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dependendo do odrgdo acometido e, geralmente, é diag-
nosticada tardiamente, em estagio avancado. E necessério
reconhecer sua apresentacdo, para entdo investiga-la. Além
disso, é necessario diferenciar entre os tipos de amiloidose
ndo sé porque implica o tratamento correto, mas também
porque, com o envelhecimento da populacdo e a melhora nos
testes diagnésticos, tem ocorrido um aumento na incidéncia
de amiloidose ATTRw. Com o tratamento adequado, retar-
daremos o desenvolvimento da proteina amiloide, que, se ndo
combatida, pode acarretar em disfuncdo de diversos érgaos,
afetando a qualidade de vida do paciente com limitacdo
funcional e até mesmo 6bito.
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Introdugdo: As doencas de depédsito apresentam uma
diversidade de manifestag¢des clinicas, dentre algumas delas
hematolégicas no qual mielograma é fundamental para o
diagnéstico. A andlise da morfologia das células da medula
6ssea fornece diversas informagdes, além de possibilitar a
visualizacdo de elementos atipicos envolvendo o érgdo. O his-
tiécito ndo é uma célula comumente encontrada na medula
6ssea e quando em numero aumentado estd associado a
diversas condicdes clinicas. Objetivo: Relatar caso de paciente
com histiécito azul-marinho em medula 6ssea. Material e
métodos: As informacdes foram obtidas por meio de estudo
do prontudrio, entrevista com o paciente e revisdo da liter-
atura. Resultados: paciente do sexo masculino, 63 anos, foi
encaminhado ao Hematologista para avaliacdo de plaque-
topenia (entre 89.000 a 117.000 plaquetas/mm?3), registrada
desde 2018. O paciente ndo apresentava exames laboratoriais
prévios a 2018 e fazia uso intermitente de antihipertensivos
e hipolipemiantes. Ndo apresentava histéria de sangramen-
tos ou histéria familiar de doeng¢a hematolégica. Exame fisico
normal, sem alteracbes neurolégicas ou pulmonares. Em
propedéutica laboratorial, as alteracdes encontradas foram
a hipertrigliceridemia 246 mg/dL [valor de referéncia até
150 mg/dL], proteina sérica monoclonal ndo mensuravel,
imunofixacdo sérica IgG/Kappa. Em propedéutica imagi-
nolégica, evidenciada leve esplenomegalia com presenca de
hemangiomas; ndo havia lesdes 6sseas. O mielograma do
paciente apresentava inimeros histécitos (6,8%) vacuoliza-
dos e de cor azul-marinho, por coloracdo May-Giemsa; nao
foram encontradas displasias ou plasmocitose. A hipétese
diagnéstica principal para o caso foi a sindrome do histiécito
azul-marinho. Recomendou-se ao paciente a mudanca para
habitos de vida mais saudaveis e o acompanhamento regular
com a cardiologia. Discussdo: A presenca de histiécitos azul-
marinho na medula éssea ja foi descrita em varias condi¢es
clinicas como sindrome mielodisplasicas e mieloproliferati-
vas, doenca de Niemann-Pick, talassemia, trombocitopenia
imune, entre outras. A sindrome do histiécito-azul marinho

é condicdo rara e esta ligada a alteracdes genéticas do gene
APO E. O quadro clinico é caracterizado por esplenomegalia,
hipertrigliceridemia, plaquetopenia, anormalidades hepaticas
e alteracOes cardiacas. O diagndstico depende da exclusdo de
outras doencas. A mortalidade estd relacionada as alteracoes
de base e por doenca cardiovascular. Conclusao: O caso consis-
tiu de uma apresentacédo clinica rara. Nesses casos, a busca de
informacdes em relatos de casos é fundamental para orientar
a melhor conduta a ser realizada para o paciente. O acompan-
hamento conjunto da hematologia e cardiologia é essencial
para a melhoria da sobrevida nesses pacientes.
