) nos casos em que houver suspeita clinica de SAAF (histérico de
morbidade gestacional, fen6menos tromboembdlicos inexplicados) ou quando houve
baixa resposta da AHAI a terapia proposta;

- Dosagem do Nivel Sérico da Eritropoietina

INTERPRETACAO DO TAD MONOESPECIFICO

Autoanticorpos Quentes Anti-lIgG ou Anti-IgG mais C

Autoanticorpos Frios Anti-IgM ou C3d

Nos casos em que o TAD foi positivo para C3d é necessdrio prosseguir com investigacdo
guanto a possibilidade de AHAI a frio, sendo indicada a solicitacdo da pesquisa e titulacdo das
crioaglutininas, cujo nivel de corte mais aceitavel é o de 64. Logo, valores maiores ou iguais sdo
condizentes com as hipdteses de AHAI a frio ou AHAI Mista. Esta ultima se caracteriza por TAD
fortemente positivo para IgG e C3d, acompanhado por titulo de crioaglutinina > 64 e teste de
antiglobulina indireta positivo para 1gG a 37°C. Caso ndo feche critérios para AHAI mista, se
caracterizara como AHAI a frio. Neste caso, para o diagndstico de DAC é necessario excluir causas
secundarias. Niveis de crioaglutininas inferiores a 64 sdo mais sugestivos de AHAI a quente.

Em raros casos, o TAD pode ser negativo, quando os autoanticorpos apresentam baixa
afinidade ou quando sdo apenas do tipo IgA. Logo, o diagndstico de AHAI TAD negativa necessita
da exclusdo de outras causas de hemdlise, associado a avaliagdo complementar com métodos
mais sensiveis e pouco disponiveis, alguns destes disponiveis no Hemoce, podendo ser realizados
sob orientacdo da Hematologia, além da resposta a corticoterapia.

PRO.GEP-CHUFC.003 — V1 PROTOCOLO CLINICO SOBRE ANEMIA HEMOLITICA AUTOIMUNE NO
ADULTO: PROPEDEUTICA DIAGNOSTICA E TERAPEUTICA
Pagina 6 de 14



| UNIVERSIDADE HOSPITAL MEAC
FEDERAL po CEARA q@ UNIVERSITARIO 4> MATERNIGADE - ESCOLA - & Pw

vee WALTER CANTIDIO - UFC ASSIS CHATEAUBRIAND

SISTEMA DE GESTAO DA QUALIDADE
Tipo do
PROTOCOLO PRO.GEP-CHUFC.003
Documento
Titulo do PROTOCOLO CLiNICO SOBRE ANEMIA HEMOLITICA | Emissdo: Préoxima
Documento AUTOIMUNE NO ADULTO: PROPEDEUTICA 05/12/2024 | revis3o:
DIAGNOSTICA E TERAPEUTICA Versdo: 1 05/12/2026

Em relacdo a AHAI por anticorpos frios, destacam-se duas patologias: a Doenca por
Crioaglutininas (DAC) e a Hemoglobinuria Paroxistica a Frio (HPF). A DAC é responsavel por cerca
de 15% dos casos de AHAI, sendo mediada por autoanticorpos da classe IgM. Em geral, encontra-
se associada a doengas linfoproliferativas, sobretudo com as que afetam a linhagem dos linfécitos
B. Quase a totalidade dos casos também esta associada ao achado de gamopatia monoclonal
IgM. Menos comumente, estd associada a infecgdes, sendo as principais de etiologia bacteriana,
sobretudo por agentes atipicos, como o Mycoplasma spp., ou virais, sendo o Epstein-Barr o mais
associado.

A HPF é uma forma rara da AHAI que ocorre mais na populacao pediatrica apds infecgdes
virais (em geral uma semana apds com curso autolimitado em até 03 meses), sendo causa de
hemolise intravascular. Além da piora do fen6meno hemolitico com o frio, caracteristica tipica
das AHAI por anticorpos frios, possui associagdo com sintomas sistémicos.

- Todos os exames acima estdo disponiveis no Laboratério do HUWC/UFC e podem ser

solicitados através do Master, exceto os seguintes:

- Dosagem sérica de Haptoglobina, Pesquisa de Crioaglutininas e TAD Monoespecifico:
realizados apenas no Hemoce através de solicitacdo com assinatura de Médico Staff
do servico e autorizacdo da Direcdo Hospitalar anexado ao preenchimento de
formulario especifico para envio de exames laboratoriais ao Hemoce (disponivel da
intranet).

- FAN: realizado no laboratério de apoio (atualmente, Gaspar Viana) através de
solicitacdo com assinatura de Médico Staff do servico e autorizacdo da Direcdo
Hospitalar.

