
mas sem clonalidade. LCR com aumento da fraç~ao b-1, gama e

IgG. Imunofixaç~ao de proteínas s�ericas com componente

monoclonal IgA lambda.TTRvpara amiloidose e painel gen-

�etico para porfiria aguda negativos. Suspeita diagn�ostica de

POEMS e iniciado quimioterapia bortezomibe, ciclofosfamida,

dexametasona. Ap�os 4 ciclos, houve melhora moderada das

alteraç~oes neurol�ogicas e ganho importante na realizaç~aode

suas atividades b�asicas de vida. Houve melhora tamb�em dos

hemangiomas cutâneos. Em programaç~ao para TMO aut�ologo

em 1� linha. Discuss~ao: A Síndrome POEMS acomete mais

homens (1,4:1), idade entre 45-50 anos. A cadeia lambda est�a

envolvida em 95% dos casos e a pesada, IgA ou IgG. Frequen-

temente, em raz~ao da sua complexidade, esta patologia �e con-

duzida PIDC, com impacto negativo na sobrevida e

funcionalidade dos pacientes. Conclus~ao: Trata-se uma

mulher de 57 anos, com alteraç~ao neurol�ogica incapacitante,

sendo conduzida como PDIC por 03 anos, apresentando-se

com alteraç~oes neurol�ogicas irreversíveis em sua maioria.

Dessa forma, observa-se que o diagn�ostico precoce da Sín-

drome POEMS �e fundamental e impacta diretamente no

progn�ostico do paciente, com comprometimento da funciona-

lidade, da pr�atica laboral e do convívio social.
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Introduç~ao: A leucemia promielocítica aguda (LPA) representa

de 5 a 20% dos casos de leucemia mieloide aguda sendo clas-

sificada como uma neoplasia hematol�ogica de incidência

aumentada entre a segunda d�ecada de vida e considerada

uma emergência hematol�ogica pela alta taxa de mortalidade

ao propiciar uma coagulopatia no seu portador. O tratamento

de primeira linha para essa condiç~ao �e �acido retin�oico total-

mente trans (ATRA) associado a outro quimioter�apico como

tri�oxido de arsênio (ATO), enquanto o protocolo que hoje �e

disponibilizado no SUS �e o PETHEMA. Objetivos: Apresentar

um caso de paciente diagnosticado com leucemia promielocí-

tica aguda refrat�aria ao tratamento inicial com o protocolo

PETHEMA. Metodologia: As informaç~oes foram obtidas em

prontu�ario eletrônico, entrevista com o paciente e exames

complementares realizados pelo mesmo. Relato de caso:

