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mondcitos. Sugerindo sindrome de diferenciacdo, iniciado
hydrea 1 grama/dia e metilprednisolona 40 mg intravenoso
de 8/8 h. O paciente evoluiu afebril, melhora do quadro abdomi-
nal, regularizacdao da dieta com hemograma (Hb=8,3 g/dL,
L =3,25 mil/mm? (blasto = 5%, promieldcito = 2%, mielécito = 5%,
metamieldcito=3%, bastonete = 13% segmentado = 18%,
eosindfilo = 1%, baséfilo=2%, linfécito=45%, mondcito=6% e
plaqueta = 18 mil/mma3). Foi submetido no D30 ao esquema 3+7.
Conclusao: A CFM auxiliou no diagnéstico e condugao da sin-
drome de diferenciacao. Essa era raramente descrita em LMA
submetida ao tratamento com azacitidina, contudo associada ao
uso de inibidores de IDH, vem sendo cada vez mais descrita. O
caso apresentado, extremamente grave, poderia ter tido o diag-
nostico de refratariedade com opgao de medidas de cuidados
paliativos proporcionais. No entanto, o tratamento descrito foi
uma proposta interessante, possibilitando que o paciente poste-
riormente conseguisse realizar esquemas mais intensivos.
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O termo supressora mieloide (SM) foi introduzido na litertura
hd 10 anos. Essas células representam um estado patolégico de
ativacao de mondcitos e neutrdfilos imaturos com proprie-
dades imunomoduladoras, agindo como um regulador univer-
sal da funcao imune em muitas condicoes patoldgicas,
incluindo neoplasias hematolégicas, suprimindo principal-
mente a resposta de células T. Em humanos sao divididas em
monociticas, polimorfonuclerar e precoce. A descricao das SM
como componente imaturo em leucemia mieloide aguda nao é
relatada e nao é contemplada na classificacao da OMS. Relato
de caso: Masculino, 54 anos, iniciou com dores 6sseas difusas e
perda ponderal ha alguns meses. Exames evidenciavam ane-
mia (Hb: 9,9, Plaquetas: 154.000, Leuco: 5.250 (1.943 Seg.; 1.733
Linfo), cintilografia dssea suspeita para infiltracao por doenca
de base em esqueleto axial e apendicular e ressonancia de
abdome com sobrecarga férrica hepatica e esplénica e hetero-
geneidade difusa de sinal em ossos de natureza indeterminada.
Visceromegalias ausentes. Evoluiu com diminuicao da forca
muscular em membros inferiores. RNM tordcica evidenciou
tecido heterogéneo intra-raquiano extra-axial em alguns niveis
toracicos, estreitando o espaco liquérico e comprimindo a
medula espinhal. Biépsia da lesao compativel com neoplasia
de linhagem mielomonocitica. Cursa em 1 meés piora da forgca
muscular e RNM de coluna dorsal com extensa lesao sélida sit-
uada no compartimento extradural posterior do canal vertebral

