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Acidente vascular em recém-nascido: necessidade de
investigacdao de trombofilia

Damach FM', Araujo GM'2

"Faculdade de Medicina do UNIPAM
2Hospital Nossa Senhora de Fatima

Introducéao: O evento de um acidente vascular encefalico em recém-
nascido suscita a investigagcao de tendéncia trombdtica. A ativagao do
sistema de coagulagéo do sangue envolve diversas serinoproteases
com alta capacidade pro-coagulante, formando um coagulo estavel
de fibrina. A atividade dessas proteases é regulada por inibidores
fisiolégicos da coagulagao, cujos principais representantes séo: a
Antitrombina (AT), Proteina C (PC) e Proteina S (PS). Analisando
suas fungdes, pode-se prever que deficiéncias de anticoagulantes
naturais estdo associadas a um estado de hipercoagulabilidade
e risco aumentado para eventos trombéticos. A deficiéncia de PC
desencadeia uma produgéo de fibrina ndo regulada devido ao com-
prometimento da inativagéo dos fatores Vllla e Va, dois co-fatores
essenciais na cascata da coagulagdo. O modo de heranca da defi-
ciéncia da PC é autossdmica dominante, encontrada em 3 a 4% de
todos os pacientes com tromboembolia venosa. A PS é o principal co-
fator da PC ativada, e sua deficiéncia mimetiza a da PC. A trombose
venosa € a apresentacao clinica usual da deficiéncia destas protei-
nas. O tratamento do tromboembolismo venoso em pacientes com
trombofilias hereditarias é realizado com heparina e anticoagulante
oral. O manejo do paciente deve incluir avaliagédo individualizada.
Objetivo: Realizado um relato de caso de paciente recém-nascido
com acidente vascular encefalico. Discussao: Paciente feminino, 4
dias de idade, com quadro de acidente vascular encefalico isquémico
logo apds o nascimento. Internado no CTIl apds seu nascimento por
parto cesareo com quadro de crises convulsivas. Realizado tomogra-
fia computadorizada de cranio que diagnosticou infarto isquémico em
territério da artéria cerebral média direita. Evoluiu com estabilidade
clinica e no quarto dia realizou ressonancia nuclear magnética que
mostrou leséo de aspecto isquémico agudo de localizagéo parieto
-occipital e talamo-capsular a direita que confirmou AVE sem piora.
Ecocardiograma apresentou pequena comunicacéo interatrial sem
repercussao hemodinamica. Camaras cardiacas de dimensdes pre-
servadas; desempenho sistélico do VE preservado. Histdria familiar:
sem alteragdes importantes. Optado por manter tratamento conser-
vador, sem o uso de anticoagulagao oral devido ao risco potencial de
sangramento cerebral. Apds quatro meses a paciente foi novamente
reavaliada e estava com boa evolugéo e recuperagao clinica/neurolo-
gica adequada. Realizada propedéutica para trombofilia que mostrou
os seguintes resultados: Colesterol Total: 153; HDL: 70; VLDL: 26;
LDL: 57; Vitamina B12: 164; Acido félico: 9,9; HIV: negativo; Bb: 0,7;
FA: 1038; GGT: 365; TGO: 34; TGP: 25; Fator reumatoide: negativo;
Eletroforese de proteinas: 6,12; Albumina: 66,2%, a1: 3,7%, 02:13,9%,
B1: 6,5%, p2: 1,9%, gama: 7,8%, Hemocisteina: 6,2; HbA1: 87,5,
HbA2: 2,5%, HbF: 10%, Anti-trombinalll: 87%; Proteina S: 47,6%;
Anticoagulante lupico: negativo; Proteina C: 54%, FAN: negativo,
Anticardiolipina: IgG negativo e IgM positivo. Hipétese Diagnostica:
Deficiéncia de proteina C e S; Acidente vascular encefalico isqué-
mico. Conduta: Optado por manter o tratamento conservador, sem o
uso de anticoagulante oral e seguimento periddico. Conclusao: As
trombofilias, apesar de raras, podem acometer pacientes em qualquer
idade e devem ser investigadas. O tratamento com anticoagulante
deve ser individualizado e sempre avaliado os riscos e beneficios.
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Particularidades da medicina transfusional no periodo
neonatal e em lactentes jovens

Ferraz ST', Grunewald T?

"Universidade Federal de Juiz de Fora
2Hospital Beneficéncia Portuguesa, Sdo Paulo

Os recém nascidos e lactentes jovens apresentam caracteristicas fisio-
légicas, tais como diferengas metabdlicas, imaturidade dos 6rgéos e
menor volemia, que tornam necessarios alguns cuidados especiais
quanto a pratica transfusional. Isso pode ser um desafio para Pediatras
e/ou Neonatalogistas responsaveis por essas criangas, especia-
mente em servicos em que nao ha suporte direto do Hematologista
Pediatrico. Assim, objetivou-se revisar as particularidades da pratica
transfusional em recém nascidos e lactentes menores de 4 meses,
avaliando a transfusdo de concentrados de hemacias, plaquetas,
plasma, crioprecipitado, e concentrados de granuldcitos, quanto as
suas indicagdes, doses, cuidados de administragéo, e resultados
esperados. Foi realizada uma analise critica da literatura disponivel
sobre o tema, e elaboragéo de um protocolo resumido que abranja
as particularidades da medicina transfusional para essa faixa etaria.
Apresentamos os dados mais atuais da literatura a respeito do tema,
e elaboramos um protocolo de tratamento transfusional que podera
ser aplicado em diferentes unidades de saude e setores de comple-
xidade. Conclui-se que a medicina transfusional aplicada a criangas
com menos de quatro meses possui particularidades que podem
se revelar desafios para o Pediatra Geral ou Neonatalogista, mas a
elaboracéo de um protocolo instituicional pode facilitar a tomada de
decisdes e o correto manejo dos casos.
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Leucemia linfoblastica aguda primaria do sistema
nervoso central: uma doenca restrita ao sistema ner-
voso central?

Ferraz ST', Mattos CA', Valera ET', Bernardes JE', Mori BM?,
Scrideli CA', Tone LG’

"Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto, Universidade de Sédo
Paulo

Introducgao: Apesar da infiltragdo medular por mais de 25% de blas-
tos ser um critério de diagnostico essencial da Leucemia Linfoblastica
Aguda (LLA) pediatrica, casos de acometimento primario e isolado
do sistema nervosa central (SNC) pela doenga permanecem raros
e desafiadores. Objetivo: O objetivo deste estudo foi de relatar um
caso de LLA/ linfoma linfoblastico primario do SNC, com auséncia de
evidéncias de acometimento medular por analise citologica, e revisar
a literatura a respeito do assunto. Relato de Caso: Uma crianga de
sexo masculino, com 4 anos e 5 meses, apresentou-se ao servigo de
Neurologia Infantil com quadro de cefaleia frontal, fotofobia e vomitos
ha 2 meses, e estrabismo convergente ha 2 semanas. Exame fisico
sem alteragbes além do estrabismo convergente. A investigagéo
revelou tomografia computadorizada de cranio normal; fundoscopia
ocular com papiledema bilateral; ressonancia nuclear magnética de
encéfalo com alteragdes de sinal da substancia branca periventricular
bilateralmente, e edema cerebral discreto, sem evidéncia de massa
expansiva; e liquido cefalorraquidiano (LCR) com celularidade aumen-
tada (1.440 células, com 98% de blastos), proteinorraquia 94,3mg/dI,
sem alterag@o dos demais parametros. A imunofenotipagem do LCR
foi compativel com linfoma linfoblastico B positivo para CD10, CD19,
CD34, TdT e CD200, de alto risco. O mielograma e a imunofenotipa-
gem do aspirado de medula 6ssea foram normais; no entanto, uma
analise retrospectiva por PCR (polimerase chain reaction) revelou
positividade para rearranjos de CDRs (complementarity-determining
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regions) na medula 6ssea desde o diagnostico, sendo esses mesmos
rearranjos observados no LCR. Foi iniciado tratamento com quimiote-
rapia intratecal a cada 5 dias até negativagao da celularidade liquo-
rica, concomitantemente a quimioterapia sistémica com o Protocolo
Brasileiro para Tratamento de Linfomas n&do-Hodgkin (LNH) 2000.
Na 20%semana do protocolo, revisdo da imunofenotipagem das célu-
las do liquor mostrou néo haver critérios para LNH células B, com
auséncia de Ig superficie. A t(8;14) também foi negativa nos blastos
liquoricos. Houve recaida da doenga em vigéncia da terapia para
LNH e foi optado por modificar o tratamento para LLA—- GBTLI 99, a
partir da reindugéo. Houve regressédo completa dos sintomas e nor-
malizagdo dos parametros do LCR. No entanto, durante os primeiros
meses de manutengao, o paciente apresentou recidiva exclusiva de
SNC, e faleceu por complicagdes infecciosas durante a quimioterapia
de indugéo para nova tentativa de remissao. Na recidiva, o mesmo
rearranjo clonal do diagnostico estavam presentes no aspirado de
medula 6ssea e liquor. Conclusao: Apesar do mielograma e da imu-
nofenotipagem do aspirado de medula 6ssea serem negativos para a
presenca de leucemia no caso apresentado, o resultado positivo na
técnica molecular sugere a presenca do clone maligno em medula
éssea, o que norteia uma escolha de tratamento diferenciada. No
entanto, pela raridade da situagéo apresentada, essa escolha ainda
permanece um desafio. O uso da pesquisa molecular deveria, sem-
pre que possivel, ser incluido para melhor diagndstico dos casos de
leucemia/linfoma exclusivos de SNC.
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Analise do registro hospitalar de cancer pediatrico de
um centro de referéncia estadual