Paciente do sexo masculino, 42 anos, sem comorbidades. Em

dezembro de 2023 iniciou o quadro de astenia, pet�equias

arroxeadas, perca de peso e palidez. Com esses sintomas real-

izou exames laboratoriais: RBC 2,71 milh/mm3, Hb 8,5 g%, Ht

25,7%, leuc�ocitos 2.100/mm3, segmentados 37, bastonetes 0,

plaq 21.000/mm3. Identificado as alteraç~oes procurou o

serviço de sa�ude em sua cidade, onde foi encaminhado para o

atendimento hematol�ogico na Liga de Mossor�o. Nesse serviço

realizou imunofenotipagem tendo como resultado o diag-

n�ostico de Leucemia promielocítica aguda, sendo classificado

como risco intermedi�ario. Foi iniciado protocolo quimio-

ter�apico disponível no SUS para induç~ao com PETHEMA. O

paciente ao t�ermino do protocolo foi refrat�ario, ent~ao foi solic-

itado o ATO, at�e a chegada do medicamento aconteceu a rein-

duç~ao com PETHEMA, tendo uma boa resposta a essa fase. A

consolidaç~ao se iniciou com a chegada do ATO associada �a

ATRA. Ap�os a induç~ao foi realizado um teste de PML/RARA t

(15,17) obtendo o resultado negativo. O paciente encontra-se

em tratamento de consolidaç~ao com reavaliaç~ao prevista

para o t�ermino deste protocolo. Discuss~ao: A LPA tem melhor

progn�ostico com início do tratamento precoce pelo risco de

causar hemorragias. Sua sintomatologia geral est�a associada

a uma pancitopenia, fraqueza, fadiga, infecç~oes e/ou hemor-

ragias. As c�elulas leucêmicas podem invadir a medula na sua

totalidade iniciando coagulaç~ao intravascular disseminada e

fibrin�olise prim�aria, se n~ao tratada evolui para a morte em 10

a 20% dos pacientes precocemente. Pacientes rec�em diagnos-

ticados com LPA submetidos a terapia quimioter�apica de

ATRA mais ATO tem baixas chances de recair (5 a 10%). Esses

pacientes s~ao submetidos ent~ao a quimioterapia em altas

doses ou indicados a transplante de medula �ossea. Con-

clus~ao: O paciente apresentou sintomas característico de LPA

com diagn�ostico e executou seu tratamento utilizando proto-

colos disponíveis nos SUS que n~ao foram eficazes sendo nec-

ess�ario a intervenç~ao jurídica para que se obtivesse o

medicamento de primeira linha para buscar sua remiss~ao,

em caso de nova recaída vai ser encaminhado para o trans-

plante de medula �ossea. A refratariedade por ser pouco eluci-

dada merece um aumento nos estudos pela LPA ter grande

risco para os pacientes que a possuem, al�em de buscar a

mudança do protocolo disponível no SUS visando minimizar

as chances de um paciente se tornar refrat�ario dificultando o

tratamento.
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Introduç~ao: A Doença de Gaucher (DG) �e uma doença gen�etica

rara, autossômica recessiva, causada por mutaç~oes no gene

GBA1, que resultam na deficiência da enzima glicocerebrosi-

dade e no ac�umulo de glicocerebrosídeos predominante-

mente no fígado, baço e medula �ossea. Objetivos: Avaliar a

resposta ao tratamento de pacientes com DG tipo 1 acompan-

hados no ambulat�orio de Hematologia Geral do Hospital das

Clínicas da UFMG (HC-UFMG), e a prevalência de alteraç~oes

clínicas no seguimento. Material e m�etodos: Foram analisa-

dos 35 pacientes com DG tipo 1 em acompanhamento no

ambulat�orio de Hematologia Geral do HC-UFMG. As

informaç~oes sobre os pacientes foram coletadas dos pron-

tu�arios m�edicos de forma retrospectiva. Foram avaliados os

seguintes parâmetros: anemia, medicamento utilizado, falha

a tratamento pr�evio, presença de hepatomegalia, esplenome-

galia, manifestaç~oes osteoarticulares, Síndrome Parkinson-

like, hipertens~ao pulmonar, astenia, fadiga, e incidência de

neoplasias. Resultados: Dos 35 pacientes, 20 (57%) s~ao do sexo

feminino. A mediana de idade foi de 40 anos. O tempo em

acompanhamento no serviço oscila de 2 a 26 anos. A anemia

teve boa resposta ao tratamento, com m�edia do nível de

hemoglobina pr�evia ao tratamento de 11.71 § 2.47 mg/dL, sig-

nificativamente menor que dois anos ap�os tratamento

(p = 0.003) e no seguimento atual (p = 0.002). Vinte e um

pacientes (60%) usam Imiglucerase, 12 pacientes (34,2%)

usam Alfa Taliglucerase e 2 (5,8%) usam Miglustate. Houve

17% de falha ao tratamento pr�evio com Imiglucerase. Foi visto

presença de hepatomegalia em 22 casos (62.8%), esplenome-

galia em 24 (68.5%), alteraç~oes osteoarticulares em 12 (34.2%),

Síndrome Parkinson-Like em 2 (5.7%), hipertens~ao pulmonar

em 3 (8.5%), neoplasia em 4 (11.4%), astenia em 16 (45.7%) e

fadiga em 17 casos (48.5%). Discuss~ao dos resultados: A var-

iante tipo 1 �e a mais frequente na DG, representando cerca de

99% dos casos. O espectro clínico varia desde ausência de sin-

tomas at�e comprometimento orgânico grave. Anormalidades

hematol�ogicas, visceromegalias, dist�urbios esquel�eticos e sín-

drome Parkinson-like s~ao parte das manifestaç~oes clínicas. O

diagn�ostico correto e o tratamento precoce com a terapia de

reposiç~ao enzim�atica (TRE) (Imiglucerase/Alfa Taliglucerase)

