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SINDROME HEMOFAGOCITICA (SHF)
SECUNDARIA A SIFILIS EM LACTENTE

CFG Costa, VV Alves, LLM Ferreira,
MCLAS Matos, PCL Alves, ABR Gonzalez,
MV Silva, JF Macedo, FZ Guerios

Hospital Geral Roberto Santos, Salvador, BA, Brasil

Objetivos: Descrever caso de lactente com quadro grave de
SHF secunddria, alertando para investigacao da causa base e
tratamento imediato. Material e métodos: Dados de pron-
tudrio analisados retrospectivamente. Introducao: A Sifilis
Congeénita (SC) resulta da transmissao da espiroqueta do Trep-
onema pallidum da corrente sanguinea da gestante infectada
para o concepto por via transplacentaria, em qualquer fase da
gestacao, ou por contato direto com a lesao no momento do
parto. Doenca de notificacao compulséria no Brasil, houve
um aumento de aproximadamente trés vezes no numero de
casos de sifilis gestacional e congénita com cerca de 2/3 das
criancas assintomadticas ao nascer. Envolve multiplos siste-
mas sendo as lesoes cutaneas, ésseas, anemia, hepatoesple-
nomegalia os achados mais comuns. A SHF ou linfo-
histiocitose hemofagocitica, é caracterizada por uma resposta
inflamatdria sistémica excessiva, desencadeada pela ativacao
e proliferacdo inapropriada de linfécitos. O quadro clinico-
laboratorial engloba reducao ou auséncia da funcao das
células NK, febre, esplenomegalia e/ou hepatomegalia, ferri-
tina elevada, e hipertrigliceridemia ou hipofibrinogenemia,
citopenias variadas e evidéncia de figuras de hemofagocitose
em bidpsia do sistema reticulo-endotelial ou de aspirado/
bidépsia de medula dssea confirmando o diagnéstico. As
infeccoes, principalmente virais, sao os principais fatores
para ativacao macrofdgica secunddria, porém neoplasias,
doencas reumatolégicas, parasitas e outros microrganismos
podem estar envolvidos. Descricao do caso: Lactente, sexo
feminino, 2 meses, admitida na unidade de terapia intensiva
por febre, vomitos, anemia, plaquetopenia, leucocitose, lac-
tato desidrogenase elevada, ictericia, hepatoesplenomegalia e
crises convulsivas. Evoluiu com parada cardiorrespiratdria,
acidemia metabdlica, disfuncao renal aguda e hepdtica neces-
sitando de ventilacao mecanica e drogas vasoativas. Na inves-
tigacao, VDRL do lactente 1:128 e materno 1:256, sendo
iniciado tratamento com Penicilina Cristalina. Manteve viscer-
omegalias, alteracoes hematoldgicas, febre, complicou com
pneumonia, além de ferritina e triglicerideos elevados, suspei-
tando-se de SHF. Mielograma e imunofenotipagem afastaram
doenca mieloproliferativa e nao foram encontrados histiécitos
em fagocitose na amostra analisada. Diante da suspeita, foi
introduzida Imunoglobulina humana no 6° dia de penicilina.
Apbs 72 horas, houve melhora progressiva do quadro e a
paciente obteve alta hospitalar. Discussao: Em mais de 90%
dos casos, a Linfohistiocitose é resolvida com o tratamento da
doenca de base. Na presuncao, é necessario analisar dados
clinicos-laboratoriais e contactar equipe de hematologia para
aspirado de medula e auxilio diagndstico. Na maioria dos
casos, principalmente em criancas, o diagnéstico da doenga é
firmado mesmo sem preencher os 5 dos 8 critérios, porém é de
suma importancia buscar a causa-base coletando sorologias,
provas reumatoldgicas e sinais sugestivos de patologia
oncolégica. Conclusao: Suspeitar de Sindrome Hemofagocitica

