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RESUMO

Introducao: A trombocitemia essencial é considerada uma desordem
mieloproliferativa com cromossomo Philadelfia negativo que pode
provocar fendmenos trombdticos ou hemorrdgicos. O diagnéstico desta
neoplasia é confirmado pelo exame de imunofenotipagem que evidencia a
mutacao no gene Janus Quinase- Jak 2 (BITENCOURT et a/, 2010). Essa
alteracdo genética locorregional no éxon 14 do gene Jak 2 resulta na
formacdo da proteina V617F. Esta proteina é produto dessa mutacdo
genética que sofreu substituicdo da guanina por timina no éxon 14,
contribuindo para a formacdo da proteina que sofreu substituicao da
valina por fenilalanina na posicdo 617 da proteina (MONTE-MOR BCR et al,
2008). Uma das consequéncias dessa patologia é a evolucao para a
Sindrome mielofibrose proliferativa. A Sindrome mielofibrose proliferativa
(SMP) é um tipo de neoplasia rara que afeta as células tronco originadas
na medula déssea, sendo classificada como SMP priméria, de causa
idiopatica ou SMP secunddria a doencas pré-estabelecidas como
trombocitemia essencial, policitemia vera. Geralmente o diagnéstico
ocorre de forma acidental com sintomas inespecificos como seré relatado
no caso proposto. Objetivo: Relatar um caso sobre trombocitemia
essencial e sua evolucao para sindrome mielofibrose proliferativa.
Metodologia: Este trabalho se baseia na descricao de um relato de caso
averiguado nas informacoes coletadas no prontuario do paciente, D.R.J.M,
57 anos no periodo em que este se manteve internado na Fundacao
Hospitalar do Estado do Acre (20/10/2022 - 28/10/2022). Revisao de
literatura: Fundamentado no aporte teérico das bases de dados de
pesquisa cientifica na area de ciéncia e saude: Pubmed, Scielo e Lilacs.
Resultados: Com base nos aspectos relacionados acerca do paciente, foi
dado seguimento do tratamento medicamentoso com manutencao dos
imunossupressores (micofenolato, tacrolimus), antiviral (entecavir),
antibioticoterapia para tratamento da causa da internacdo (ascite e
celulite), e adicionado a hidroxiureia para acompanhamento da sindrome
mielofibrose proliferativa secundaria a trombocitemia essencial.
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Conclusao: Este caso clinico propde discusséo sobre sindrome
mielofibrose proliferativa secundaria a trombocitemia essencial, o
paciente em questao apresentava leucocitose, plaquetopenia e anemia.
Os sintomas inespecificos dificultaram o diagndéstico, contudo a
abordagem direcionada dos hematologistas da unidade foi o diferencial
para conclusao do diagndstico, bem como a instituicdao de tratamento
efetivo.
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