HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2020;42(S2):S1-S567

S113

algumas células Reed-Sternberg-simile esparsas, entretanto
ndo se caracterizava transformacdo histolégica naquele
momento. Foi submetido a 6 ciclos de quimioterapia (RFC),
obtendo resposta parcial, porém, logo apds o ultimo ciclo,
surgiram conglomerados linfonodais cervicais e mediasti-
nais. Nova biépsia ganglionar evidenciou Linfoma de Hodgkin
classico subtipo esclerose nodular, com IHQ positiva para
PAXS, CD30 e CD15 nas células grandes, além de negatividade
para CD20, CD5 e CD23. Hibridizagdo in situ para EBV foi
positiva. O paciente evoluiu com neutropenia febril néo
relacionada a quimioterapia e sindrome colestatica nio rela-
cionada a compressdo extrinseca ou a eventos infecciosos.
O quadro clinico deteriorou-se rapido e progressivamente
a despeito da antibioticoterapia e nao havia condicdes de
iniciar quimioterapia naquele momento, tampouco refinar
a investigacdo anatomopatolégica da sindrome colestética.
Apbs 17 dias no CTI, o paciente evoluiu a ébito. Discussdo
e conclusdo: Como ji destacado, a SRVLH é uma entidade
rara, com caracteristicas bioldgicas, clinicas e citogenéti-
cas ainda nao totalmente estabelecidas. De forma geral, o
paciente apresenta adenomegalias volumosas e sintomas B,
com a doenca em estagio clinico avangado ao diagnéstico.
Como ocorrido no caso relatado, o subtipo histolégico mais
presente é o esclerose nodular. Esses pacientes apresentam
diferencas importantes de desfecho clinico em relagdo ao
LH de novo, com resposta ao tratamento e sobrevida global
desfavoraveis. Além disso, estudos correlacionam alguns
fatores ao risco de SR, tais como polimorfismos em linhas
germinativas, status ndo mutado dos genes da cadeia pesada
da imunoglobulina e mutag¢des do TP53. Por sua vez, alguns
fatores extrinsecos como a infeccdo pelo virus Epstein-Barr
(EBV) e a quimioterapia prévia com analogos da purina
(particularmente a Fludarabina) podem estar relacionados a
SRVLH. Sendo assim, é importante relatar casos compativeis
com esta sindrome para aprimorar e trazer robustez ao
conhecimento de suas caracteristicas clinicas e bioldgicas.
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Introducéo/Objetivos: A leucemia linfocitica cronica (LLC) é
uma neoplasia maligna que acomete pacientes de meia idade
e idosos, caracterizada pela proliferacdo de linfécitos morfo-
logicamente maduros, mas imunologicamente imaturos que,
na maioria das vezes, tem curso indolente, mas que pode
ter como complicacdo a Sindrome de Richter, caracterizada
pela transformagdo da LLC para, linfomas agressivos (nor-