8. PLANO TERAPEUTICO RECOMENDADO:
8.1. RECOMENDADO PARA TODOS OS PACIENTES:

- Tratar doencas de bases subjacentes, incluindo processos infecciosos, caso
identificados;

- Iniciar reposi¢gdo empirica de acido félico devido aumento da necessidade em virtude
da proliferacdo dos setor eritréide em resposta a hemdlise;

- Profilaxia farmacoldgica para TEV com heparina durante as exacerbag¢des na auséncia
de contraindicagdes clinicas devido a ocorréncia de fendmenos tromboembdlicos 20
- 25% dos casos.

- Convém discussdo do caso com equipe da Hematologia através de solicitacdo de
interconsulta formal.

8.2. AHAI QUENTE:

A terapia de primeira linha consiste na corticoterapia em doses imunossupressoras,
sendo a Prednisona na dose de 01 mg/kg/dia a medicac¢do de escolha, com resposta em cerca
de 80% dos casos, porém com taxa de recidiva estimada em 60% dos casos apds ou durante o
desmame.

No entanto, em paciente com apresentacdo mais agressiva, sobretudo quando
hemoglobina (Hb) < 6g/dl deve-se ter maior aten¢do quanto ao potencial de evolucdo
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desfavoravel. Quando acompanhada de sinais e sintomas atribuiveis a sindrome anémica
(dispneia, hipotensdo postural, alteracdo do nivel de consciéncia...) e/ou instabilidade
hemodinamica, deve-se considerar a realizacdo de pulsoterapia com metilprednisolona
endovenosa por 03 dias consecutivos com dose de manutencdao de prednisona em dose
imunossupressora apds. Nestes casos, também deve ser considerada a possibilidade de
Imunoglobulina endovenosa em associagdo ou seguida pela corticoterapia diante da
necessidade de resultados mais rapidos, com tempo de resposta estimado em cerca de 01 -
05 dias apds a administragdo e duragdo do efeito até 03 semanas. No entanto, apenas um
terco dos pacientes possui resposta satisfatdria ao uso da imunoglobulina, sendo justamente
0s com apresentagao mais grave os que apresentam melhores respostas. Ainda neste cenario,
é recomendado a transfusdo de 01 concentrado de hemacias desleucocitado e fenotipado por
dia, seguindo rigorosamente Hb e provas de hemdlise, até que seja atingido o objetivo desta
conduta: a melhora sintomatoldgica e a obtencdo de estabilidade clinica.

Além disso, podemos considerar o uso de Eritropoietina como terapéutica adjuvante nos

seguintes casos:

1- Presenca de reticulocitopenia no diagndstico da AHAI,

2- Niveis anormalmente baixos deste hormonio.

Nos pacientes que estiverem em uso de corticdide, a dose imunossupressora de 01 - 1,5
mg/kg/dia de prednisona ou equivalente deve ser mantida por, pelo menos, 03 - 04 semanas.
Novas provas de hemolise devem ser realizadas 02 semanas apds introducdo da corticoterapia
para avaliacdo quanto a resposta a terapéutica. Apds 03-04 semanas de tratamento, caso o
paciente tenha apresentado boa resposta clinica e laboratorial, caracterizada pela melhora
dos sintomas decorrentes da sindrome anémica, Hb em ascensdo (idealmente acima de Hb >=
10 g/dL) e provas de hemdlise negativas ou mostrando tendéncia clara de melhora, o inicio do
desmame pode ser considerado. Inicialmente, recomendamos a reducdo de 10 mg de
prednisona por semana até atingir a dose de 0,5 mg/kg/dia ou 20mg/dia, seguindo apds com
desmames de 05 mg de prednisona por semana até a suspensao, no entanto é recomendavel
gue o corticdide ndo seja completamente desmamado antes de 04 - 06 meses de uso, visto
que existe correlacdao entre recidiva da doenca e rapido desmame do tratamento. Neste
periodo, as provas de hemdlise devem ser monitoradas periodicamente e em caso de recidiva
a dose imunossupressora deve ser retornada.

Nos pacientes em uso de altas doses de corticoide, alguns cuidados sdao recomendados:

- Uso de antiparasitario para prevencdo de estrongiloidiase disseminada, sendo a
Ivermectina a droga de escolha.

- Uso de Inibidores de Bomba de Prétons (ex: omeprazol) nos pacientes que tiverem
algum dos seguintes fatores de risco adicionais: histérico patolégico pregresso de
doenca ulcerosa péptica, idade igual ou superior a 60 anos, uso concomitante de anti-
inflamatdrio ndo esteroidal / anticoagulante / aspirina ou trombocitopenia
concomitante.

