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RESUMO

Apresentamos o caso de um doente do sexo masculino, 32 anos, com Leucemia Linfobldstica Aguda T (LLA T), que foi submetido
a esplenectomia total de urgéncia devido a ruptura esplénica patolégica. De acordo com a literatura, estdo descritos cerca de 26 casos
semelhantes. A ruptura esplénica patoldgica ¢ um acontecimento raro e a sua fisiopatologia nao estd totalmente esclarecida. H4 alguns
factores de risco identificados na LLA, como o sexo masculino e a idade adulta. Por ser uma complicagio grave, exige diagndstico e
tratamento céleres. A clinica é inespecifica, e a tomografia computorizada ¢ o exame de eleicio para o diagndstico. A esplenectomia é
o tratamento de escolha.
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ABSTRACT

We present a case of a 32 year-old male with a T-cell Acute Lymphoblastic Leukemia (T-ALL) who was submitted to a total splenec-
tomy due to a pathologic splenic rupture. According to the literature, there are 26 similar cases described. Pathologic splenic rupture
is a rare event and its pathophysiology is not fully understood. Some risk factors can be identified in ALL patients, as predominance
among males and adulthood. This complication is life threatening and requires prompt diagnosis and treatment. Clinical presentation
is non-specific and computed tomography is the preferred exam for diagnosis. Splenectomy is the treatment of choice.
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CASO CLINICO CD38+, CD10+ e TCR gamma-delta+. O cariétipo
apresentava trissomias dos cromossomas 9 e 13.

Doente do sexo masculino, 32 anos, com ante- Por progressaio da doenca, com documentagio

cedentes pessoais de asma e hébitos tabdgicos de 11 de uma meningite leucémica, decidiu-se iniciar, em

UMA, com diagnéstico de Leucemia Linfobldstica | regime de internamento, quimioterapia (QT) de 32
Aguda T (LLA T) hiperleucocitdria, estddio intermé- | linha. A admissio, clinica e hemodinamicamente
dio entre cortical e medular, refractdria a varias linhas estdvel, destacando-se ao exame objectivo a presenca
de quimioterapia (QT). Imunofenotipagem CD45+, = de esplenomegalia. Ao segundo dia de QQT, apresen-
TdT+, cCD3+, CD7+, CD3+, CD2+, CD4+, CD5+, | tou quadro clinico de dor abdominal no hipocondrio
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esquerdo, sem associagio com esfor¢o ou traumatismo,
sem irradiacdo, sem posi¢ao de alivio e agravada com
os movimentos, concomitantemente com alteragio
do trinsito intestinal: obstipagao e escassez de emissao
de gases. Ao exame objectivo apresentava-se apirético
(36,3°C), taquicdrdico (112 bpm), tensio arterial de
107/59 mmHg, PVC 16 cmH20, abdémen disten-
dido, timpanizado, difusamente doloroso a palpacio,
com dor a descompressio sobretudo nos quadrantes
esquerdos do abdémen. Do ponto de vista analitico,
constatou-se uma reducio da hemoglobina (Hb) de 2
g/dL num periodo de 8 horas (de 8,1 g/dL para 6,2
g/dL), leucocitose (107.000/ul), trombocitopénia
(4.000u/ul), tempo de protrombina 16,3 seg, INR
1,5, tempo de tromboplastina parcial activado 24,0
seg, fibrinogénio 2,7 mg/dL. De salientar, na admis-
sao do internamento apresentava Hb 9,9 g/dL.

A tomografia computorizada (TC) abdominal
(Fig.1) evidenciou esplenomegalia de 20 ¢cm com-
plicada de ruptura com multiplas zonas de enfarte,
hemoperitoneu com liquido sub-hepdtico, que se
estendia também pela goteira parietocélica e cavidade
pélvica e litiase vesicular. Sem sinais de pneumoperi-
toneu.