Silva DB', Santos DN?, Silva ML', Costa TE3 Neto DF?,
Winneschhofer AP?, Costa I°, Dacorregio JS®, Teoddsio SM?, Souza
JA', Lima D?

"Hospital Infantil Joana de Gusma&o;, Universidade Federal de Santa
Catarina

2Universidade Federal de Santa Catarina

SHospital Infantil Joana de Gusmé&o

Introducéao: A implantagéo e a operacionalizagéo de centros de
registro de cancer, além de propiciar o estabelecimento de estraté-
gias eficientes no atendimento ao paciente oncolégico e no aprimo-
ramento de atividades relacionadas ao controle do cancer, fornece
subsidios basicos para o processo de tomada de deciséo, para o
planejamento institucional, para a assisténcia médico-assistencial
e para a pesquisa cientifica. Objetivo: Analisar o registro hospita-
lar de cancer pediatrico de um centro de referéncia estadual, verifi-
cando a ocorréncia de casos novos e a taxa de mortalidade; explo-
rar a associacao desses casos com algumas variaveis demograficas,
tipo histolégico, extensao clinica da doenca e status vital. Métodos:
Estudo observacional, descritivo, longitudinal, envolvendo criancas
com cancer de até 15 anos incompletos, atendidas no periodo de
2009 a 2012, e registradas segundo a Classificagao Internacional
do Cancer na Infancia. Foram utilizadas medidas descritivas, tabe-
las de frequéncia e o teste qui-quadrado para avaliar a associagao
entre extenséo clinica da doenca ao diagnostico e status vital. Foi
aplicada a Analise de Correspondéncia Multipla (ACM) para avaliar
as variaveis categoricas. Resultados: Foram registrados 412 casos
novos de cancer. A ocorréncia da doenga foi de 57,8% no sexo mas-
culino, 93,4% na cor branca e 35% no pré-escolar. A mediana da
idade foi de 5,7 anos. A leucemia foi observada em 34,5%. O esta-
dio localizado da doenga ao diagnostico foi de 56,3%. Foram a ébito
38,1% dos casos com doenga néo localizada e 12,5% com doencga
localizada. Ao término do estudo, 75,7% das criangas estavam vivas.
Houve significancia estatistica entre a extensao clinica da doenca
ao diagnostico e status vital (p <0,05). AACM demonstrou associa-
¢ao do 6bito, com sexo masculino, doenga nao localizada, lactentes
e adolescentes. Conclusao: Neste estudo, observa-se predominio
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do cancer no sexo masculino, no pré-escolar e na cor branca. A leu-
cemia é o cancer mais frequente. A doenca localizada predomina ao
diagnostico. Os fatores prognosticos associados a sobrevida sdo o
sexo feminino, doenca localizada, pré-escolar e escolar.
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Estudo de caso de cinco pacientes com doenca de
Gaucher: acompanhamento poés-diagnéstico

Souza LC', Santos JL?, Barbosa RC?, Paes JM?, Ledo AVZ, Monteiro
TV?, Santos GV?, Alves DF?, Barreto RD?, Santos PC?

TInstituto de Hematologia e Hemoterapia do Estado do Amapa
2Universidade Federal do Amapa

Introducéao: A Doenga de Gaucher (DG) é uma patologia de depd-
sito lisossomal, caracterizada pela deficiéncia hereditaria da enzima
glucocerebrosidase, resultando em acumulo de glucocerebrosideos
dentro de macréfagos e alteragdes em 6rgaos hematopoéticos: bago,
figado e medula éssea, com quadros clinicos variaveis de hepatoes-
plenomegalia, hemorragias, fadiga crénica, maior suscetibilidade
a infecgdes e danos 6sseos. A DG é classificada clinicamente em
tipo 1 (doenga nao-neuropatica, presente em 90% dos casos), tipo
2 (doenca neuropatica aguda, fatal na infancia) e tipo 3 (doenca
neuropatica cronica, progride lentamente com disturbios neurologi-
cos no final da infancia). Dentre as mutagdes genéticas associadas
a DG, a mais comum é a N370S. A prevaléncia é maior em judeus
Ashkenazi (1:800) e menor na populagao em geral (1:40.000). O
diagnéstico é estabelecido pela reducdo de atividade da enzima
beta-glicosidase em leucdcitos do sangue periférico. O tratamento
padrao é Terapia de Reposi¢ao Enzimatica (TRE). Atualmente, trés
possibilidades de TREs foram desenvolvidas: imiglucerase e alfa-
velaglucerase, ambas aprovadas mundialmente, e alfa-taliglucerase,
aprovada nos Estados Unidos. A dosagem deve ser individualizada,
buscando-se o controle da doenga. Métodos: O estudo de caso incluiu
pacientes com diagnostico de DG e que realizam TRE no Instituto
de Hematologia e Hemoterapia do Amapa. Foi assinado Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido para uso e exposi¢ao de infor-
magoes presentes em registros médicos, com sigilo das identidades.
As variaveis analisadas foram idade ao diagnoéstico, género, cor/
etnia, manifestagdes clinicas ao diagnostico e durante TRE, dosa-
gem e motivos de falhas terapéuticas. Resultados: Seis pacientes
obtiveram diagnéstico de DG, dos quais cinco obedecem aos crité-
rios de incluséo para o estudo. A média de idade ao diagndstico foi
8,8 anos, com discreto predominio do género feminino (3:2). Todos
séo de cor parda, com trés de etnia indigena. Constatou-se que os
pacientes pertencem a duas familias: duas irmés e trés irmaos. O
diagnostico foi confirmado pela dosagem da atividade de glucoce-
rebrosidase, quitotriosidase e identificacdo de células de Gaucher
ao mielograma. Hepatoesplenomegalia foi a manifestacgao clinica
mais comum ao diagndstico; 60% dos pacientes apresentaram sin-
tomas 6sseos, retardo de crescimento e pancitopenia. A terapéu-
tica empregada foi reposi¢éo enzimatica por infusdes de imigluce-
rase em regime quinzenal, com doses variarando de 30 a 60U/Kg
e melhora do quadro clinico (redugéo da hepatoesplenomegalia e
aumento dos indices hematoldgicos). Observou-se que os principais
motivos de reajustes ou interrupgdes da TRE foi por falta e/ou dificul-
dades em distribuicdo do medicamento. Durante ou apds o periodo
de falha terapéutica, todos apresentaram piora ou reaparecimento
dos sintomas. Conclusao: A DG, embora condigéo rara, asseme-
Iha-se clinicamente a outras doengas que cursam com esplenome-
galia na infancia e dor 6ssea; e se nao diagnosticada precocemente,
pode acarretar danos significativos a qualidade de vida do paciente.
Entretando, é pouco conhecida no meio médico e existem muitas
dificuldades em relagéo ao seu tratamento (distribuicdo do medica-
mento e determinagéo da dosagem mais adequada). A difuséo de
conhecimentos sobre DG é essencial para o diagnostico precoce,
tratamento especifico e acompanhamento multidisciplinar.
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Estudo comparativo da avaliagao da quantificacao de
blastos por citometria de fluxo versus morfologia no
oitavo dia da indugao do protocolo GBTLI-LLA 2009

Sousa AV', Viana MB?, Delbuono E', Costa V', Santos NS', Lee ML'