ou com inibidor da síntese do substrato (ISS) (Miglustate)

reduz as chances de complicaç~oes irreversíveis. Com trata-

mento adequado, a maioria dos doentes se recupera da ane-

mia, assim como observado na amostra analisada. As

visceromegalias s~ao comuns ao diagn�ostico e podem regredir

com o tratamento, entretanto, seu comportamento n~ao �e

completamente conhecido e sua avaliaç~ao quase sempre fica

prejudicada pela indisponibilidade de m�etodos que permitam

uma avaliaç~ao quantitativa da resposta ao tratamento ao

longo do tempo. A hipertens~ao pulmonar �e rara e a resposta �a

TRE �e vari�avel. A Síndrome Parkinson-Like �e infrequente e foi

observada em 5,7% dos casos deste estudo. A astenia e a

fadiga s~ao achados frequentes, e tem grande impacto na qual-

idade de vida. O risco de neoplasias oscila entre os estudos,

mas o risco relativo de desenvolver mieloma m�ultiplo parece

ser maior entre os portadores de Doença de Gaucher. Na

amostra estudada, n~ao foi observado nenhum caso de mie-

loma m�ultiplo. Conclus~ao: O tratamento correto �e eficaz na

melhora dos parâmetros clínico-laboratoriais. Novos estudos,

com maior n�umero de pacientes e de longa duraç~ao s~ao nec-

ess�arios para avaliaç~ao da resposta terapêutica a longo prazo.
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Objetivo: Descriç~ao de um caso de linfohistiocitose hemofa-

gocítica (LHH) secund�aria a infecç~ao por micobact�eria em um

paciente portador da síndrome de monocitopenia e infecç~ao

micobacteriana (MonoMAC) em contexto de mutaç~ao do

GATA2. Material e m�etodos: Relato de caso descritivo, retro-

spectivo e observacional realizado a partir de dados obtidos

por meio da an�alise de prontu�arios eletrônicos de paciente

internado em instituiç~ao privada de referência em Hematolo-

gia no estado de Minas Gerais. Resultados: Paciente sexomas-

culino, 16 anos, portador de Síndrome de Cimitarra e

obesidade. Iniciou quadro de febre de origem indeterminada

alguns dias pr�evios �a sua internaç~ao hospitalar na unidade

que realizou seu primeiro atendimento. Exames evidencia-

vam pancitopenia leve, em especial monocitopenia acen-

tuada, sem outros comemorativos. Neste local, intercorreu

com m�ultiplas sepses e evoluiu com linfonodomegalias,

tendo sido realizada bi�opsia excecional de um destes linfono-

dos. A avaliaç~ao anatomo-patologica evidenciou infecç~ao por

micobacteriose, n~ao sendo possível identificar a esp�ecie. Pos-

teriormente intercorreu com piora de citopenias, aumento de

febre e deteriorizaç~ao gravíssima de funç~ao hep�atica, sendo

assim transferido para hospital referência em hematologia e

gastroenterologia visto possibilidade de indicaç~ao de trans-

plante hep�atico. Neste segundo nosocômio, no qual o pre-

sente caso clínico se desenvolve, foi diagnosticado com LHH

(HSCORE 319 pontos). Iniciado tratamento para micobacter-

iose e corticoterapia para linfohistiocitose. Manteve-se

refrat�ario a 1� linha terapêutica, tendo utilizado imunoglobu-

lina como 2� linha e, posteriormente, etoposide como 3� linha

de tratamento. Devido LHH refrat�aria, com plaquetopenia e

febre persistentes, realizou-se PET-CT, para propedêutica.

Este evidenciou linfonodomegalias importantes, com SUV

elevado. Realizada nova bi�opsia de linfonodo mediastinal,

cujo anatomo-patol�ogico evidenciou tuberculose ganglionar,

sem sinais de malignidade. Manteve tratamento com etopo-

side e tuberculost�aticos, com melhora parcial de alteraç~oes
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