Perante a ruptura esplénica com mdltiplos enfartes,
complicada de hemoperitoneu, instabilidade hemodi-
namica progressiva e agravamento agudo da anemia,
foi proposta e aceite intervengao cirdrgica urgente.

Ficura 1 — TC abdominal

Sob anestesia geral, 4 laparotomia confirmou-se a
ruptura da cdpsula e polpa esplénica com cerca de 5
cm e hemoperitoneu de 3000 mL, pelo que se proce-
deu a esplenectomia total. Nio se identificaram bagos
acessérios. Dada a litiase vesicular demonstrada na
TC abdominal optou-se por colecistectomia. Durante
a intervengio cirdrgica, fez-se suporte transfusional
com 5 unidades de concentrado eritrocitdrio, 4 pools
de plaquetas e 3 unidades de plasma fresco congelado.

No pés-operatério imediato o doente foi admitido
na Unidade de Cuidados Intensivos, onde manteve a
administragao do ciclo de quimioterapia, sem com-
plicagoes relevantes até ao 4° dia do pds-operatério.
Nessa data iniciou antibioterapia de largo espectro
com Meropenem por neutropenia febril, embora
sem isolamento de agente microbioldgico nos exames
culturais requisitados. Ao 10° dia pds-operatério, foi
transferido para a Enfermaria e posteriormente, ao
27° dia pés-operatorio, teve alta para o domicilio.

A peca de esplenectomia (Fig. 2) apresentava um
peso de 1911 g e um tamanho de 25x18x7 cm, com

F1Gura 2 — Peca de esplenectomia total
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ruptura parcial da cdpsula. A microscopia, observou-
-se parénquima esplénico com destrui¢io quase total
da arquitectura habitual e da polpa branca com mar-
cada congestio vascular e hemorragia. Salientava-se
o extenso infiltrado linféide atipico predominan-
temente constituido por células linféides atipicas
pequenas e irregulares, positivas para CD3, CD10
e parcialmente para TDT, e negativas para CD34 e
CD56.

DISCUSSAO

A ruptura esplénica pode ser classificada em trau-
mitica, espontinea ou patolégica.

A expressao “ruptura esplénica patolégica” foi intro-
duzida por Lange em 1928 para definir a ruptura esplé-
nica, nao traumdtica, que ocorre num baco doente.
Das etiologias possiveis, sobressaem as causas infec-
ciosas, como a mononucleose, a hepatite ¢ a maldria.

Giagounidis e# a/ identificaram, numa revisao da
literatura, 136 casos de ruptura esplénica patoldgica
desde 1861, em que 33% ocorreram em leucemias
agudas, sendo 13% em LLA. Verificaram uma maior
prevaléncia na idade superior aos 20 anos e no sexo
masculino, com uma propor¢ao homem/mulher de
8:1 nas LLA.

Dada a raridade da situagio, posteriormente a revi-
sa0 mencionada existem apenas descrigdes esporadi-
cas de novos casos, perfazendo um total de 26 casos
de ruptura esplénica em LLA.

A fisiopatologia nio estd totalmente esclarecida.
Dos factores de risco classicamente associados, como
a infiltracio esplénica pela doenca hematolégica e
os enfartes esplénicos, também a trombocitopénia
e a coagulopatia parecem ser factores major no seu
desenvolvimento, pois contribuem para hemorragias
intraesplénicas e subcapsulares que culminam com
um aumento do risco de ruptura.

Nao hd consenso entre o tamanho do bago e o risco
de ruptura, pois, de acordo com Bauer ez a/, 30% dos
doentes com ruptura esplénica nao tinham espleno-

A luz dos conhecimentos actuais, nio é possivel
identificar uma associagdo entre a imunofenotipagem
e a possibilidade de ruptura esplénica.