'Instituto de Oncologia Pediatrica (IOP/Graacc) - Universidade
Federal de Sao Paulo (UNIFESP)
2Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG)

Introducao: Os resultados terapéuticos da Leucemia Linfoblastica
Aguda (LLA) na infancia melhoraram com a otimizacéo e refinamento
do tratamento através da identificacé@o precoce de caracteristicas cli-
nico-laboratoriais que permitiram melhor estratificagédo dos pacien-
tes nos diferentes grupos de risco. A resposta ao corticéide, na 1se-
mana da indugéo, pela contagem morfoldgica de blastos no sangue
periférico (SP) foi definida como importante fator prognostico, sendo
utilizada em diversos protocolos. Entretanto, esta avaliagdo morfo-
I6gica é dependente da experiéncia do avaliador, sendo um desafio
sua reprodutibilidade interobservadores. O estudo imunofenotipico por
citometria de fluxo (CF) € um método rapido, com alta sensibilidade
e especificidade, sendo de interesse cientifico valida-lo na avaliagéo
quantitativa dos blastos no SP. Objetivo: Avaliar a reprodutibilidade
da CF na quantificagédo de blastos no SP no D8 da indugdo em rela-
¢ao a analise morfolégica no Protocolo Brasileiro de Tratamento da
Leucemia Linféide Aguda na Infancia (GBTLI-LLA 2009). Métodos:
Foram elegiveis pacientes com idade < 18 anos, admitidos no IOP/
GRAACC, e tratados de acordo com o GBTLI-LLA 2009. No D8 da
inducéo, foi realizada a contagem de blastos no SP pelos métodos
citomorfologico e CF. Foram realizados esfregagos de SP, com e sem
EDTA, corados pela técnica de Leishman. Na contagem morfolégica
de blastos foram avaliadas ao microscopio 200 células por 2 observa-
dores fixos, diferentes, com contagens independentes e sem conheci-
mento dos resultados da CF. Aimunofenotipagem do SP foi realizada
com a técnica de lise de hemacias e as amostras foram adquiridas e
analisadas em citdbmetro de fluxo BD FACSCalibur, com o minimo de
15.000 eventos totais. Para LLA B derivada, o painel de anticorpos
monoclonais utilizados foi no tubo 1: controle isotipico ; no tubo 2:
CD45, CD10, CD34, CD19; no tubo 3: Syto-13. Para LLAT, no tubo
1: controle isotipico; no tubo 2: nTdT, CD5 ou CD7, cCD3; no tubo 3:
Syto-13. Resultados: No periodo de novembro/2011 a julho/2013,
foram incluidos 23 pacientes, 65,2% do sexo masculino, idade média
de 9,6 anos, leucometria abaixo de 50.000/ mm?3em 78,2% e fenétipo
de LLA comum em 43,4% dos pacientes. A avaliagdo morfoldgica e
imunofenotipica n&o foi realizada em 13% das amostras pela leu-
cometria < 1000/mm?3no D8. A comparacgao citomorfoldgica interob-
servadores quanto a contagem média de blastos, com e sem EDTA,
n&o evidenciou diferenga estatisticamente significante (rg= 0,93, p <
0,001). Houve concordancia em 100% das amostras, em ambos os
métodos, quando consideramos a categorizagao em grupos = 1000
e < 1000 blastos/mm?(rg= 0,71; p = 0,002). Entretanto, observou-se
que em 4 casos ocorreu discordancia entre os resultados obtidos
pelos dois métodos; com auséncia de blastos pela CF, e na citomor-
fologia com contagens que variaram entre 41 a 925 células/mm?3.
Conclusao: No pequeno nimero de casos avaliados até o momento,
observou-se concordancia significativa entre as duas metodologias.
Entretanto, os dados apontam a aplicabilidade da CF onde a analise
morfologica é duvidosa, como uma ferramenta importante e livre de
subjetividade na avaliagdo deste critério de estratificacdo de risco,
principalmente no nosso meio.
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Psoite e artrite séptica em paciente traco falciforme:
relato de caso

Borges KO, Lacerda D?, Silva FC?

'HRBA
2UEPA

O abscesso do musculo psoas (psoite) € uma doenga pouco comum
e de clinica pouco especifica, possui semelhangas com artrite sép-
tica. Pela gravidade, o reconhecimento e intervengéo precoce sao
essenciais para manutencgao da vida do paciente. Atualmente, com o
refinamento do diagnostico diferencial e melhoria dos exames de ima-
gens, a psoite tem se tornado mais comum. Este trabalho se objetiva
fazer um estudo de caso de psoite e artrite séptica secundaria em
uma paciente trago falciforme pela sua raridade e gravidade. Neste
trabalho foi feita analise dos dados mais relevantes do prontuario, e
realizada pesquisa junto com a paciente e a responsavel. A paciente
aqui relata apresentou um quadro inespecifico de sindrome do qua-
dril doloroso com ictericia e febre, associado a edema. Apresentou
queda do estado geral que culminou com sua entrada na UTI. Foi
submetida a exames de imagens compativeis com abcesso em mus-
culo psoas e artrite séptica. Foi tratada com antibioticoterapia e rea-
lizada drenagem cirurgica, com excelente evolugao.
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Mal de Pott de um paciente com anemia falciforme
Calegare S', Rodrigues LC', Ledo TM', Montinho AP?, Brasil AP!
"Hospital Santa Marcelina

Introdugao: Apresentar um caso de uma crianga de 08 anos com qua-
dro de anemia falciforme e paraparesia subita devido a presenca de
cifose toracica e abscesso comprimindo a medula com necessidade
de cirurgia de urgéncia. Relato de Caso: Paciente, GHAS, 08 anos,
portador de anemia falciforme, abandono de tratamento por 1 ano,
foi a consulta com ortopedista por quadro de deformidade em coluna
toracica. Realizado exames de imagem que evidenciaram quadro de
cifose segmentar com acometimento de corpos vertebrais, destrui-
¢ao Ossea associada a presenga de abscesso. Realizado biopsia e
aspirado, enviado material para cultura, identificando, Enterococcus,
internado com Cefepime, prescrito colete de Boston para melhorar o
equilibrio sagital e estabilizar a coluna. Apés 2 semanas de evolugao,
apresenta dificuldade de deambular com forga grau 3 em membros
inferiores, repetido exames de imagem, ressonancia magnética com
piora da colegao e sofrimemto medular. Realizado preparo pré-ope-
ratério, transfuséo sanguinea, hidratagéo, realizado toracotomia, com
debridamento local com descompressdo medular. Apés a retirada
do material, 0 mesmo apresentava aspecto caseoso, encaminhado
novamente para patologia e confirmado diagnodstico de Tuberculose
na coluna.lniciado tratamento, esquema tuberculostatico para tubercu-
lose 6ssea, por 1 ano. Resultados: Hoje paciente com melhora impor-
tante da cifose, recuperagéo total do quadro neurolégico. Retornou ao
acompanhamento com o grupo da hematologia, ortopedia, em uso de
hidroxiuréia regular. Conclusao: Dor em regido dorsal em criangas e
adolescentes deve sempre ser vista como fator de risco, ndo devendo
ser negligenciado. Em pacientes portadores de anemia falciforme com
dor e sintomas neurolégicos associados, exame fisico bem detalhado,
uma investigagdo com exames de imagem e avaliagao multidisciplinar,
foi capaz de realizar um diagnéstico e tratamento precisos. Apesar
do abandono do tratamento hematoldgico do paciente, devido a sua
deformidade da coluna, o paciente procura o ortopedista inicialmente,
por esse motivo, mesmo nos casos mais improvaveis esta infecgéo
deve ser sempre lembrada e uma abordagem deve ser indicada para
que se evite um prejuizo ainda maior para esses pacientes.
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Linfoma folicular variante pediatrica: relato de 2
casos

Correa CN', Bruno LF', Pinto LW', Bello RD', Dobbin JA', Schramm
MT!