malmente Linfomas ndo-Hodgkin) e raramente para leucemia
pré-linfocitica, Linfoma de Hodgkin, mieloma multiplo ou
leucemia linfoblastica. A transformacdo frequentemente se
associa a manifestacoes de febre, perda de peso, aumento
rapido e assimétrico dos linfonodos e subita deterioracdo
clinica. O objetivo do trabalho foi relatar o caso de uma
paciente com Sindrome de Richter, diagnosticada 8 anos apés
a LLC, que se transformou em Linfoma de Hodgkin. Relato
do caso: Paciente feminina, 73 anos, com diagnéstico de LLC
estadio B de Binet, com hipermutacdo somatica do gene IGHV,
estabelecido havia 8 anos, com antecedentes de Diabetes Mel-
litus e Hipertensdo Arterial Sistémica. Iniciou, a partir de
janeiro de 2020, quadro progressivo de febre intermitente alta,
noturna e perda ponderal de 6 kg. sendo submetida a exames
laboratoriais e pet-scan que evidenciou massa retroperitoneal
hipermetabdlica. Os exames evidenciaram anemia grau I, leu-
cocitose com neutrofilia e linfocitose, aumento das enzimas
hepdticas e marcadores inflamatérios e interrogou-se a pos-
sibilidade de Sindrome de Richter. A reagdo em Cadeia da
Polimerase (PCR) para Virus Epstein-Barr (EBV), foi positiva.
Biépsia de linfonodo retroperitoneal por agulha grossa evi-
denciou Linfoma Linfocitico entremeado por células isoladas
de Reed Sternberg, estabelecendo o diagnéstico de Sindrome
de Ritcher, com transformacdo para Linfoma de Hodgkin.
Por se tratar de paciente idosa, com alto risco de toxicidade
pela Bleomicina, foi colocada em tratamento com o proto-
colo A-AVD e Aciclovir. A evolugdo da paciente até o momento
mostrou resolucao dos sintomas B e eventos adversos leves.
O numero de cépias do EBV no teste de PCR tem apresentado
redugdo: abril/2020 (antes do tratamento): 35.160 cépias/mL;
junho/2020 (apds inicio do tratamento): 11.568 cépias/mL;
jul/2020: 553 cépias/mL. Conclusdo: A Transformacao da LLC
para Linfoma de Hodgkin é rara e ocorre em cerca de 1% dos
pacientes, podendo estar associada a imunossupressdo cau-
sada pela doenca linfoproliferativa cronica. O prognéstico do
Linfoma de Hodgkin nesta situacdo é pior. A evolucdo deste
caso serd atualizada na apresentac¢do no Congresso.
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Tricoleucemia é neoplasia rara, representando 2% de todas
as leucemias. Pacientes com tricoleumica cléssica apresen-
tam em quase sua totalidade a presenca da mutacdo somatica
BRAF V600E, a qual leva ao aumento da expressdao de
genes envolvidos com sobrevivéncia e proliferacdo celular.
A associagdo de tricoleucemia e melanoma maligno ja foi
descrita em literatura, uma vez que apresentam como fator
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comum a mutacao BRAF V60OE, presente em até 50% dos casos
de melanoma. As implicacles terapéuticas do tratamento
simultdneo de tricoleucemia e melanoma no contexto da
pandemia do coronavirus, contudo, nunca foi relatada. Apre-
sentamos o caso clinico de paciente do sexo masculino, de
50 anos com histéria de citopenias hd anos (neutropenia leve
e plaquetopenia), ndo investigada. Paciente foi admitido com
infeccao pulmonar grave e hepatoesplenomegalia, com baco
palpavel a 7 cm do rebordo costal esquerdo. PET-CT oncolégico
revelou broncopneumonia em atividade e alteracdes rea-
cionais no bago e em linfonodos mediastinais. Mielograma
evidenciou acentuada hipocelularidade e aumento de ele-
mentos intersticiais, linfocitose relativa e presenca de 21,6%
de células linféides maduras com prolongamentos citoplas-
maticos, compativel com tricoleucemia. Imunofenotipagem
(expressdo antigénica positiva e significativa de CD10, CD11c,
CD22, CD23, CD25, CD79, CD103, CD123, CD200, FMC-7, IgM
e Kappa) e biépsia de medula 6ssea (Infiltragdo intersticial
macica por linfécitos pequenos, de citoplasma indistinto sub-
stituindo a hematopoiese) reiteraram este diagnéstico. Devido
a performance status do paciente (emagrecido) e ao grau
de comprometimento pulmonar, optado por tratamento ini-
cial com Rituximab semanal. Um més apés a ultima dose
de Rituximab, apresentou lesdo em couro cabeludo, que foi
ressecada e cujo diagndstico foi compativel com melanoma
maligno cutaneo. Evoluiu com infeccdo de sitio cirdrgico por
Klebsiella pneumoniae (KPC, sensivel somente a Polimixina,
Amicacina e Ceftazidima-avicbactam) em cultura de secrecéo,
tratada com Ceftazidima-avibactam por 15 dias. O planeja-
mento terapéutico apés melhora da performance status seria
terapia com Cladribina e, apesar do paciente ter melhorado,
em virtude do contexto atual de pandemia pelo coronavirus e
do risco aumentado de infec¢bes devido a imunossupressao
causada pela Cladribina, optado por continuar tratamento
com Rituximab agente Unico. A tricoleucemia permanece
doenca incuravel com aproximadamente 50% de recaida nos
primeiros 5 anos apds o tratamento de primeira linha. O ideal
é que seja pesquisada a mutacdo BRAF V600E nos pacientes
com recaida, por representar alvo terapéutico com o uso dos
inibidores de BRAF, como o Vemurafenib ou Dabrafenib que
j& tém seu papel estabelecido no tratamento de melanoma
avangado com a mutagdo presente. Trata-se portanto de
paciente com diagnéstico de tricoleucemia que desenvolveu
melanoma de couro cabeludo no contexto de pandemia pelo
coronavirus. Discutiremos neste relato a abordagem diagnos-
tica e terapéutica frente a presenca concomitante de 2 ou mais
neoplasias com origem relacionada (mutagdo BRAF V600E) e
as implica¢des da pandemia pelo coronavirus no tratamento
das neoplasias hematolégicas.