atentando para os critérios clinicos e laboratoriais, pode mudar
o prognéstico desta condicao potencialmente fatal. O trata-
mento da doenca de base poderd bloquear o processo infla-
matério em cascata, porém, muitas vezes, é necessario
associar terapia imunossupressora para resolucao do quadro.
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LINFOHISTIOCITOSE HEMOFAGOCITICA
FAMILIAR (LHF3) APRESENTANDO-SE COM
QUADRO DE COLESTASE NEONATAL
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Introducao: Linfohistiocitose Hemofagocitica (LHH) é uma
sindrome de ativacdo do sistema imune que ocorre como
desordem familiar ou condicdo esporddica em associacao
com uma variedade de “gatilhos”. Caracteriza-se por condigcao
hiperinflamatéria, potencialmente fatal, causada por resposta
imune altamente estimulada, mas ineficaz. Linfohistiocitose
Hemofagocitica Familiar (LHF), é doenca genética autosso-
mica recessiva, afeta principalmente lactentes. Rapidamente
fatal, mediana de sobrevida menor que dois meses apds diag-
néstico, se nao tratada. Pacientes que iniciam o quadro no
periodo neonatal, associado a colestase é frequentemente
fatal. Relato do caso: Fem, 4 dias vida, br, pais jovens nao con-
sanguineos. Tranferida ao HMIM]J para avaliacdo da Hepatolo-
gia - quadro de Colestase Neonatal com rapida evolugao. Na
UTL: Corada, ictérica +4/+4, hepato-esplenomegalia. Ex lab — 5
dias vida — Hb 14,4 Leuco 2.710 neutro 760 Plag 26.000 cr 0.3 ur
34 BT 43 BD 37 BI 6 Fibrinog 106 TG 245 Colest 184 BT 43.4 BD
37.22 B16.25 TGO 261 TGP128 GGT 557 FA 122 DHL568 Ferritina
4.379. COVID-19 e sorologias neg. Mielograma — raros his-
tiécitos hemofagociticos. HD - LHF em rdpida evolugao, solici-
tado exoma. Plag cada 12h e Ig EV — 1 g/kg em 10h — 2 dias.
Dexametasona 10 mg/m?/dia — 14 dias, e apés 5 mg/m?/dia -
mantida, aguardando o medicamento Emapalumabe (anti-
corpo anti IFN-y humano administrado com dexametasona).
Melhora por 2 sem, piora com hipertrigliceridemia, Ferritina
54.039, hipofibrinogenemia e graves citopenias/20 dias vida —
dexametasona 5 mg/m?%dia e iniciado Emapalumabe 1 mg/
kg/dose — 2 x /sem, com aumento progressivo 3, 6 e 10 mg/
m?/dia. A partir do 5° dia Emapalumabe - melhora progres-
siva clinico-laboratorial/27 dias vida — Hb 9.5 Leuco 4.720 neu-
tro 1650 Plaq 110.000 Coagulogr NL fibrinog 190 ur 36.6 cr 0.2
PT 6.2 Alb 3.7 BT 6.32 BD 4.56 BI 1.76 TGO 402 TGP 649 GGT
1.136 FA 284/39 dias vida — recebeu 72dose de Emapalumabe -
Hb 8.2 Leuco 10.700 neutro 5.500 Plag 111.000 Coagulogr NL
Fibrinogenio 219 u 37.6 cr 0.2 PT 5.9 alb 3.3 BT 3.31 BD 2.18 BI
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1.13 TGO 301 TGP 463 GGT 1.227 FA 301/42 dias vida — Hb 8.6
Leuco 9.340 neutro 4.550 Plaq 96.000 BD 1.69 BI 1.15 DHL 612
TGO 448 TGP 599 GGT 1.172 FA 370 fibrinog 201. Recebeu 9
doses de Emapalumabe. 16.03.21 — Exoma — Linfohistiocitose
Hemofagocitica Familiar Tipo 3 (FHL3). Transferida ao ITACI -
finalizou a medicagao e realizou TCTH. Boa evolucao até 2
meses pés TMO, quando desenvolveu Doen¢a Veno-Oclusiva
(VOD), evoluiu para 6bito. Discussao: Faléncia hepdtica aguda
é rara em neonatos e evolui com elevadas taxas de mortali-
dade. A etiologia dessa condicao difere daquelas ocorrendo
em criancas maiores. Diagndsticos diferenciais sao hemocro-
matose, LHF, infeccoes virais e alguns defeitos metabdlicos.
Existem alguns relatos de neonatos com LHF apresentando-
se com hidrépsia fetal e faléncia hepatica fulminante. Con-
clusao: LHF é uma doenca rara cujas manifestacoes ocorrem
principalmente nos dois primeiros anos de vida. A
apresentacdo neonatal é incomum. Na literatura, poucos
casos sao relatados nas primeiras semanas de vida e com
rapida evolugao para faléncia hepdtica aguda. A evolugao des-
ses casos é frequentemente para oObito. Entretanto, estabe-
lecer o diagnéstico tem importantes implicacoes para o
aconselhamento genético.
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Objetivos: A investigacao da anemia na pediatria inclui-se
questoes relacionadas a histéria, exame fisico e investigacao
laboratorial com o intuito de classificar e propor uma aborda-
gem adequada a essa faixa etdria. Nesse contexto encontram-
se anemias raras, a exemplo da Anemia de Blackfan-Diamond
(ABD). Portanto, objetiva-se relatar um caso sobre os desafios
do diagnéstico da ABD no paciente pedidtrico. Material e
métodos: Baseia-se em uma andlise retrospectiva de um
relato de caso através de coleta de dados realizada por pron-
tuario. Resultados: Paciente, sexo masculino, 4 anos, acom-
panhado desde margo de 2019 com 1 ano no hemocentro com
quadro sintomatolégico de anemia grave(normocromica e
macrocitica) com reticulocitopenia acompanhado de microce-
falia e atraso no desenvolvimento neuropsicomotor . Coleta-
dos exames e descartado anemia por origem nutricional,
hemolitica e anemia de doencga cronica. Em segmento clinico
foi avaliado a Medula Ossea (MO) com mielograma, biépsia e
imunofenotipagem com resultados a seguir: MO hipocelular
para idade, com hipocelularidade acentuada da série ver-
melha, presenca de 10% de células imaturas (hematogonias).
Bidpsia de MO com resultado normocelular (cerca de 80%) e
imunofenotipagem indicou aumento de mieloblastos, hema-
togonias e alteracdes nas séries granulocitica e eritrdide.
Paciente evoluiu no periodo com necessidade de inimeras
transfusoes sendo a primeira aos trés meses. Inicialmente foi
levantada a hipétese de Sindrome Mielodispldsica (SMD),