"Instituto Nacional do Cancer

Introducgéao: O linfoma folicular € comum nos adultos e raro nas
criangas e adolescentes. A variante pediatrica do linfoma folicu-
lar (VPLF) foi incluida na classificagédo de neoplasias hematoldgi-
cas da Organizagdo mundial da Saude (OMS) em 2008 e corres-
ponde a aproximadamente 6% de todos os linfomas da infancia e
adolescéncia. E uma doencga que apresenta caracteristicas clini-
cas e genéticas diferentes das encontradas nos adultos. E mais
comum no sexo masculino, a doenga geralmente é localizada, com
apresentacédo em estagio inicial, e responde ao tratamento menos
agressivo. O progndstico € mais favoravel do que nos adultos, ape-
sar da apresentacdo mais frequente ser o grau histolégico Ill. Os
sitios mais comumente acometidos sao as tonsilas ou linfonodos
da regido cervical. Aproximadamente 70% dos pacientes pediatri-
cos com linfoma folicular ndo expressam BCL2, ao contrario dos
adultos, e também as translocagdes que envolvem o BCL2 e a imu-
noglobulina de cadeia pesada. No entanto, a patogénese da VPLF
ainda ndo é bem compreendida e os critérios para a sua distingao
nao estdo bem definidos. O tratamento € o mesmo utilizado para os
outros tipos de linfoma, exceto o linfoblastico. Relato dos Casos:
Caso1: adolescente de 16 anos, sexo masculino, com linfonodome-
galia cervical esquerda, fibroelastica, indolor, de 4 cm, sem sinto-
mas B e sem alteragdes laboratoriais. Medula 6ssea negativa. Foi
submetido a exérese e biopsia ganglionar que foi compativel com
Linfoma n&o Hodgkin Folicular grau llla, variante pediatrica, CD20+,
CD10+, Bcl6+, MUM-1+, CD3-, Bcl2- e Ki67=60%. Caso 2: adoles-
cente de 16 anos, com linfonodomegalias cervicais, supraclavicula-
res e submandibulares, a maior com 3,4x2,7cm. A biépsia ganglio-
nar foi compativel com Linfoma ndo Hodgkin Folicular Illb, CD20+,
CD10+, Bcl2+ e Ki67=70%, CD3- e TdT-. Medula 6ssea negativa.
Os dois pacientes receberam tratamento quimioterapico (protocolo
BFM) e estdo em remisséo completa. Discusséao: O linfoma folicu-
lar é raro em criangas e adolescentes e tem caracteristicas clinicas,
imunofenotipicas, histolégicas e moleculares diferentes do linfoma
folicular dos adultos, porém ainda nédo estdo bem estabelecidas. A
alteracé@o genética caracteristica do adulto, t(14;18)(q32;921), ndo
foi encontrada, apesar da expressao positiva do BCL2 em um dos
casos, e o sitio e grau histolégico confirmam as informagées dos
relatos descritos em estudos prévios. Conclusao: Os casos relata-
dos reforcam a importancia do reconhecimento da patologia como
uma entidade clinico-patoldgica Unica para que um diagndstico e
tratamento corretos sejam instituidos.
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Relato de Caso: sangramento intra-parenquimatoso
em paciente com diagnéstico recente de leucemia
mieléide aguda

Silva DB"?, Soncini AS', Winneschhofer AP', Neto DF', Lima DA,
Dacoregio JS', Costa I', Lima MC', Bonifacio TE', Heim TC'

"Hospital Infantil Joana de Gusma&o
2Universidade Federal de Santa Catarina

Objetivo: Relatar um caso de Leucemia Mieldide Aguda que evoluiu
com hemorragia intraparenquimatosa, herniagéo de tonsilas cerebelares
e 6bito. Relato de Caso: Feminina, 11 anos, ha 20 dias com quadro
de astenia, hematomas e perda ponderal de 5kg. Diagnosticada com
Leucemia Mieldide Aguda Promielocitica, apresentando leucometria

Rev Bras Hematol Hemoter. 35(Supl. 1):245-278

de 201.310, sendo 90% blastos. Iniciada citorredugéo com Citarabina,
Tioguanina e Acido Trans-retindico (ATRA). Evoluiu com oliguria,
rebaixamento do nivel de consciéncia, dificuldade respiratéria e bron-
coespasmo, piora da dor abdominal, sinais de choque e sangramento
gengival leve. Os exames de investigagao mostraram consolidacdes
difusas bilaterais ao Raio X de térax e multiplas areas de hemorra-
gia intra-axial bihemisféricas causando edema vasogénico perilesio-
nal, lesdo hemorragica em mesencéfalo a esquerda, sem sinais de
herniacéo a tomografia computadorizada (TC) de cranio. Dois dias
apos o diagndstico, a paciente mantinha rebaixamento de conscién-
cia e como persistia com leucometria muito elevada foi suspensa a
citorredugao, mantido o ATRA e iniciada indugado com quimioterapia
em altas doses. A paciente apresentou piora clinica sendo subme-
tida a intubagéo oro-traqueal. Evoluiu com pupilas midriaticas, nao
fotorreagentes. Solicitada nova TC cranio que mostrou, além das
areas de sangramento pré-existentes, sinais de herniagao de ton-
silas cerebelares junto ao forame magno. Avaliada pela neurocirur-
gia, que contra-indicou intervengao cirurgica e orientou tratamento
clinico intensivo da hipertensao intra-craniana. A paciente evoluiu
com hipotenséo arterial e manutengéo de pupilas midriaticas fixas,
auséncia de reflexos éculo-cefalico, cérneo-palpebral e da tosse.
Posteriormente, evoluiu para constatagao clinica de morte encefalica
assim como assistolia. Conclusao: Apesar do bom progndstico das
Leucemias Mieldides Agudas Promielociticas, devemos nos atentar
ao grande risco de sangramentos, incluindo sistema nervoso central,
que esses pacientes apresentam nos dias subsequentes ao diagnos-
tico. Importante lembrar que as doengas cardiacas e hematoldgicas
s&o a 1%causa (19,2%) de doenga cerebrovascular em pacientes entre
15 e 40 anos. As doencas hematoldgicas representam 4-5,8% das
causas de lesbes isquémicas e hemorragicas em jovens, sendo que
a Leucemia Mieloide Aguda perfaz 50% destes casos.
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Relato de Caso: tamponamento cardiaco em paciente
com grande massa mediastinal

Silva DB'"?, Winnweschhofer AP, Soncini AS', Neto DF', Lima DA,
Costa I', Dacoregio JS', Lima MC", Bonifacio TE', Heim TC'

"Hospital Infantil Joana de Gusmé&o
2Universidade Federal de Santa Catarina

Objetivo: Relatar o caso de uma paciente que chegou a emergéncia
com quadro de tamponamento cardiaco e apresentou grande massa
tumoral a tomografia computadorizada. Relato de Caso: Feminina,
10 anos, ha 2 meses com queixas de dispneia e tosse seca, afebril e
perda ponderal de 5kg. No mesmo dia, havia realizado exames com-
plementares e foi orientada pelo seu médico a procurar atendimento
emergencial. Trouxe Raio X de térax mostrando volumoso derrame
pleural além de ecocardiograma mostrando derrame pericardico impor-
tante e grande massa adjacente ao coracgéo. Solicitada avaliagao da
cardiologia, que realizou novo ecocardiograma e este evidenciou der-
rame pericardico importante com disfungéo diastdlica biventricular e
colabamento de atrio e ventriculo direitos. Foi submetida a tomografia
computadorizada (TC) de térax, que mostrou volumosa massa solida de
mediastino anterior, com importante efeito de massa local com colapso
parcial das estruturas vasculares venosas, desvio da traquéia para a
direita e colapso total do brénquio fonte esquerdo, compativel com
linfoma; colapso total do pulméo esquerdo e parcial do direito; sinais
de metastase e derrame pleural bilateral, mais importante a esquerda,
com derrame pericardico. Também submetida a TC abdome que mos-
trou nédulos metastaticos em ambos os rins, o maior na face anterior
do polo inferior do rim direito, compativel com linfoma. No mesmo dia,
evoluiu com instabilidade hemodinamica, sendo entéo levada para o
centro cirdrgico onde foi submetida a dissecgao da tumoragéo, pericar-
diectomia parcial e drenagem pleural. Apesar dos esforgos, a paciente
foi a ébito. Posteriormente, a pela analise dos liquidos pericardico e
pleural confirmou o diagnostico de Linfoma de células T. Concluséao:
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O linfoma de céulas T perfaz 15-20% dos linfomas nao-Hodgkin da
infancia. A maioria das criangas com este tipo de linfoma apresenta, ao
inicio do quadro, linfonodomegalia cervical ou mediastinal de cresci-
mento rapido, tosse, sibilancia, dispneia dentre outros sintomas. Sendo
assim, é importante considerar o linfoma mediastinal como uma das
causas de um quadro de tosse prolongada.

