
c�elulas plasm�aticas anormais. O paciente foi tratado com qui-

mioterapia intratecal isolada (MADIT) por 4 semanas, com

desaparecimento das c�elulas anormais, seguida de irradiaç~ao

de neuroeixo. Discuss~ao e coment�arios: Pacientes com discra-

sias de c�elulas plasm�aticas podem apresentar complicaç~oes

neurol�ogicas da hipercalcemia, uremia e hiperviscosidade, ou

devido a neuropatia perif�erica, compress~ao da medula

espinhal e infiltraç~ao de nervos cranianos. Entretanto, a

infiltraç~ao leptomeníngea diretamente pelo mieloma

m�ultiplo ou c�elulas plasm�aticas �e considerada muito rara,

muito menor do que a relatada em outras malignidades hem-

atol�ogicas. Al�em disso, nos casos relatados na literatura a

infiltraç~ao ocorreu em pacientes com mieloma m�ultiplo em

est�agio final de doença, associada a leucemia de c�elulas

plasm�aticas ou com infiltraç~ao contígua por c�elulas de um

plasmocitoma craniano. Conclus~ao: Relatamos um caso rarís-

simo de infiltraç~ao leptomeningea por c�elulas plasm�aticas

anormais e clonais isolada, confirmada por citometria de

fluxo, no qual n~ao foi confirmada presença de mieloma

m�ultiplo ou outra discrasia de c�elulas plasm�aticas que

pudesse ser respons�avel pela doença em SNC.

https://doi.org/10.1016/j.htct.2023.03.018
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Relatamos caso de criança, masculino, 12 anos, com quadro

crônico de les~oes de pele, com primeiro epis�odio documen-

tado em 2018 (aos 9 anos), sendo inicialmente afastado

leishmaniose tegumentar e aventada a possibilidade de pio-

derma gangrenoso. Ap�os perda de acompanhamento de 2

anos, retorna com piora das les~oes cutâneas decorrente de

trauma, com surgimento sucessivo de diversas les~oes em

MMII e crânio. As les~oes s~ao inicialmente p�ustulas, que dre-

nam secreç~ao purulenta e aumentam em volume e n�umero

progressivamente. Apresentava ao internamento leucoci-

tose acentuada com predomínio neutr�ofilos, al�em de ane-

mia. Recebido amostra de sangue perif�erico para afastar

leucose. A an�alise imunofenotípica evidenciou neutrofilia

madura com ausência de express~ao de CD11b em gran-

ul�ocitos, levando a possibilidade diagn�ostica de Deficiência

de Ades~ao leucocit�aria. Coletado estudo molecular para con-

firmaç~ao diagn�ostica. A Deficiência de Ades~ao Leucocit�aria

(DAL) �e uma imunodeficiência prim�aria autossômica reces-

siva, causada por defeitos da ades~ao dos leuc�ocitos aos

vasos sanguíneos e inibiç~ao da migraç~ao dos polimorfonu-

cleares aos sítios de infecç~ao devido mutaç~oes nos genes

codificantes das beta2 integrinas. As beta2-integrinas s~ao de

fundamental importância para o trafego dos leuc�ocitos. Elas

s~ao necess�arias para a firme ades~ao ao endot�elio vascular

sob condiç~oes de fluxo sanguíneo contínuo e para extravasa-

mento dos leuc�ocitos nos tecidos. Os pacientes cursam com

infecç~oes bacterianas recorrentes n~ao purulentas e neutrofi-

lia, frequentemente precedida por separaç~ao tardia do

cord~ao umbilical e sintomas adicionais dependendo do sub-

tipo. O diagn�ostico �e realizado em v�arias etapas sucessivas.

Primeiro, suspeita clínica, levantada por dados como queda

tardia do cord~ao umbilical, onfalite, suscetibilidade aumen-

tada a infecç~oes e cicatrizaç~ao comprometida, acompan-

hada por leucocitose neutrofílica persistente. Segundo, pela

detecç~ao ausente ou diminuída da express~ao de CD18 em

polimorfonucleares por citometria de fluxo, implicando em

defeito de ades~ao e migraç~ao dessas c�elulas. E finalmente,

pela identificaç~ao da mutaç~ao do gene respons�avel. Roti-

neiramente, a medida da express~ao de CD18 �e o passo inicial

chave nos casos suspeitos de DAL. Entretanto a medida da

express~ao de CD18 por citometria apresenta dificuldades,

al�em deste marcador n~ao fazer parte dos pain�eis utilizados

para o diagn�ostico de doenças onco-hematol�ogicas. No caso

apresentado, o painel utilizado e as estrat�egias de an�alise

possibilitaram a identificaç~ao de neutr�ofilos com fen�otipo

maduro e CD11b negativo. Esse achado, permitiu direcionar

a suspeita diagn�ostica para DAL.
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