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Apresentacdo do caso: M.EL., 2 anos e 9 meses, branco,
sexo masculino, previamente higido, nascido a termo, ini-
ciou com quadro de tosse seca, hiporexia e febre baixa. Cinco
dias apés inicio do tratamento com antibiético macrolideo,
apresentou piora clinica caracterizada por febre alta (acima
de 39°C), taquidispneia e queda do estado, sendo real-
izada radiografia de térax com consolidagdo em lobo médio
direito. Internado para tratamento de pneumonia bacte-
riana evoluiu em um periodo de dois dias com choque
séptico, insuficiéncia renal aguda oligurica e insuficiéncia res-
piratéria com necessidade de suporte ventilatério invasivo
e terapia dialitica. Exames laboratoriais revelaram anemia,
plaquetopenia, hipertrigliceridemia, ferritina elevada, fib-
rinogénio baixo, sorologias virais e FAN negativos. Foi iniciado
pulsoterapia de metilprednisolona associado a imunoglobu-
lina. Realizado aspirado de medula éssea que demonstrou
presenca de hemofagocitose e optado por associar ciclospo-
rina ao tratamento. Fez uso por sete dias e foi suspenso
por nefrotoxicidade. Na 3% semana de tratamento, apre-
sentava melhora clinica significativa e foi realizada bidpsia
renal que mostrou dano glomerular por microangiopatia
trombética aguda (MAT) e nefrite tUbulo-intersticial com
macréfagos ativados, provavelmente relacionado a Sindrome
Hemogafocitica (SHF) com manifesta¢do renal. Foi realizada
reducdo progressiva da dose de corticéide e paciente teve alta
na 72 semana de internagdo. Discussdo: A SHF é uma condic¢do
agressiva e potencialmente fatal que consiste em inflamacéo
excessiva e destruicdo tecidual devido a ativagdo imune anor-
mal. Acredita-se que o estado imune hiperinflamatério seja
causado pela auséncia de downregulation normal por macréfa-
gos ativados. Acomete com maior frequéncia criancas desde o
nascimento até os 18 meses de idade, mas pode afetar todas as
idades. Existe a forma primaéria ou familiar, causada por uma
mutacdo genética; e a secundaria (esporadica ou adquirida)
que ocorre em pacientes sem uma mutacdo familiar e que
normalmente tem um gatilho claro para o desenvolvimento
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de SHF aguda (por exemplo, infec¢do, autoimune, neopla-
sia). O diagnéstico é baseado no preenchimento dos critérios
publicados no estudo HLH-2004, baseando-se na presenca
de 5 dos 8 critérios: (1) febre > 38,5°C; (2) esplenomegalia;
(3) citopenia do sangue periférico, com pelo menos dois dos
seguintes: hemoglobina < 9 g/dl, plaquetas < 100.000 e/ou con-
tagem absoluta de neutréfilos < 1000; (4) hipertrigliceridemia
(triglicerideos em jejum > 265 e/ou fibrinogénio < 150; (5)
hemofagocitose na medula 6ssea, no bago, no ganglio linfatico
ou no figado; (6) atividade de células NK baixa ou ausente;
(7) ferritina > 500; (8) CD25 soltvel elevado. O envolvimento
renal na SHF é incomum e esta associado a pior prognéstico.
A necrose tubular aguda é o achado histolégico mais comum.
Glomerulopatia é muito pouco frequente sendo a MAT um sub-
tipo raro de envolvimento glomerular. Comentarios finais: A
SHF é uma entidade pouco comum na pratica clinica e de alta
mortalidade, pois pode simular varias condi¢es que cursam
com febre e pancitopenia, gerando um atraso no diagnéstico e
tratamento. O acometimento glomerular quando ocorre dano
renal é muito raro e associado a maior gravidade.
