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Introdução 
 

A aplasia pura da série vermelha (APSV) é uma condição hematológica 

rara, potencialmente grave e de difícil manejo clínico, caracterizada pela falência 

seletiva da linhagem eritroide na medula óssea. Nessa condição, observa-se 

acentuada anemia associada à reticulocitopenia, com preservação das demais 

séries hematopoiéticas, como as linhagens granulocítica e megacariocítica 

(Kaushansky et al., 2018). O primeiro relato clínico foi feito por Paul Kaznelson 

em 1922, sendo posteriormente reconhecida como uma condição específica. 

Desde então, o entendimento acerca de sua fisiopatologia e abordagem 

terapêutica evoluiu gradualmente, dado o número reduzido de casos e a 

diversidade de apresentações (Means, 2016; Hoffman et al., 2021). 

A APSV pode ocorrer em qualquer faixa etária e é classificada em formas 

congênitas e adquiridas. As formas adquiridas subdividem-se em agudas e 

crônicas. A forma aguda, frequentemente transitória, pode ser desencadeada 

por infecções virais, como parvovírus B19, hepatite B ou C, e pelo uso de 

determinados fármacos (Hoffbrand; Moss, 2019). Já a forma crônica apresenta 

evolução prolongada e está associada a distúrbios imunológicos, sendo mais 

complexa do ponto de vista clínico e terapêutico (Young, 2018). Estudos indicam 

que, na forma crônica, a resposta imunológica mediada por linfócitos T 

citotóxicos ou células NK leva à destruição seletiva dos precursores eritroides, 

além da possível atuação de autoanticorpos contra eritroblastos ou eritropoetina 

(Sakurai; Yoshimura, 2021; Yamamoto et al., 2020). 

A etiologia da APSV é diversa e pode incluir fatores congênitos, como na 

síndrome de Diamond-Blackfan, além de causas infecciosas, autoimunes, 

neoplásicas ou idiopáticas (Kaushansky et al., 2018). Casos secundários a 



timoma, leucemia linfocítica crônica e doenças autoimunes sistêmicas, como 

lúpus eritematoso sistêmico, também estão descritos na literatura (Hoffman et 

al., 2021). O desafio clínico reside na baixa frequência da doença, o que dificulta 

o diagnóstico precoce e a padronização das condutas terapêuticas. Intervenções 

como terapia imunossupressora, uso de ciclosporina ou globulina antitimócito e 

transplante de células-tronco hematopoiéticas podem ser indicadas em casos 

refratários (Kaushansky et al., 2018; Yokota et al., 2022). 

Diante da escassez de diretrizes clínicas específicas e do impacto 

significativo da APSV crônica sobre a qualidade de vida, torna-se essencial o 

aprofundamento do conhecimento científico sobre seus mecanismos 

fisiopatológicos, critérios diagnósticos e estratégias terapêuticas. 

 

Objetivo 
 
Analisar os mecanismos fisiopatológicos, critérios diagnósticos e 

principais intervenções terapêuticas na Aplasia Pura da Série Vermelha crônica, 

destacando consensos, divergências e aplicações clínicas. 

 
Método 
 

Realizou-se revisão integrativa nas bases PubMed, Scopus, Web of 

Science, SciELO e LILACS. Utilizaram-se descritores equivalentes a Pure Red 

Cell Aplasia, chronic PRCA, immunosuppressive therapy e bone marrow failure. 

Incluíram-se revisões, séries de casos e estudos observacionais publicados 

entre 1984 e 2023, em português e inglês, contendo informações sobre 

fisiopatologia, diagnóstico e tratamento. Excluíram-se trabalhos com dados 

insuficientes de confirmação diagnóstica ou sem relação direta com a temática. 

 

Desenvolvimento 
 
Os aspectos fisiopatológicos da APSV decorrem de interações da 

imunidade adaptativa por meio das respostas celular e humoral. A ativação de 

linfócitos T CD8⁺ no microambiente medular pode levar à destruição dos 

precursores eritroides, prejudicando a eritropoiese eficaz. Já a resposta imune 



humoral, mediada por linfócitos B, pode interferir na eritropoiese pela produção 

de autoanticorpos que atacam as células precursoras e a eritropoetina, hormônio 

responsável pelo desenvolvimento eritroide (Dessypris et al., 1984; Brown; 

Young, 1996; Sugimori et al., 2014; Luzzatto; Risitano, 2018). 

O diagnóstico é confirmado pela presença de anemia com 

reticulocitopenia persistente e redução seletiva de eritroblastos na medula 

óssea, com preservação das demais séries. A reticulocitopenia persistente, 

associada à ausência de precursores eritroides, é um dos principais critérios 

diagnósticos (Means, 2016; Hoffbrand; Moss, 2019). Exames complementares, 

como pesquisa de autoanticorpos e sorologias, são recomendados (Sawada et 

al., 2008; Clark et al., 2016). 

O tratamento baseia-se principalmente na ciclosporina, associada à 

resposta favorável na maioria dos casos (Ahn; Young, 2008; Hirokawa et al., 

2019). Em pacientes refratários, o tacrolimo tem apresentado bons resultados 

(Hirokawa et al., 2012; Yokota et al., 2022). 

 

Conclusão 
 
A Aplasia Pura da Série Vermelha crônica exige investigação detalhada e 

manejo individualizado. A confirmação diagnóstica, baseada em contagem de 

reticulócitos, estudo de medula óssea e exclusão de causas secundárias, orienta 

a conduta terapêutica. A ciclosporina permanece como tratamento de primeira 

linha, enquanto o tacrolimo e outras opções direcionadas às etiologias 

específicas ampliam a efetividade terapêutica. A heterogeneidade dos 

mecanismos envolvidos justifica a necessidade de pesquisas que avaliem 

biomarcadores e comparem estratégias terapêuticas, com o objetivo de melhorar 

os desfechos e a qualidade de vida dos pacientes. 
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