496

Avaliagdo da qualidade de vida relacionada a
saude de adolescentes durante e apds tratamento
antineoplasico

Ledo MB', Rodrigues KE', Oliveira BM'
"Universidade Federal de Minas Gerais

Introducéao: A necessidade de avaliar o impacto do tratamento onco-
I6gico sobre a qualidade de vida dos pacientes pediatricos esta rela-
cionada ao sucesso de novos protocolos terapéuticos que propiciam,
na atualidade, uma sobrevida de cinco anos a cerca de 75% dessas
criangas e adolescentes. A qualidade ganhou importancia ao lado da
quantidade de vida. As medidas de Qualidade de Vida Relacionada a
Saude (QVRS) permitem uma abordagem mais holistica do paciente.
Objetivo: Avaliagdo da QVRS dos adolescentes que receberam tra-
tamento para neoplasias malignas no Hospital das Clinicas da UFMG
ao longo do tempo, comparando os resultados apds o final do trata-
mento com aqueles obtidos ao diagnéstico e durante o tratamento.
Métodos: Foram incluidos 45 adolescentes admitidos no Servigo de
Hematologia e Oncologia Pediatrica do HC/UFMG com diagnéstico
de neoplasia maligna no periodo de agosto de 2007 a dezembro de
2009. O Health Utilities Index (HUI) foi o instrumento utilizado para
mensurar a QVRS dos pacientes um més apds o diagnostico (T1),
quatro meses apos o inicio do tratamento de tumores sélidos ou seis
meses apods tratamento para neoplasias hematoldgicas (T2) e apds
o final do tratamento (T3). O HUI foi aplicado aos pacientes e a seus
respectivos cuidadores e médicos. Neste estudo foram analisadas as
respostas a pergunta 16 do questionario, que avalia o estado geral
de saude do paciente na ultima semana segundo o ponto de vista
do participante como excelente, muito boa, boa, regular ou péssima.
Os dados foram analisados por meio do programa estatistico SPSS
18.0. Resultados: Dos 45 pacientes admitidos inicialmente, 22 foram
reavaliados ap6s o término do tratamento (T3). Destes, nove tive-
ram diagndstico de leucemias agudas, seis de linfomas e os demais
apresentavam tumores sélidos. Dos 22 pacientes que participaram
do estudo em T3, 63,6% consideraram a propria saude como exce-
lente, 18,2% como muito boa, 13,6% como boa e 4,5% como regular.
Dos 16 cuidadores que participaram neste mesmo momento, 50%
consideraram a saude do paciente como excelente, 31,3% como
muito boa e 18,8% como boa. Dos 21 médicos que responderam o
questionario em T3, 76,2% consideraram a saude do paciente como
excelente e 23,8% como muito boa. Em relag&o aos resultados obti-
dos nos outros momentos do estudo, houve diferenga significativa
doT1 parao T3 (p=0,001)edo T2 parao T3 (p <0,001) segundo o
ponto de vista dos médicos. Quanto a correlagéo entre as avaliagbes
feitas pelos diferentes grupos de participantes em T3, houve alta cor-
relacdo entre as respostas dos pacientes e cuidadores (r=0,6 ep =
0,010), mas nao houve correlagao entre os pacientes e médicos (r
=0,05e p=0,81) nem entre os cuidadores e médicos (r=0,3ep =
0,22). Concluséo: O estado geral de saude do paciente foi conside-
rado como excelente ou muito bom pela maioria dos pacientes e de
seus cuidadores, independente do momento do estudo. Os médicos,
por sua vez, avaliaram gradativamente o estado geral de saude de
seus pacientes como bom ou regular em T1, muito bom ou bom em
T2 e excelente ou muito bom em T3, considerando que houve uma
melhora do estado de salde dos pacientes ao longo do tempo. A cor-
relagdo das respostas dos pacientes e seus cuidadores foi alta em
T3, corroborando as observagdes de outros estudos de que a avalia-
¢ao por terceiros pode ser util na avaliagao da QVRS dos pacientes.
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Encefalopatia aguda induzida por drogas em paciente
em tratamento para linfoma linfoblastico T

Gatiboni T', Deyl AV', Meneses CF', Loss JF', Selistre SG',
Gregianin LJ', Marques RF, Junior MC'

"Hospital de Clinicas de Porto Alegre

Introducgéao: Encefalopatia aguda reversivel pode ocorrer em pacien-
tes tratados com medicamentos imunossupressores e imunomodula-
dores para malignidade. Dentre estas drogas, o Metotrexato (MTX) é
o quimioterapico mais envolvido. Leucoencefalopatia aguda relacio-
nada a quimioterapia pode apresentar-se com déficits neurolégicos
graves, simulando AVC(acidente vascular cerebral):afasia, hemiplegia
e alteragao de sensorio. Relato de Caso: Menino, 15 anos, diagnos-
tico de Linfoma Linfoblastico T, estadio Il (abdémen e térax), sistema
nervoso central negativo em Janeiro de 2013. Tratamento quimiote-
rapico conforme protocolo para Linfoma Linfoblastico Disseminado,
o qual prevé cinco fases de tratamento: Inducéo (drogas:Vincristina,
Daunorrubicina, Asparaginase, Citarabina, MTX intra tecal e Prednisona);
Consolidagéo (drogas:Mercaptopurina, Ciclofosfamida, MTX intratecal
e Prednisona); Manutencéo intermediaria (drogas: Mercaptopurina,
MTX e MTX intratecal); Intensificacdo tardia (drogas: Vincristina,
Doxorrubicina, Asparaginase, Dexametasona, Ciclofosfamida,
Mercaptopurina, Citarabina e MTX intratecal) e Manutengéo (drogas:
Vincristina, Prednisona, Mercaptopurina, e MTX via oral). Paciente
apresentou 6tima resposta ao tratamento, mas iniciou com sinto-
mas neurologicos em Margo/2013: déficit de forga e sensibilidade
dos membros inferiores, evoluindo para membros superiores, afasia
e crise convulsiva durante a fase final da consolidagéo, com diag-
noéstico de Leucoencefalopatia aguda reversivel induzida por drogas,
provavelmente pelo MTX. Realizado Ressonancia magnética de cra-
nio durante os sintomas onde se identificaram areas de restricdo a
difusdo da agua na substancia branca frontoparietal esquerda, com
discreto hipersinal FLAIR e hipossinal T1, sem apresentar realce pelo
agente paramagnético. Sintomas desapareceram apds 72 horas de
evolugao e nova ressonancia magnética foi realizada e nao mais se
observaram as alteragées. Foi seguido o tratamento com supressao
das intratecais, e reducéo de 50% da dose do MTX EV referente ao
D7 da manutencéo intermediaria, sem retorno dos sintomas. A dose
do MTX do D21 foi aumentado para 70 % e cerca de 10 dias apds
reiniciou com sintomas neuroldgico (quadro semelhante ao anterior)
e alteragbes na Ressonancia magnética de cranio compativel nova-
mente com leucoencefalopatia induzida por drogas, com boa evolu-
¢ao e desaparecimento dos sintomas em 48 horas. Devido ao quadro
repetitivo e grave foi optado por suprimir o uso de MTX e intratecais,
e fazer uso de radioterapia em sistema nervoso central na fase de
manutencgao Atualmente encontra-se em fase de manutengéo sem
maiores intercorréncias em remissao completa. Discussao: Dentre
os diagnosticos diferenciais dos sintomas neuroldgicos focais agu-
dos em pacientes oncoldgicos estdo: AVC isquémico, hemorragia
intracraniana, infecgdo, massa tumoral, complicagdes relacionadas
a quimioterapia. Para uma adequada e rapida avaliagéo diagnostica
requer exame de imagem, preferencialmente ressonancia magnética
de cranio, e suporte terapéutico imediato. Uma vez realizado o diag-
nostico a discusséo de supresséo ou continuidade do uso do medi-
camento, provavel causador da patologia, deve ser discutido indivi-
dualmente levando em consideracéao riscos e beneficios ao paciente.
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Massa abdominal granulomatosa simulando neopla-
sia: relato de um caso pediatrico

Borges KO', Resende WJ?, Fortes MF', Lacerda D?

