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Sr. Editor

A anomalia de Pelger-Huét é uma alteracdo autos-
sdmica dominante, que envolve a diferenciacdo terminal de
leucécitos, em que se observa a segmentacao incompleta
do nucleo dos granuldcitos, descrita pela primeira vez por
Pelger em 1982.1

Estudos citogenéticos revelaram que a alteracéo esta
associada a um defeito no brago curto do cromossomo 22
(22p+).2 A forma heterozigota é assintomética® e sua freqiién-
cia varia de 1:1.0003,4,5 até 1: 10.000.>4 Em heterozigotos,
observam-se neutréfilos com cromatina mais densa, niicleos
em forma de bastdo, de halteres, bilobuladas, "pince-nez" e
poucas formas com trés I6bulos. Em homozigotos, situacdo
de rara frequiéncia, os neutréfilos apresentam nicleos ovais
ou arredondados.® Apesar das alteracBes nucleares, as ativi-
dades enziméticas e fagociticas dos neutrofilos so aparen-
temente normais.?

A forma adquirida, algumas vezes denominada pseudo-
anomalia de Pelger-Huét, pode ser ocasionalmente observa-
da em casos de leucemia granulocitica, doengas mielopro-
liferativas e algumas infecgdes, em que as células apresen-
tam nucleos ovais, caracteristicos dos casos de homozi-
gose.*5

A presenca dos achados morfoldgicos caracteristicos
nos esfregacos sangliineos de outros membros da familia é
fundamental para estabelecer a origem hereditaria da anoma-
lia de Pelger-Huét.>4% Sua correta identificagdo consiste na
diferenciacdo entre o "desvio a esguerda’, comum em algu-
mas infeccdes e a alteracdo hereditaria.

Com o objetivo de caracterizar a anomalia de Pelger-
Huét e definir o diagndstico laboratorial, analisamos um
grupo familiar de Cuiaba-MT, com suspeita da alteracéo
apo6s avaliagdo morfoldgica 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,
negréide, com 17 anos, encaminhada para realizacéo de
hemograma completo. A amostra foi processada em apare-
Iho automatizado (Cell Dyn 3.200, Abbott) e o esfregaco
sangliineo corado segundo Leishman. Apds estabel ecimen-
to da suspeita de anomalia de Pelger-Huét, foi solicitada a
andlise dos outros dez membros da familia, com idades en-
tre 04 e 45 anos, de ascendéncia negréides, ndo apresen-
tando sinais e sintomas clinicos de infeccdo, apds consen-
timento informado.

Os resultados do hemograma da paciente apontaram
discreta leucocitose e eosinofilia. Na contagem diferencial
de leucdcitos foram observados 27% de neutréfilos em for-
ma de bastéo e 19% de neutrdfilos com nicleos bilobulados
"pince nez". Verificou-se a auséncia de segmentacéo nuclear
nos eosindfilos e ndo foram observadas formas com trés 16-
bulos, sugerindo a anomalia de Pelger-Huét. Destaca-se que
néo foram verificadas alteragdes morfol 6gicas nos neutrofilos
e nem a presenca de formas em bastéo, pela metodologia
automatizada, amplamente utilizada em nosso pais por labo-
ratérios de grande porte.

Para elucidar a origem hereditéria ou adquirida da ano-
malia de Pelger-Huét, foram analisados os 11 membros da
familia, incluindo a paciente em estudo (Figural). Dentre es-
tes, seis (54,5%) apresentaram alteracGes compativeis com a
anomalia de Pelger-Huét. As caracteristicas morfol égicas dos
neutrofilos, que apresentaram nicleos sem segmentacéo,
bilobulados ou em forma de bastdo, além da auséncia de
segmentacdo nuclear nos eosindfilos, caracterizaram a forma
heterozigota da anomalia de Pelger-Huét observada em to-
dos os membros afetados.®
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Figural. Heredograma dos portadores da anomalia de Pelger-Huét
em heterozigose na familia estudada. A seta indica a paciente que
originou o estudo em questéo

A importancia do estudo familiar neste caso consistiu
em diferencié-la de um verdadeiro "desvio a esquerda’, evi-
tando-se assim interpretacGes erréneas do hemograma e con-
dutas clinicas e terapéuticas desnecessdrias.

Abstract

The Pelger-Huét 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 neutrophilsand eosinophils with nuclei characteristic of
the heterozygotes form of the Pelger-Huét 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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