determinando compressao sobre a medula espinhal. Neurocir-
urgia com intercorréncia e paciente permanecendo com déficit
neuroldgico fixo. Apresentou concomitantemente piora da ane-
mia e plaquetopenia (Hb 7,1, Leuco 9500, N 3448 Eo 1558 Ly 2280
Mono 2147 Plq 102000). Aspirado medular seco. Biépsia de
medula éssea hipocelular para a idade (CERCA DE 20%), com
osteoesclerose (MF-3) e extenso envolvimento por neoplasia de
linhagem mielomonocitica. Evolui com piora da anemia e pla-
quetopenia com alta demanda transfusional e leucocitose (Hb:
6,3 — VCM: 91,7 — RDW: 18 — Leuco: 21.980 — Promieldcito: 400
— Mieldcito: 689 — Meta: 1.099 — Bastao: 655 — Neutrofilos: 5.055
- Eosindfilos 2.198 — Baséfilos: 0 — Linfécitos 5.715 — Mondcitos:
4.396 — Eritroblastos: 15/100 — Plaquetas: 14.000), hepatoesple-
nomegalia progressiva e dores dsseas difusas. Imunofenotipa-
gem de sangue periférico: 20% de blastos de linhagem
basofilica com expressdo parcial de CD117, auséncia de CD11b
e marcadores basofilicos maduros e 33% de linhagem semel-
hante a célula supressora mieloide tipo monocitéide (auséncia
de HLADR, CD14, CD300e e CD64, junto com expressao de
CD11b e CD11c e CD35). Conclusao: LMA de dificil classificacao
pela OMS, com componente misto linhagem basoéfilo-célula
mieloide supressora. Avaliacao molecular negativa para FLT3-
ITD, KIT, NPM1, BCR-ABL, JAK-2 e PML-RARa. Administrado 1
ciclo de agente hipometilante. Conclusao: Trata-se de caso raro,
de diagndstico e condugcao terapéutica desafiadores, definido
ap6s o estudo imunofenotipico. Este relato mostra o potencial de
novas entidades que podem ser identificadas a medida que o
conhecimento sobre o sistema hematopoético se expande.
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Descricao do caso: Paciente masculino, 59 anos, previamente
hipertenso e com histérico de AVC ha 4 anos, relatou quadro
de astenia e hiporexia hd 3 semanas, evoluindo com lipoti-
mia, que motivou internacao hospitalar para investigacao e
tratamento. Possuia hemograma inicial com os seguintes
parametros: Hb: 8.3 g/dl; Leucécitos totais: 6.600/mm?; blas-
tos: 35% e plaquetas: 44.000. Foi solicitado avaliagao medular,
porém aspirado foi seco, sendo colhidos exames de sangue
periférico: Imunofenotipagem: 29,9% de blastos (CD34pos),
sendo divididos facilmente em duas populacoes distintas: -
Populacao 1: blastos mieloides (22,1% do total celular). - Mar-
cadores positivos: CD4+, CD13+, CD33, CD34+++, CD38+, CD45
+, CD71+, CD117, HLA-DR. - Marcadores negativos: CD1a, CD2,
cyCD3, mCD3, CD5, CD7, CD8, CD10, CD11b, CD14, CD15,
CD19, CD56, CD61, CD64, CD79a, CD99, IREM-2, MPO, TdT. -
Populacao 2: blastos linfoides T (7,8% do total celular). - Mar-
cadores positivos: mCD3+, cyCD3, CD7par, CD10, CD13, CD34


https://doi.org/10.1016/j.htct.2023.03.007
https://doi.org/10.1016/j.htct.2023.03.008

6 HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2023;45(51):1-11

+, CD38++, CD45+, CD79a par (21%), CD99+++, CD117par, TdT+.
- Marcadores negativos: CD1a, CD2, CD4, CD5, CD8, CD11b,
CD14, CD15, CD19, CD33, CD56, CD61, CD64, CD71, IREM-2,
MPO, HLA-DR. Cari6tipo: 46XY, t(9;22)(q34;q11.2)[20]. Dis-
cussao e conclusao: As Leucemias Agudas de Fenétipo Misto
(LAFM) sao raras, com prevaléncia em torno de 2% entre as
leucemias agudas. Podem ser fundamentalmente de dois
tipos: bifenotipicas(populacao celular inica que possui perfil
antigénico que permite caracterizar mais de uma linhagem
simultaneamente) e bilinhagem ou bilinear (onde é possivel
discriminar duas ou mais populacoes de linhagens distintas
na mesma amostra). O caso em questao ilustra alguns concei-
tos importantes relativos ao subtipo bilinhagem: 1- Para o
diagndstico de Leucemia aguda é necessdrio > 20% de blastos,
segundo critérios OMS-2016, porém nao é necessario que
cada populacao de blastos, isoladamente, atinja esse valor
percentual. 2- Os critérios de definicao de linhagem celular,
bem definidos da classificacao OMS-2016 para LAFM se apli-
cam ao subtipo Bifenotipica. Para o subtipo Bilinhagem,
valem os critérios utilizados para definir leucemias agudas
unilinhagem. Portanto, nao é obrigatério que a populacao
blastica mieloide expresse o marcador definidor de linhagem
MPO, como observamos no nosso caso. Atencao a este critério
¢ importante para nao classificar erroneamente a populacao
como indiferenciada. A t(9;22)(q34.1;q11.2) é a alteracao gené-
tica mais frequente nas LAFM. Possui progndstico reservado,
embora tenha droga alvo dirigida contra a proteina de fusao
BCR-ABL1. Em geral sao identificadas as linhagens B e mie-
loide, embora existam casos raros descritos de presenca
simultanea de linhagem T e mieloide. E importante também
distinguir pacientes portadores de LMC que evoluem para
crise blastica de Fenétipo misto de pacientes que apresentem
diagndstico inicial de LAFM e cujo cariétipo revela a presenca
do cromossomo Philadelphia. Como conclusao, este paciente
foi caracterizado como portador de “LAFM com t(9;22) (q34.1;
q11.2);BCR-ABL1”, foi indicado tratamento de inducdo com
protocolo HyperCVAD (com dose reduzida de daunorribi-
cina) + Imatinibe. Avaliacao de resposta apds 4 ciclos de QT
revelou 10,4% de blastos mieloides residuais. O componente
linfoide T nao foi mais observado. Atualmente, o paciente
segue em tratamento quimioterdpico.