"HRBA
2RESGATE
SUEPA

A paracoccidioidomicose € uma micose sistémica que tem o Brasil
como grande representante na incidéncia desta patologia, represen-
tando cerca de 80% dos casos do mundo. E endémica nas regides
Centro-Oeste, Sul e Sudeste, mas é considerada doenga emergente
na Amazonia. O agente etiolégico é causado pelo Paracoccidioides
Brasiliensis, na maioria das vezes os individuos cursam com infec-
¢ao e ndao manifestam clinica, quando sintomatica, esta relacionada
a duas grandes sindromes, a aguda/subaguda (juvenil) e crénica
(adulta). E doenga potencialmente fatal e causadora de sequelas caso
o diagnostico e o tratamento seja muito tardio. Este trabalho pée em
evidéncia um caso de paracoccidioidomicose juvenil com acometi-
mento de linfonodos mesentéricos. A paciente pediatrica apresentou
um curso de 6 meses com sintomas digestivos e queda progressiva
do estado geral até o diagnostico definitivo, houve o aparecimento de
grande tumoragao na regido do mesogastrio. Foi submetida a uma
biopsia, e no anatomopatolégico foram visualizadas imagens com-
pativeis com o P. brasilienses. A paciente fez uso de Anfotericina B
e logo em seguida um curso de Sulfametoxazol-Trimetoprima, evo-
luindo bem ao longo do tratamento.
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Perfil epidemioldgico das criancas portadoras de pur-
pura trombocitopénica imunolégica atendidas no
Hemocentro do Amapa no periodo de 2010 a 2012

Souza LC', Ledo AV? Alves DF? Barbosa RC? Barreto RD?,
Monteiro TV?, Paes JM?, Santos PC?, Santos JL?, Tabosa GV?

TInstituto de Hematologia e Hemoterapia do Amapa
2Universidade Federal do Amapa

Introdugéao: A purpura trombocitopénica imunoldgica (PTI) € uma
doenga com mecanismos auto-imune caracterizada por plaquetopenia
e sangramento. A PT| € uma das doengas hemorragicas mais comuns
dainfancia, cursa como uma doenca benigna, autolimitada. A suspeita
do diagnostico de PTI é clinica, por ser uma patologia que cursa com
trombocitopenia, a doenga se manifesta com eventos hemorragicos
recorrentes, a exemplo das epistaxes e hematurias. Das complica-
¢cOes graves, destacam-se a hemorragia intracraniana e hemorra-
gia retiniana. Objetivo: Analisar o perfil epidemiologico de pacien-
tes pediatricos com diagnostico de PTI no Instituto de Hematologia
e Hemoterapia do Amapa (HEMOAP) no periodo de 2010 a 2012.
Métodos: Foram selecionados pacientes de 0 a 12 anos, com diag-
nostico de PTI, atendidos no HEMOAP entre 2010 e 2012, cujos dados
foram obtidos através de prontuario e entrevista com o responsavel
legal. Resultados: Em uma amostra de 15 criancas que tiveram PTI
diagnosticadas ou tratadas no HEMOAP, com idade de 3 a 13 anos
até junho de 2013, a média de idade foi 7,33 anos. O sexo masculino
(53,33%) e o sexo feminino (46,67%) foram afetados aproximada-
mente iguais. A cor parda equivale a 87%. 65% das criangas cursa
o ensino fundamental. Dos pais entrevistados, 53% eram casados.
Quanto a ocupagéo, 47% das maes sao do lar, 20% sdo domésticas
e 33% exercem outra ocupacao. 40% dos pais tém o ensino médio
completo e renda familiar de 67% esta entre um e dois salarios mini-
mos. Todas as criangas séo naturais do Amapa, desses, 73% residem
na capital, da parcela que mora no interior do Estado, 50% procede-
ram de outro estado. Quanto aos dados clinicos, a média de idade ao
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diagnéstico foi 5,6 anos, no intervalo que varia desde um més de vida
até 12 anos. 80% apresentou a forma aguda da doenca. O principal
fator desencadeante da PTI foi o uso AAS (27%). 67% dos casos,
houve mais de um tipo de manifestagédo hemorragica e os principais
sintomas apresentados foram: hematoma (53%) e equimose (47%).
Dois tergos dos pacientes apresentaram um uUnico evento hemorra-
gico. 67% das criancas foram tratadas, 30% dessas tiveram recaida
no ultimo ano. O tratamento foi feito 80% prednisona (PDN), 20%
com PDN e imunoglobulina humana. A remissao espontanea ocor-
reu em todas as criangas que nao necessitaram de terapia (33%).
Os dados laboratoriais ao diagndstico mostraram valores médios
da contagem de plaquetas, hemoglobina e leucdcitos de, respecti-
vamente, 14.741,54 mm3, 11,99 g/dl e 8.950,8 mm?®. Dois pacientes
receberam tratamento em outra cidade e chegaram ao HEMOAP para
controle da doenca. 60% dos responsaveis se consideravam escla-
recidos sobre a doenga. Conclusao: Apesar de ter curso benigno,
a PTI é passivel de complicagbes e necessita de acompanhamento
hematolégico mesmo com a remisséo dos sintomas. O conhecimento
da PTI é essencial para a comunidade médica poder reconhecer as
manifestagdes hemorragicas, avaliar o curso da doenga e orientar os
pais quanto ao uso racional de medicamentos e ao ndo abandono do
tratamento em caso remisséo dos sintomas. O elevado percentual
das criangas que apresentaram a forma aguda da PTI com um epi-
sodio hemorragico unico e a possibilidade de remisséo espontanea
em alguns casos faz a doenga passar despercebida por profissionais
que desconhecem a mesma e pelos pais da crianga.
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Uso do mesilato de imatinibe em criangcas com leuce-
mia mieloide cronica no hospital das clinicas da UFMG

Costa FF', Rodrigues PC', Souza C', Oliveira BM', Clementino NC",
Viana MB'

"Universidade Federal de Minas Gerais

Introducéo: A leucemia mieloide crénica (LMC) é uma doenca rara
na infancia, representando menos de 3% dos casos de leucemia na
crianca. Métodos: Os pacientes acompanhados tinham idade menor
que 14 anos ao diagnodstico e foram encaminhados ao Servigo de
Hematologia do HC UFMG. A resposta hematoldgica foi definida como
reducéo do global de leucdcitos <10.000 e plaquetas <450.000. Ares-
posta citogenética foi definida como completa quando presentes 0% de
cromossomos Ph+(t;9,22). Resultados: Sete pacientes acompanha-
dos no servigo de Hematologia do HC UFMG, com tempo de segui-
mento de 3 a 92 meses (média 44,7 meses). Trés do sexo masculino
e quatro do feminino, com idades entre 8 e 13 anos (média 10 anos).
Seis foram diagnosticados em fase crénica e um em fase acelerada
(infiltragdo cutanea). Uma das pacientes foi submetida a TMO aparen-
tado previamente e recaiu e os seis demais estavam sendo tratados
com hidroxiureia e ndo tinham doador (aparentado ou nao). A leuco-
metria ao diagnostico variou de 67.000 a 544.000/mm3, com média
293.000. O cariétipo ao diagndstico apresentava em todos os casos a
translocacao(t;9,22), sem anormalidades cromossémicas adicionais.
As mutagdes apresentadas (6/7) foram B2A2 (4 pacientes), B3A2 (1
paciente) e B2A2/B3A2 (1 paciente). Um paciente ainda nao tinha
realizado o exame. O mesilato de imatinibe foi iniciado em todos os
pacientes nas doses de 300-400 mg/dia e ndo houve perda de segui-
mento. Sete pacientes alcancaram resposta hematolégica com até
3 meses de tratamento. 6 apresentaram respostacitogenética maior
com 6 meses de tratamento. A avaliagao da resposta molecular ainda
esta em fase de realizacdo. Nenhum dos pacientes apresentousinais
de toxicidade hematoldgica grave e até o momento ndo houve sinais
de perda de resposta ao medicamento. Conclusao: O mesilato de
imatinibe foi bem tolerado em criangas com LMC e apresenta resul-
tados citogenéticos comparaveis aos dos adultos.
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Infiltragcdo do sistema nervoso central na leuce-
mia linfoide aguda: diagnéstico pela técnica de
imunofenotipagem

Barcelos JM', Furtado VM', Cancela CS', Murao M', Oliveira BM'
"Universidade Federal de Minas Gerais