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Objetivo: Descrever evolucdo de um caso raro de sarcoma
histiocitico nasal. Relato de caso: Homem de 52 anos, sem
comorbidades, procurou servico médico devido lesdo nodular
em regido de asa nasal direita, em crescimento ha 2 meses,
associada a obstrucdo nasal, inicialmente ipsilateral e pos-
teriormente contralateral. Apds primeira bidpsia, incisional,
ter resultado inconclusivo, foi realizado resseccdo de tumor
naso-etmoidal por acesso Weber-Fergunson. Nova bidpsia
mostrou presenca de células grandes, coesas, com citoplasma
eosinofilico, com nucleos ovalados ou de contornos irregu-
lares. Estudo imuno-histoquimico (IH) mostrou LCA (focal),
vimentina, CD4, Lisozima, CD68 e CD163 positivos, e nega-
tivos AE1AE3, desmina, miogenina, CD34, HMB-45, Melan-A,
CD3, CD30, ALK, TIA-1, mieloperoxidase, e Ki67 de aproxi-
madamente 45 a 50%. Os achados sdo compativeis com o
diagnéstico de sarcoma histiocitico. Encaminhado a hema-
tologia 2 meses apds abordagem cirtrgica, apresentando-se
com recidiva de lesdo nasal em regido de exérese prévia. Real-
izada tomografia (TC) de face, mostrando lesdo expansiva em

cavidade nasal direita, com acometimento contralateral, em
intimo contato com a érbita direita, medindo 7,4 cm no maior
eixo. TC de pescoco, térax, abdome e pelve sem acometimento.
Bidpsia de medula 6ssea sem infiltracdo. Como doenca unifo-
cal, em local de risco, optado por tratamento quimioterapico.
Apbs dois ciclos de CHOP paciente evoluiu com piora de
obstrucdo nasal, abaulamento de palato duro e aumento de
lesdo ao exame clinico, comprovado por nova TC. Realizado
ICE como tentativa de resgate, sem resposta apéds I ciclo.
Ainda fora realizado 5 sessoOes de radioterapia, total de 3000
CGY, com aumento de lesdo ao final. Proposto entdo medi-
das para alivio de sintomas. Discussdo: Sarcoma histiocitico
é uma doenca de histiécitos ndo-Langerhans, extremamente
rara, de etiologia incerta, e prognéstico reservado. Manifesta-
se por tumores, mais comumente envolvendo linfonodos,
trato gastrointestinal, partes moles e pele. No caso exposto,
a apresentacao inicial foi em pele, com os sinais e sintomas
resultantes da compressdo tumoral local. O diagnéstico é
realizado através de estudo anatomopatolégico e IH da bidp-
sia do tumor, que mostra células grandes, com citoplasma
eosinofilico abundante, com vacuiolos, espumoso ou liso. Os
nucleos sdo pleomoérficos, de cromatina intermedidaria, com
um ou mais nucléolos pequenos. Essas células expressam um
ou mais marcadores histiociticos, incluindo CD68, CD163 e
lisozima, e tipicamente ndo expressam marcadores de células
T e B, marcadores de células mieloides, células de Langer-
hans (CD1a, S100) ou marcadores epiteliais. As caracteristicas
encontradas no material estudado do nosso paciente estio de
acordo com o descrito. Ndo existe terapia padronizada. Cirur-
gia e radioterapia sdo opgoes para casos de doenca unifocal.
Para doenca multissistémica, ou se contraindicagéo cirtrgica,
como no caso exposto, o tratamento sao regimes de quimioter-
apia, sendo os mais usados CHOP e ICE, ambos usados em
sequéncia para o nosso paciente, sem sucesso. Conclusdo: O
sarcoma histiocitico é uma neoplasia hematoldgica rara, com
poucos dados na literatura. Essa raridade limita a realizagdo de
estudos clinicos. Sem tratamento padronizado, e com resulta-
dos insatisfatérios com os esquemas descritos na literatura, o
relato de experiéncia consiste ainda em uma importante fonte
de conhecimento para essa doenca.
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Objetivo: Relatar dois casos de sindrome hemofagocitica
(SHF) por processo infeccioso em pacientes do Hospital de Base
de S. J. do Rio Preto, e suas diferentes abordagens. Metodolo-
gia: Os dados foram obtidos de forma sistematica, por meio de
entrevista e revisdo do prontuario, ap6s autorizacdo prévia do
paciente. Relato de caso: 1° caso: Masculino, 23 anos, interna
por fratura em colo de fémur em acidente automobilistico
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