https://doi.org/10.1016/j.htct.2023.03.009

AUMENTO DE CELULAS DENDRITICAS
PLASMOCITOIDES EM CASO DE LEUCEMIA
MIELOIDE AGUDA

Flavia Arandas de Sousa, Laiz Cameirao Bento,
Nddila Magalhaes Millan Andressa da Costa
Vaz, Daniela Schimidell,

Marilia Sandoval Passaro,

Priscila Carmona Miyamoto,

Bruna Garcia Nogueira,

Vivien Rebecca Bautzer Yoshida,

Elizabeth Xisto Souto, Nydia Strachman Bacal

Laboratorio Clinico de Citometria de Fluxo, Hospital
Israelita Albert Einstein, Sao Paulo, SP, Brasil

Introducao: Apresentamos um caso Leucemia Mieloide
Aguda (LMA) com presenca de 19% de células dendriticas
plasmocitéides (CDp). Descricao do caso: Mulher, 79 anos,
em investigacdo clinica de Sindrome Mielodisplésica (SMD),
com presenca de anemia macrocitica e leucocitose. Hemog-
rama: Hb:7,3g% VCM:101fL GB: 1.850/mm3 Neutrofilos: 537/
mm3 Plaquetas:134.000/mm3. DHL: 3.800 U/L. Mielograma:
hipercelular as custas de 46% de células blasticas e displasia
das séries eritrocitica e megacaridcitica. Na imunofenotipa-
gem por citometria de fluxo (CF) foram identificadas duas
populacoes celulares: 25,9% de células de média complexi-
dade e positivas CD45 (fraca expressao), CD4 (fraca
expressao), CD13 (fraca expressao), CD34 (forte expressao),
CD38 (moderada expressao), CD71 (moderada expressao),
CD117 (moderada expressao), CD123 (moderada expressao)
e HLA-DR (moderada expressao) e 19,4% de células de mod-
erada complexidade e positivas para CD45 (moderada
expressao), CD4 (moderada expressao), CD7 (parcial
expressao), CD34 (fraca expressao), CD36 (moderada
expressao), CD38 (fraca expressao), CD123 (forte expressao)
e HLA-DR (moderada expressao), Clec9A, CD141 e auséncia
de expressao de CD56, sendo compativel com LMA com
aumento CDp. Na citogenética foi detectada presenca de
trissomia do cromossomo 8 em todas as metafases. Dis-
cussao: Normalmente, a presenca de CDp representa < 1%
do total de células nucleadas da medula 6ssea. O aumento
dessas células na medula éssea, estd presente mais frequen-
temente na neoplasia de células dendriticas plasmocitéides
blasticas (NCDPB) e na leucemia mielomonocitica cronica
(LMMC). Estudos recentes relatam populagoes CDp em casos
de LMA, especialmente nos casos com diferenciacao mono-
citica, porém o significado clinico nao esta totalmente eluci-
dado. Da mesma forma, o perfil gendmico também ainda é
pouco compreendido, mas hd relatos de associacao da pre-
senca de CDp com alteragoes como monossomia 7, trissomia
8, del(5q), CBFB-MYH11 ou duplicacdo em tandem interna de
FLT3 (FLT3 -ITD) em células blasticas de LMA e o perfil muta-
cional de monécitos de LMMC. Conclusao: Apesar de nao ser
comum, o aumento de CDp tem sido relatado em casos de
LMA especialmente nas com diferenciacdo monocitica. A
identificacao destas células e a elucidagao de sua contrib-
uicao na leucemogénese poderd no futuro contribuir para
novas opgoes terapéuticas.
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Objetivo: Descrever um caso de Leucemia de Células Dendri-
ticas Plasmocitoides (LCDP) confirmadas com auxilio do
marcador citoplasmaéatico T-Cell Leukemia/Lymphoma 1A
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