Introducéo: O sistema nervoso central (SNC) é o sitio extramedu-
lar mais acometido na leucemia linfoide aguda (LLA). A infiltragcdo do
SNC é definida pelo achado de numero superior a 5 leucdcitos/ul e
presenca de blastos ao exame microscopico, apds a centrifugagéo
da amostra do liquido cefalorraquidiano (LCR). A avaliagdo morfold-
gica do LCR, apesar de ser o exame tradicional para o diagnéstico
da infiltragao leucémica no SNC, é método pouco sensivel. Devido
a importancia do diagnostico de infiltragao leucémica no SNC e suas
implicagdes no prognostico e tratamento da LLA, outros métodos de
deteccao de células neoplasicas no LCR tém sido investigados, como a
imunofenotipagem (IMF) por citometria de fluxo (CF). Objetivo: Avaliar
a técnica de IMF por CF como método complementar de avaliagéo
do LCR, para criangas e adolescentes com LLA. Métodos: Estudo
retrospectivo com pacientes com idade até 16 anos, com diagnés-
tico inicial ou de recidiva de LLA, tratados no Hospital das Clinicas
da Universidade Federal de Minas Gerais (HC/UFMG) pelo protocolo
GBTLI LLA99, no periodo de 2008 a 2012, que realizaram o exame
de IMF no LCR. Foi considerada infiltragdo do SNC pela LLA a detec-
¢ao de qualquer numero de células com o mesmo perfil imunofenoti-
pico encontrado ao diagnostico ou na recidiva. Resultados: Foram
analisadas 23 amostras de LCR de 20 pacientes. Dezenove pacien-
tes apresentavam LLAB e um, LLAT. Em dez pacientes, os exames
foram realizados ao diagnostico inicial ou de recidiva medular da LLA,
na auséncia de sintomas sugestivos de infiltracdo do SNC. Nenhum
desses dez pacientes apresentou diagnodstico posterior de infiltra-
¢ao leucémica no SNC. Em quatro pacientes, os exames foram rea-
lizados ao diagndstico de recidiva de LLA, na presenga de sintomas
ou alteragdes citolégicas do LCR sugestivas de infiltragdo do SNC.
Uma amostra foi negativa pelos dois métodos e outra, positiva pelos
dois métodos. A terceira amostra foi positiva para presencga de blas-
tos apenas pela IMF. A citometria tradicional mostrou apenas uma
célula/uL. Este paciente ja tinha diagnostico de infiltragdo do SNC
devido a presenca de pleocitose com blastos em LCR coletado uma
semana antes da coleta da amostra na qual foi realizada a IMF. A
reducdo do numero de células deveu-se a quimioterapia intratecal
insuficiente para erradicar a infiltragéo neoplasica. Em seis pacien-
tes, as amostras foram coletadas durante o tratamento de LLA, na
presenca de sintomas ou alteragdes citologicas do LCR suspeitas
de infiltragdo. Em todos os casos, as amostras foram negativas para
a presenga de blastos no LCR pela IMF, auxiliando na excluséo do
diagnostico de infiltragdo do SNC. Conclusao: Apesar de casuistica
relativamente pequena, com base nos dados coletados e na litera-
tura, observa-se que a IMF pode auxiliar na avaliagao de infiltragcdo
leucémica no SNC e constitui ferramenta relevante para o diagnos-
tico diferencial nas amostras com pleocitose e linfocitos atipicos ou,
entdo, na suspeita da presenga de blastos. Também é Util nas situa-
¢bes com pequena quantidade de células neoplasicas em pacientes
com grau leve de infiltragdo, pois a CF possibilita deteccéo dessas
células em amostras com baixa celularidade.
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Avaliagdo do liquido cefalorraquidiano pelo metodo
de imunofenotipagem: diagnostico diferencial entre
meningite e leucemia linfoide aguda em criangas -
relato de caso

Barcelos JM', Furtado VM', Cancela CS', Rezende PV', Murao M',
Oliveira BM'

"Universidade Federal de Minas Gerais

Introducgéo: A leucemia linfoide aguda (LLA) é a neoplasia mais
comum na infancia. O sistema nervoso central (SNC) é o sitio extra-
medular mais acometido ao diagnostico e as recidivas da LLA. Apesar
de ser um exame pouco sensivel, o exame citolégico do liquido
cefalorraquidiano (LCR) é o método de escolha para a avaliagdo da
infiltragcdo do SNC na LLA. Devido a importancia do diagnostico de
infiltragao leucémica no SNC e suas implicagdes no prognostico e
tratamento da LLA, outros métodos de detecgéo de células neopla-
sicas no LCR tém sido estudados, como imunofenotipagem (IMF) e
biologia molecular. Alguns estudos ja mostraram a utilidade da IMF
com anticorpos monoclonais para antigenos linfociticos no diagnos-
tico de neoplasias hematologicas no LCR, em associagao com a ava-
liagao citologica. O caso a seguir ilustra como a IMF pode contribuir
para fundamentar uma melhor abordagem diagndéstica e terapéutica,
ao auxiliar no diagnéstico diferencial entre LLA e meningite. Relato
de Caso: Paciente de cinco anos de idade, sexo masculino, em tra-
tamento para LLA no Hospital das Clinicas da Universidade Federal
de Minas Gerais (HC/UFMG) pelo protocolo do Grupo Cooperativo
Brasileiro para Tratamento da Leucemia Infantil (GBTLI-LLA99), em
fase de consolidagao tardia. Foi internado neste servico com qua-
dro de prostragéo, cefaleia e picos febris de até 39,5°C. Durante
a internacgdo evoluiu com vémitos persistentes e rigidez de nuca,
sendo entdo iniciado antibioticoterapia com ceftriaxona, apds pungéo
liqudrica propedéutica. O LCR revelou: leucécitos 646/ulL (neutréfilos
17%, linfécitos 40%, mondcitos 6%, macrofagos 1%, eosindfilos 1%,
linfécitos atipicos 36%), hemacias 34/uL, pesquisa de blastos incon-
clusiva, glicose 47 mg/dL, proteina 31 mg/dL, Gram sem bactérias,
pesquisa de criptococos e BAAR negativas. Realizada nova pungéo
liqudrica no dia seguinte evidenciando: leucocitos 209/ul (neutréfilos
1%, linfocitos 70%, mondcitos 14%, macrofagos 1%, linfécitos ati-
picos (blastos? ) 12%, basdfilos 2%), hemacias 10/uL, pesquisa de
blastos inconclusiva, glicose 38 mg/dL, proteina 17 mg/dL. Realizada
IMF do LCR e confirmada apenas presencga de linfécitos T (CD3,
CD4 e CD8 positivos em 98% das células analisadas; CD10, CD34
e HLA-DR: negativos; CD19 e CD22 positivos em 1,4% das células
analisadas; CD45: positivo e auséncia de blastos). Hemocultura e
cultura para liquor negativas. Foi mantida antibioticoterapia por sete
dias com melhora do quadro durante a internagao. O paciente pros-
seguiu o tratamento quimioterapico com a doenga de base (LLA)
em remissao. Discussao: No caso descrito, a hipétese diagndstica
final foi de meningite, provavelmente, de etiologia viral, durante tra-
tamento quimioterapico de paciente com LLA em remisséao. A reali-
zacao da IMF foi essencial para a condugéo do caso e confirmagéo
do diagndstico. Ao evidenciar a auséncia de blastos nas amostras
de LCR, tornou-se pouco provavel a hipotese diagnodstica de reci-
diva de LLA no SNC, inicialmente aventada. A IMF constitui ferra-
menta importante para melhor definigéo de diagndsticos diferenciais,
sobretudo em casos nos quais a pesquisa de blastos é inconclusiva
pelo exame morfoldgico do LCR.

Rev Bras Hematol Hemoter. 35(Supl. 1):245-278



Temas livres/Abstracts - Hematologia Pedidtrica

503

Relato de Caso: leucemia linfocitica aguda tipo T
associada a t(8:14) (q24q11) na infancia

Deyl AV', Gatiboni T', Loss JF', Selistre SG', Meneses CF', Marques
RF', Gregianin LJ'