entretanto apds discussoes clinicas, achados mais significati-
vos na serie eritréide, aparente faléncia medular e pesquisa
nas revisoes de literatura os quais preencheram os critérios
para ABD. Por esse motivo optou-se por iniciar teste ter-
apéutico com corticoterapia no qual apresentou resposta
clinica satisfatéria. Discussao: A anemia no contexto da
infancia exige uma abordagem ampla devido ao numero
extenso de repercussoes que podem gerar
complicacoes no desenvolvimento. No caso da ABD esse diag-
néstico torna-se complexo na maioria dos casos sendo funda-
mental a avaliacao da MO e a correlagao clinica, a ABD se
classifica como uma aplasia eritréide congénita que se apre-
senta na infancia, geralmente no primeiro ano de vida e tem
como caracteristicas a anemia normocromica e macrocitica;
associada a malformagdes congénitas. E reconhecido que
existe um amplo espectro fenotipico da ABD. Sendo assim,
deve-se considerar ABD em pacientes com anemia macroci-
tica inexplicada com reticulocitopenia apds exclusao de out-
ras etiologias. O diagndstico é realizado com critérios clinicos
e laboratoriais estabelecidos no consenso clinico internacio-
nal de 2008. Apds o diagndstico deve-se realizar avaliacao
com exames de imagens a fim de investigar malformacoes. O
tratamento de primeira linha é a corticoterapia associada ou
nao a transfusdes e tem como segunda linha para casos
refratarios a possibilidade de transplante de MO. Conclusao:
Por ser uma anemia rara e de dificil diagnéstico conclui-se a
importancia da avaliacao clinica e laboratorial detalhada com
o objetivo de um tratamento direcionado com o intuito de
prevenir durante o acompanhamento complicacoes mais
comuns como as endocrinoldgicas e o aparecimento de neo-
plasias. O prognéstico é favoravel, a maioria dos casos
respondem a terapia com glicocorticéides e alguns apresen-
tam remissao adquirindo estabilidade da doenca.

clinicas
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SPUR CELLS ANEMIA EM CRIANCAS COM
CIRROSE HEPATICA
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Introducao: Cirrose hepatica é frequentemente associada com
anemia cronica. A patogenia da anemia nesta condicao é
complexa e multifatorial e incluem, destruicao de eritrdcitos
por hiperesplenismo ou auto-imunidade, supressao da
medula dssea, deficiéncias de vitaminas, sangramentos por
plaquetopenia, disturbios de coagulacao e varizes gastro-
esofdgicas. Anemia hemolitica grave nao-imune é um raro
fendmeno em pacientes com cirrose hepdtica e pode estar
associada com a presenca de spur cells ou acantdcitos. Spur
cells anemia (SCA) é uma grave patologia em pacientes
cirréticos, indicando pobre prognéstico. Relato do caso: Fem,
br, 2,5 anos, filha Unica de pais jovens nao consanguineos.
Histérico familiar - avé materno com cirrose alcoodlica e
TxHep aos 50 anos. Com 1 ano foi avaliada no Instituto Bol-
drini em Campinas - hepato-esplenomegalia, ictericia e
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