Apesar de nio existirem sinais ou sintomas patog-
nomonicos de ruptura esplénica, os mais comuns sao
dor abdominal, nduseas, vémitos, hipotensao, taqui-
cardia e febre. A dor abdominal estd presente na quase
totalidade dos doentes (95%), mas assume localiza-
¢oes, intensidades e irradiacoes varidveis. Dor no
hipocondrio esquerdo com irradiagio para o ombro
homolateral (sinal de Kehr) é considerado um sinal
cldssico de hemoperitoneu, no entanto menos de
20% dos doentes o apresentam.

Ha4 controvérsia sobre a influéncia do perfil hemo-
dinAmico no progndstico da ruptura esplénica. Bauer
et al mostraram que doentes hemodinamicamente
instdveis podem ter melhor prognéstico, o que pre-
sumivelmente se correlaciona, de acordo com aqueles
autores, com um diagndstico e terapéutica mais pre-
coces nestas situagoes.

Parece nao haver associagio entre a temperatura
corporal e a mortalidade. De acordo com Bauer ez
al, a sobrevivéncia pés-ruptura esplénica nao parece
estar relacionada com factores como a doen¢a hema-
tolégica, quimioterapia ou contagem de plaquetas e
glébulos brancos.

Virios métodos de imagem podem ser tteis no
diagnéstico. A radiografia simples do térax pode fazer
suspeitar de ruptura esplénica pela elevagao da hemi-
cupula diafragmadtica esquerda. Apesar da utilidade da
ecografia, sobretudo em doentes instdveis com mobi-
lizagao condicionada, a TC é o exame de eleigao para
a deteccdo de ruptura esplénica, hematoma subcapsu-
lar e hemoperitoneu, e permite o diagnéstico diferen-
cial com outras causas de abdémen agudo.

O tratamento da ruptura esplénica associada a
doengas hematoldgicas malignas é a esplenectomia,
com uma sobrevivéncia no pés-operatério imediato
de 78%. A via de abordagem laparoscépica estd reser-
vada para a cirurgia electiva, optando-se em urgéncia
pela laparotomia.

O tratamento conservador estd melhor estabelecido
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hemodinamicamente estaveis, na auséncia de outras
lesoes intra-abdominais ou necessidade transfusio-
nal nio superior a 2 unidades de concentrado eritro-
citdrio.

Guth ez a/ analisaram onze casos de ruptura esplé-
nica patoldgica de vdrias etiologias os quais, por cum-
prirem os critérios de elegibilidade para tratamento
conservador na ruptura traumdtica do bago, foram
igualmente tratados de forma conservadora com
sucesso. Dos onze doentes, destaque para um Unico
caso com doenga hematoldgica e ruptura esplénica
de Grau 3 de acordo com a classificagio de trauma
esplénico da American Association for the Surgery
of Trauma (AASST) que foi tratado sem intervengao
cirurgica.

Com o tratamento conservador, a evolugio da
ruptura esplénica por doenga hematolégica maligna
parece ser invariavelmente fatal, elegendo-se assim a
terapéutica cirurgica como o factor mais importante
para predizer a sobrevida.

Equacionando os antecedentes pessoais de doenca
hematolégica do doente, a ruptura esplénica demons-
trada em tomografia computorizada com multiplas
zonas de enfarte complicada de hemoperitoneu sig-
nificativo associada a instabilidade hemodinimica
progressiva e diminui¢do progressiva dos valores da
série vermelha elegeu-se a esplenectomia total como
tratamento.

A esplenectomia condiciona uma maior vulnera-
bilidade a certas infec¢oes, como meningites, pneu-
monias e bacteriémias, que podem ocorrer sobretudo
nos primeiros 2 anos. Os principais agentes infeccio-
sos evolvidos sao N. meningitidis, S. pneumoniae e H.
influenzae. Actualmente, recomenda-se a vacinagao
nas duas semanas ap6s a esplenectomia de urgéncia.

Em suma, a ruptura esplénica patoldgica, embora
rara, deve ser ponderada nos casos de abdémen agudo
em doentes onco-hematoldgicos. Dada a gravidade,
exige um diagndstico correcto e atempado. A esple-
nectomia mantém-se como a terapéutica de escolha.
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