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A anomalia de Pelger-Huët é uma alteração autos-
sômica dominante, que envolve a diferenciação terminal de
leucócitos, em que se observa a segmentação incompleta
do núcleo dos granulócitos, descrita pela primeira vez por
Pelger em 1982.1

Estudos citogenéticos revelaram que a alteração está
associada a um defeito no braço curto do cromossomo 22
(22p+).2 A forma heterozigota é assintomática3 e sua freqüên-
cia varia de 1:1.0003,4,5 até 1: 10.000.3,4 Em heterozigotos,
observam-se neutrófilos com cromatina mais densa, núcleos
em forma de bastão, de halteres, bilobuladas, "pince-nez" e
poucas formas com três lóbulos. Em homozigotos, situação
de rara freqüência, os neutrófilos apresentam núcleos ovais
ou arredondados.5 Apesar das alterações nucleares, as ativi-
dades enzimáticas e fagocíticas dos neutrófilos são aparen-
temente normais.2

A forma adquirida, algumas vezes denominada pseudo-
anomalia de Pelger-Huët, pode ser ocasionalmente observa-
da em casos de leucemia granulocítica, doenças mielopro-
liferativas e algumas infecções, em que as células apresen-
tam núcleos ovais, característicos dos casos de homozi-
gose.4,5

A presença dos achados morfológicos característicos
nos esfregaços sangüíneos de outros membros da família é
fundamental para estabelecer a origem hereditária da anoma-
lia de Pelger-Huët.3,4,5 Sua correta identificação consiste na
diferenciação entre o "desvio à esquerda", comum em algu-
mas infecções e a alteração hereditária.

Com o objetivo de caracterizar a anomalia de Pelger-
Huët e definir o diagnóstico laboratorial, analisamos um
grupo familiar de Cuiabá-MT, com suspeita da alteração
após avaliação morfológica inicial. Foram coletados 4 mL
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de sangue venoso em tubo com EDTA como anticoagulante
(BD Vacutainer™-Becton Dickinson UK) de uma gestante,
negróide, com 17 anos, encaminhada para realização de
hemograma completo. A amostra foi processada em apare-
lho automatizado (Cell Dyn 3.200, Abbott) e o esfregaço
sangüíneo corado segundo Leishman. Após estabelecimen-
to da suspeita de anomalia de Pelger-Huët, foi solicitada a
análise dos outros dez membros da família, com idades en-
tre 04 e 45 anos, de ascendência negróides, não apresen-
tando sinais e sintomas clínicos de infecção, após consen-
timento informado.

Os resultados do hemograma da paciente apontaram
discreta leucocitose e eosinofilia. Na contagem diferencial
de leucócitos foram observados 27% de neutrófilos em for-
ma de bastão e 19% de neutrófilos com núcleos bilobulados
"pince nez". Verificou-se a ausência de segmentação nuclear
nos eosinófilos e não foram observadas formas com três ló-
bulos, sugerindo a anomalia de Pelger-Huët. Destaca-se que
não foram verificadas alterações morfológicas nos neutrófilos
e nem a presença de formas em bastão, pela metodologia
automatizada, amplamente utilizada em nosso país por labo-
ratórios de grande porte.

Para elucidar a origem hereditária ou adquirida da ano-
malia de Pelger-Huët, foram analisados os 11 membros da
família, incluindo a paciente em estudo (Figura1). Dentre es-
tes, seis (54,5%) apresentaram alterações compatíveis com a
anomalia de Pelger-Huët. As características morfológicas dos
neutrófilos, que apresentaram núcleos sem segmentação,
bilobulados ou em forma de bastão, além da ausência de
segmentação nuclear nos eosinófilos, caracterizaram a forma
heterozigota da anomalia de Pelger-Huët observada em to-
dos os membros afetados.5

Abstract

The Pelger-Huët anomaly is a dominant autosomal disease,
characterized by the incomplete segmentation of the granulocytes
nucleus without lost of the cellular function. The heterozygotes form
of this anomaly is assintomatic and it did not possess physic meant,
while the homozygote form is rare and can be lethal, being therefore,
important differentiates of other infectious alterations. The pseudo-
anomaly can occasionally be observed in cases of granulocitic
leukemia, mieloproliferatives Diseases, some infections and after
exposition the determined drugs. We evaluate eleven members of a
familiar nucleus and, after the blood cells analysis, six of then had
presented  neutrophils and  eosinophils with nuclei characteristic of
the heterozygotes form of the Pelger-Huët anomaly. The recognition
of this leukocyte anomaly, mainly in patients without infection and
presenting great number of not segmented neutrophils, can prevent
wrong interpretations of the blood cells count and unnecessary clinical
and therapeutically behaviors. Rev. bras. hematol. hemoter. 2008;
30(1):68-69.
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A importância do estudo familiar neste caso consistiu
em diferenciá-la de um verdadeiro "desvio à esquerda", evi-
tando-se assim interpretações errôneas do hemograma e con-
dutas clínicas e terapêuticas desnecessárias.

Figura1. Heredograma dos portadores da anomalia de Pelger-Huët
em heterozigose na família estudada. A seta indica a paciente que
originou o estudo em questão