- Suplementacdo didria de vitamina D (600-800 Ul) e calcio (1000-1200 mg) dietética
ou farmacoldgica nos pacientes receberem doses de corticoide igual ou superior ao
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equivalente de prednisona 7,5 mg/dia por mais de 12 semanas devido risco aumento

de fraturas. Nos pacientes com 40 anos ou mais, calcular risco de fraturas através do

escore FRAX e considerar realizacdo de Densitometria Ossea;

- Monitorizar glicemia capilar e pressao arterial periodicamente.
MANEJO INICIAL DA AHAI
Apresentagdo Aguda com Hb < 6g/dI - Pulsoterapia com Metilprednisolona 250-
acompanhada de sintomas da sindrome 1000 mg/dia por 03 dias consecutivos,
anémica e/ou Instabilidade seguidos de Prednisona 01 mg/kg/dia;
Hemodinamica - Considerar uso de Imunoglobulina
Intravenosa;
- Transfusao de 01 Concentrado de Hemacias
(Monitorizar Hb e provas de hemdlise apds);

Auséncia de sintomas atribuiveis a - Prednisona 01 mg/kg/dia;
sindrome anémica + Estabilidade - Seguir provas de Hemédlise e Hb para definir
Hemodinamica + Auséncia de critérios de resposta ao tratamento.
Comorbidades

Com relacdo ao tratamento de segunda linha ao paciente que ndo apresentar resposta
a corticoterapia ou cortico-dependéncia, a literatura médica aponta a esplenectomia como
opcao com efeito mais duradoura, ndo existindo consenso quanto ao tempo ideal para sua
realizacdo, porém o rituximabe (anti-CD20) mostrou, em estudos mais recentes, eficacia
semelhante com taxa de resposta global estimada em cerca de 80% em um tempo de resposta
média estimado em cerca de 03-04 semanas, sendo atualmente preferivel como terapia de
segunda linha. Quanto a duracdo do efeito desejado, foi evidenciado resposta préxima a 60%
em até 03 anos apds o uso.

A complicacdo mais grave da esplenectomia é a ocorréncia de sepse por germes
encapsulados no pds-operatério, sendo prevenivel através da vacinacdao adequada a ser
realizada, idealmente, 15 dias antes do procedimento cirurgico (o paciente deverd ser
encaminhado ao Centro de Referéncias de Imunobiolégicos Especiais de Fortaleza-CE). Outra
complicacdo relevante no pds-operatério sdo os fendbmenos trombo-embdlicos. Ja o
Rituximabe traz consigo o risco de reativacdo de infec¢des crénicas, sobretudo Hepatite B e
Tuberculose, sendo indicado idealmente o rastreio destas antes do uso.

Nos pacientes que sdo refratdrios as terapias de segunda linha, pode ser utilizada
estratégia com imunossupressores convencionais, como azatioprina, ciclofosfamida,
micofenolato mofetil e ciclosporina, com eficacia limitada em relacdo as demais terapias
citadas.
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Portanto, em casos refratarios, recomenda-se a tomada de condutas individualizadas
conforme orienta¢do da hematologia do servigo.

DOSES RECOMENDADAS PARA O TRATAMENTO DA AHAI

Rituximabe 375 mg/m? por semana durante 4 semanas.

Imunoglobulina 0,4 g/kg por dia para 5 dias consecutivos.

8.3. SUPORTE TRANSFUSIONAL:

A duracdo estimada para realizacdo de tipagem sanguinea e busca por
hemocomponente compativel em situagdes convencionais é de cerca de 45 minutos, porém
no contexto do paciente com AHAI, diante da maior ocorréncia de interferéncia nos testes
pré-transfusionais pelo efeito do autoanticorpo, pode haver demora neste processo, podendo
ultrapassar 24 horas para realiza¢do de técnicas avangadas, como eluato e adsorc¢do, além da
necessidade de realizacao de fenotipagem estendida ou genotipagem. Logo, é recomendavel
que seja realizada solicitagdao de 01 concentrado de hemadcias desleucocitado e fenotipado
de reserva para estar prontamente disponivel em caso de evolugao desfavoravel do caso.
Sempre deve ser realizado diagndstico diferencial com reac¢do transfusional. Em geral, para
liberagdo deste hemocomponente sera necessario a assinatura do termo de responsabilidade
da RT devido maior ocorréncia de prova cruzada incompativel. Em caso de duvidas, o caso
pode ser discutido com a equipe da Unidade de Hemoterapia do HUWC.

