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diagnéstico apds realizada a citometria de fluxo de alta seni-
bilidade. Conclusdo: Devido ao status pré trombrético grave
e a raridade da HPN em criancas, faz-se necessdrio realizar
o tratamento precoce, a fim de evitar ou adiar complicagcoes
da doenca e sua morbimortalidade. Assim, devemos relatar e
divulgar casos conhecidos, com intuito de procurar os méto-
dos mais evetivos de tratamento e incentivar estudo na area.
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MPM, 14 anos, previamente higido, diagnéstico de LLA B
CALLA positivo em Maio de 2020, com auséncia de blastos
na periferia e presenca de massa abdominal com infiltracdo
renal bilateral. Com avaliacdo de cariétipo e biologia molec-
ular sem alteracdes e SNC 2 (LCR acidentado), foi alocado
para o risco intermedidrio segundo o Protocolo BFM-2009
com inicio do tratamento em 21/05/20. Em 20/06, 19 dias
ap6s 12 dose de PEG-asparaginase e 4 dias apds a 2%dose,
evoluiu com quadro de astenia, niuseas, vomitos, ictericia,
além de aumento de transaminases e enzimas canalic-
ulares. Na admissdo, apresentou hipoglicemia e hipona-
tremia associadas a possivel crise adrenal, considerando o
momento de desmame de corticoide, sendo assim, inici-
ada reposicdo com Hidrocortisona, conforme orientacdo da
equipe de Endocrinologia. Descartadas hipdteses infecciosas
através de investigacOes laboratoriais. Aventada possibili-
dade de progressdo tumoral, sendo realizada Tomografia
Computadorizada, que evidenciou importante reducédo das
massas abdominais, mas reducdo difusa da atenuacdo no
figado, inferindo deposicdo gordurosa local. Foi conduzido
entdo, como intoxicacdo hepatica por PEG-asparaginase, con-
siderando achados clinico-radiolégicos e o momento do
tratamento oncoldgico. Evoluiu com melhora gradativa clinica
e dos exames hepdticos. O incremento nas taxas de sobrevida
de LLA ao longo das dltimas décadas se deve, em parte, ao
acréscimo da Asparaginase no esquema terapéutico padrdo
para a doenca. Sabe-se que a exclusdo deste farmaco, que
age catalisando a reagdo que converte asparaginase em acido
aspargico e amonia levando a reducdo da sintese proteica nos
blastos, acarreta na queda importante nas taxas de sobre-
vida. Apesar de sua importancia, diversas toxicidades sdo
relatadas com o uso do medicamento, entre as quais temos as
mais comuns como hipersensibilidade, hiperglicemia, pancre-
atite, mas também podemos observar casos de hepatoxicidade
importante, como no paciente descrito acima. Esta Ultima é
incomum na faixa etaria pediatrica e, em geral, se apresenta
com padrao de colestase e elevacdo significativa de transam-
inases, podendo cursar com disfuncdo hepatica, através de

um mecanismo ainda pouco conhecido. Supde-se que o com-
prometimento da sintese proteica gerada pela droga explique
a lesdo direta ocasionada. Em geral, ndo ha necessidade de
suspensdo do medicamento, visto que raramente ha desfe-
cho fatal. Os guidelines relacionados a populacdo pediétrica
variam quanto a conduta correspondente. Relatos de casos em
adultos e estudos com animais demonstram resolucdo mais
precoce do quadro com uso de L-carnitina com ou sem tiamina
e piridoxina, mas faltam estudos mais consistentes demon-
strando efetividade. Outra opg¢do, também pouco estudada,
seria a N-aceticlcisteina. Neste caso, optamos por observacao
e suporte clinico exclusivos, dada a auséncia de relato de uso
destas drogas na Pediatria. Atualmente, o paciente apresen-
tado encontra-se em seguimento do tratamento oncolégico,
com retorno gradativo das medica¢des que compdem o pro-
tocolo apds aproximadamente 20 dias do ocorrido, sem novas
intercorréncias até o momento.
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Introducdo: HCL é doenca rara do sistema imunolégico,
afeta qualquer idade e tem apresentagdo clinica e compor-
tamento biolégico bem varidveis. Tem patogénese mal com-
preendida. H4 proliferacdo e acimulo de células fenotipica e
funcionalmente semelhantes as células de Langerhans nor-
mais ativadas. Acomete diferentes érgaos, como esqueleto,
pele, nédulos linfaticos, figado, pulmodes, baco, sistema
hematopoiético e sistema nervoso central (SNC). Ha 2 cat-
egorias de extensdo da doenca amplamente reconhecidas:
HCL de sistema Unico (envolvimento de 1 6rgdo ou sistema)
e HCL de varios sistemas (2 ou mais 6rgdos). Pacientes com
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