Palavras-chave: Tricoleucemia; Melanoma; Mutacdo BRAF
V 600 E; Pandemia Coronavirus.

https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.192

LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA E OUTRAS SINDROMES MIELO-
PROLIFERATIVAS CRONICAS INCLUINDO AS POLICITEMIAS

192
A CARACTERIZACAO MOLECULAR NA R
MIELOFIBROSE PRIMARIA PODE IMPACTAR i,

NA DECISAO DA MELHOR ESTRATEGIA
TERAPEUTICA? - RELATO DE CASO

P.B.M. Abinader?, C.R. MarcaP®, M.L.P. Reis?,
E.S. Piqueira?, D.G. Barbosa®, G.S.M. Lauriad,
P.G.N. Gongalves®, M.A.S. Pereira?®, L.A.S.
Xavier?, R.F. Pamplona?

a Centro Universitdrio do Estado do Para
(CESUPA), Belém, PA, Brasil

b Oncolégica do Brasil, Belém PA, Brasil

¢ Universidade Estadual do Pard (UEPA), Belém,
PA, Brasil

d Faculdade Metropolitana da Amazénia
(FAMAZ), Belém, PA, Brasil

Objetivo: Relatar o caso de um paciente jovem com diag-
nostico de Mielofibrose Primaria (MFP). Material e métodos:
Estudo descritivo e observacional, com andlise do prontudrio
do paciente. Relato do caso: Paciente R.P.M, sexo masculino, 24
anos, atendido em marco de 2020, com quadro arrastado de
astenia, sonoléncia, dor 6ssea, mialgia e plenitude gastrica.
Ao exame fisico, havia apenas a presenca de esplenomegalia
grau 3. No hemograma a Unica alteracdo era trombocitose
(953.000/mm?3). A bidépsia de medula 6ssea era hipercelu-
lar, normomaturativa com moderada reducdo da proporcao
de células da série granulocitica em relacdo a eritrocitica,
presenca de elementos pleomérficos e dismoérficos da série
megacariocitica, formando agregados frouxos e coesos, trama
dereticulina grau 2 conforme a Organizag¢do Mundial da Satude
(OMS) e focos de colagenizagdo. O caritipo estava normal,
pesquisa de mutacdo no gene JAK2V6'F foi positiva e PCR
para BCR/ABL negativo. Feito diagnéstico de MFP fase fibrética,
pelos critérios diagnésticos da OMS. Paciente classificado
como de Baixo Risco (DIPSS 0 e DIPSS-Plus 0). Iniciou terapia
citoredutora com Hidroxiuréia 1 g/dia via oral, com reducdo
da contagem plaquetdria, porém, havendo permanéncia das
queixas clinicas iniciais, trocando assim para Ruxolitinibe 20
mg/2x dia via oral. Foi solicitado HLA do paciente e de seus
irmaos, este resultado ainda pendente. Nao realizado painel
de mutacdes para neoplasias mieldides por ndo acessibilidade.
Discussdo: A MFP é a mais agressiva das neoplasias mielopro-
liferativas cronicas Filadélfia negativas, e caracteriza-se como
uma doencga rara que acomete predominantemente idosos.
Contrariando a faixa etaria epidemiolégica da doenca, este
caso se torna desafiador por ser tratar de um jovem de 24
anos, o qual tem longa expectativa de vida, comprometimento
da qualidade de vida e unica possibilidade curativa associ-
ada ao Transplante de Medula Ossea (TMO) alogénico. Para
isso, utilizou-se sistemas de estratificacdo prognéstica, como o
International Prognostic Scoring System (IPSS), IPSS dinamico
(DIPSS) e DIPSS-Plus, que classificou o paciente em baixo risco
e consequentemente ndo indicou o TMO. Porém, recente-
mente novos modelos prognésticos para MF surgiram, como
MIPSS-70 e MIPSS-70 + versao 2.0, incorporando a identificacao
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