8.4. DOENCA POR CRIOAGLUTININAS (DAC):

O tratamento farmacoldgico para estes pacientes é indicado apenas nos casos de
acometimento grave, com sintomas anémicos persistentes, comprometimento circulatério ou
dependéncia transfusional. Os casos leves ou assintomdticos sdo manejados de forma
expectante e, ao apresentarem exacerbacgdes, que em geral sdo transitorias, apresentam boa
resposta com suporte transfusional.

O tratamento de primeira linha nestes casos é o Rituximabe, obtendo resposta parcial
em aproximadamente 50% dos casos. A resposta completa é incomum.

Nestes pacientes, a restricio ao frio é parte obrigatéria do manejo, sendo
recomendacdo formal manter o paciente aquecido durante o internamento, tendo cuidado
especial com as extremidades.

Nos casos de exacerbacgdes graves, incluindo presenca de hemdlise intravascular, como
a resposta ao Rituximabe demora de semanas a meses, pode-se optar, além do suporte
transfusional, pela realizacdo de Plasmaférese. A corticoterapia possui papel limitado nestes
Casos.
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9. PREDITORES PARA EVOLUCAO COM GRAVIDADE

Reticulopenia;

Hemolise Intravascular;
AHAI mista ou atipica;
Hb admissional < 8 g/dL;

Sindrome de Evans

10. CRITERIOS PARA ALTA HOSPITALAR OU REFERENCIA A HOSPITAL SECUNDARIO

Pode-se considerar alta hospitalar para os pacientes que obtiverem controle do quadro
com o tratamento instituido, seja de primeira ou segunda linha, idealmente quando obtida Hb
>= 10 g/dL, controle dos sintomas acarretados pela sindrome anémica, assim como provas de
hemolise negativas.

Recomendamos que o paciente receba alta hospitalar com retorno programado para 01
més apds nos ambulatdrios de Clinica Médica e/ou Hematologia para prosseguir com manejo e
investigacdo quanto as causas secundarias caso ndo concluida no internamento. Solicitar novas

provas de hemolise para serem realizadas antes da consulta ambulatorial.

11. FLUXOGRAMAS

1- Reticuléeitos

4- Haptoglobina

Provas de
Hemdlise:

2- LDH
3- BTF

5- Coombs
Direto

Suspeita clinica
e laboratorial de
AHAI

A

Descartar outras causas de
anemia e avaliar provas de

hemolise

Provas de Hemolise

Solicitar:

1- Perfil Pré-Medular
(cinética do ferro,
B12 e acido félico):
2- Avaliagao do
esfregaco de sangue
periférico;

3- Funcao Renal.

Positivas com CD positivo

\J

Solicitar TAD monoespecifico +
Investigacao de causas secundarias

Provas de Hemdlise
consistentemente

negativas

v

Investigar outras causas

de anemia
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Suspeita de AHAI
Se CD negativo, é

pouco provavel que seja
! AHAI, Se elevada

Se CD positivo, solicitar . " suspeigao, discutir com
Realizar provas de Hemolise, s :
TAD monoespecifico |« - * | Hematologia estratégia
i Coo i MA
(HEMOCE) DOREEASCONBUE LR (RS TE2 para investigaco de

AHAI TAD negativa.

l

Positivo para IgG e

4

AHAI a Quente

Negativo para C3d
4
l ol
>= 64 AHAI & Frio (Doenga ou
Positivo para C3d com | Solicitar Pesquisa e Titulagdo | L & Sindrome por
1gG positivo ou negativo das Crioaglutininas Crioaglutininas) ou AHAI
mista
AHAI confirmada
1
Se causas secundarias
AHAI por Autoanticorpos |, Avaliar TAD monoespecifico e ___, | identificadas, o manejo
Quentes Primaria investigacdo de causas secundarias deve iniciar pelo
tratamento delas.
' Iniciar Prednisona 01 mg/ka/dia
' . o Establlldage + Acido Félico 05 mg/dia
A\_/allar niveis hemattmétncos. Hemodinamica + = + Antiparasitarios
sinals e sintomas anémicos, ’ Apresentacao + Demais cuidados ao paciente em
estabilidade hemodindmica Oligossintomatica uso de corticdide em altas doses
Pulsoterapia com Metilprednisolona 1g/dia por 03 dias
L consecutivos, seguidos de Prednisona 01 mg/kg/dia;
Sindrome Anémica elou Transfundir 01 Concentrado de Hemacias
Instabilidade — Considerar: 1- Imunoglobulina Endovenosa
Hemodindmica Iniciar Acido Félico 5 mg/dia + Antiparasitarios + Demais culdados
ao paciente em uso de corticoide em altas doses
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