"Hospital de clinicas de porto alegre

Aleucemia linféide aguda (LLA) é a neoplasia maligna mais comum
na infancia, sendo o subtipo T observado em 23% dos casos. LLAs
com cariotipo t (8:14) (q24q11) séo extremamente raras, correspon-
dendo a apenas 0,5-0,3% das LLA-T. Predomina no sexo masculino,
com idade mediana de 5 anos. Sua célula tronco primordial pertence
alinhagem T (TCR alfa ou beta + TCR delta). Pode ainda fazer parte
de uma linhagem early T. Esta associado a grande massa tumoral,
envolvimento de SNC e refratariedade ao tratamento, apresentando
um prognostico mais reservado, com uma sobrevida média de 11
meses. Relato de Caso: NMC, sexo Fem, 14 anos de idade, proce-
dente de Porto Alegre. Internou no HCPA em 10/06/2013 apresen-
tando dificuldade respiratoria e febre havia uma semana. Tomografias
mostraram massa mediastinal volumosa, infiltragao renal, e adeno-
megalias retroperitoneais Laboratério, Hb 7,9 g/dL, Gb 81.730/mcl,
mielocitos 1%, segmentados 3%, mondcitos 1%, linfécitos 11% e
blastos 94%, plaquetas 140.000/mcl. Morfologia e Imunofenotipagem
compativeis com LLA tipo T. Imunofendtipo: 55,4% de células linféi-
des T imaturas positivas para CD2, CD7, cTdT, CD45 fraco, CD1a
fraco e duplo positivas para CD4 e CD8, e negativas CD3 de mem-
brana, CD5, TCRalfa/beta, TCRgama/delta, CD34 e CD56; 18,6% das
células expressam CD3 de membrana e TCRalfa/beta. Cariétipo 47
XX, +8, 1(8:14) (q24;911.2). Iniciado tratamento conforme Protocolo
para leucemias na infancia subtipo T. No 25°dia de indugao apre-
sentou episodio de dor toracica subita, queda de saturagdo do O2
e dor no ombro esquerdo. Evoluiu para choque séptico e faleceu 5
dias. Hemoculturas foram positivas para Peudomonas aeroginosa .
Concluséao: Apesar da t(8:14) ser vista comumente nas leucemias/
linfomas B é importante considerar possibilidade de LLA T ,nos sub-
tipos q24q11, principalmente em pacientes com grandes massas llin-
fonodais. Infelizmente devido ao 6bito precoce desta paciente, néo foi
possivel observar o curso da doenga e sua resposta ao tratamento.
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Rotina de manipulacao do cateter totalmente implan-
tado em uma unidade de onco-hematologia pedia-
trica de um hospital federal no municipio do Rio de
Janeiro: um relato de experiéncia

Silva CF", Linares LB’
"Hospital Federal da Lagoa

Introducgéo: A pratica do enfermeiro residente nas unidades de um
hospital publico geral permite ao mesmo a aquisigéo tedrica e pra-
tica de diversos assuntos nos mais variados cenarios, com diferentes
niveis de complexidade e sujeitos envolvidos. Neste contexto, des-
taca-se o trabalho desenvolvido por uma residente de clinica médica
e cirargica geral em um servigo especializado, ambulatorial e de
internacéo, de criangas com doengas oncohematologicas localizado
em um Hospital Federal no Municipio do Rio de Janeiro. Através da
vivéncia apreendida neste ambiente de trabalho junto com a equipe
de enfermagem foi possivel a realizagcdo de uma rotina institucional
referente & manipulacéo do cateter totalmente implantado. Os cate-
teres totalmente implantados aqui citados também sado conhecidos
no meio hospitalar como, Ports ou Port-a-caths. S&o dispositivos de
borracha siliconizada cuja extremidade distal se acopla a uma camera
puncionavel que se aloja no tecido subcutaneo da regiéo toracica e ou
antebrago sobre uma protuberancia 6ssea. Possui boa aceitagao entre
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os pacientes pois nao requer cuidados domiciliares e sua interferén-
cia em autoimagem € minima (BONASSA e GATO, 2012). Objetivo:
Relatar a construgao da rotina e da técnica adequada de pungéo do
cateter totalmente implantado, sua hepariniza¢éo posterior € 0 mate-
rial necessario para a realizagao da mesma, frizando aspectos rele-
vantes no entendimento do processo. Descrigdo metodoldgica: tra-
ta-se de um relato de experiéncia. A rotina foi construida depois da
residente de enfermagem ter observado sistematicamente a equipe
de enfermagem em diferentes situagdes manipulando o cateter.
Resultados: Baseando-se nas atividades exercidas, na experiéncia
diaria de trabalho da equipe de enfermagem, respeitando as normas
exigidas pelo Servigo de Infecgao Hospitalar desta unidade e o que
a literatura cientifica fala sobre o assunto, foi possivel a construgao
deste trabalho. Na rotina s&o descritos os materiais necessarios para
a realizagao da pungéo, coleta de sangue, heparinizagéo do cateter
e 0 passo-a-passo da técnica. Conclusao: Apos a construcdo da
rotina pela residente, sob a superviséo e reviséo criteriosa da enfer-
meira rotina do setor, o material construido foi enviado para parecer
no servigco de educagao permanente do hospital, que é responsavel
por capacitar os funcionarios e divulgar o material final nas unidades
de internagao pediatrica. Contribui¢cdes: A construgéo desta rotina
possibilitou a integragéo entre a residente e os demais profissionais
do setor, dando inicio a construgéo de outras rotinas e trabalhos em
equipe, como a capacitagao dos enfermeiros para o manuseio do
cateter totalmente implantado e a coeréncia da equipe ao realizar
a técnica de maneira integrada. Implicagées para a Enfermagem: A
construgao de uma rotina institucional facilita, prepara e da seguranga
ao profissional para a execugéo do procedimento.
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Leucemia linfoide pré B, variante granular

Deyl AV', Gatiboni T', Loss JF', Meneses CF', Selistre SG', Ferreira
RM', Gregianin LJ', Evangelista MC"

"Hospital de Clinicas de Porto Alegre

A classificagdodasleucemias agudas, é realizada primariamente pela
avaliagéo morfolégica e citoquimica dos blastos. Um dos principais cri-
térios morfolégicos aceitos na diferenciagéo entre leucemia linfoblas-
tica aguda (LLA), e leucemia mieloblasticaaguda (LMA) é a auséncia
de granulos nas células blasticasdas LLAs. Avaliou-se um paciente
cujos granulo sestavam presentes no citoplasma de54% das células
blasticas, o que é visto habitualmente nas LMAs. A Citoquimica foi
realizada, incluindo reagao de acido periédico deSchiff e Sudan Black
.Os resultados deste sestudos e da imunofenotipagem,confirmaram
a impressao morfoldgica : diagnostico deLLA pré B. Relato de Caso:
Ano de 2008: LGP,13 anos, masculino, procedente de Cachoeirinha
- RS. Histérico de fraqueza muscular, artralgia, sonoléncia e febre.
Hemograma de chegada mostrava: Hb 6,4, leucdcitos 33.500, 53 %
de blastos, 20 % linfocitos, plaquetas 170 mil. Foi realizado medu-
lograma com o seguinte laudo: Medula 6ssea marcadamente hiper-
celular, a hematopoese normal substituida por extensa infiltragéo
de blastos de tamanho médio nucléolos evidentes e escassos gra-
nulos citoplasmaticos,azurdfilos, e grandes, aspecto morfolégico de
linfoblastos L2 e atipicos. Citoquimica: PAS:positivo.Sudan Black
B:negativo. Imunofenotipagem: estudo imonofenotipico da populagao
total identificou 90,0% de células linféides B imaturas positivas para
CD19, CD10forte, CD22forte, HLADR, CD45fraco, CD34 e CD79a,
que co-expressam CD38 em 33,2%. Os marcadores CD13, CD33,
cMPO, IgM de membrana e IgM citoplasmatica foram negativos. 99,6%
das células foram CD45 positivas.. Este imunofenétipo é compativel
com LLA pré B comum. Iniciou protocolo LLA alto risco, permane-
cendo em remissao até abril de 2012. Em Maio de 2012 apresentou
recidiva em medula 6ssea. Foi alocado para o brago recaida tardia .
O medulograma se apresentou com 90 % de blastos, tendo estes a
mesma caracteristica granular, visto na doenga inicialmente em 2008.
Imunofenotipagem com os mesmos marcadores. Iniciou protocolo de
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recidiva medular, e no D15 de indugdo ainda apresentava blastos
em sangue periférico. Por este dado de mal progndstico, optamos
pelo plano de transplante de medula 6ssea, ja que possuia doador
aparentado HLA 10/10. Realizou transplante em novembro de 2012
e encontra- se em remissao até o momento. Conclusao: Com este
caso se conclui que o uso de diversos métodos ,adicionais e com-
plementares, como estudo morfolégico, imunofenotipagem, estudo
genético e molecular das células, leva aum diagndstico mais acurado.
O relato deste caso se deve por sua extrema raridade, e serve de
exemplo da grande variedade com que as células leucémicas podem
se apresentar morfologicamente.
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Clinical study of taliglucerase alfa in pediatric patients
with Gaucher disease: efficacy, safety, and explora-
tory growth and development endpoints

Zimran A", Gonzalez-Rodriguez DE?, Abrahamov A', Elstein D', Paz
A3, Brill-Almon E?, Chertkoff R®

'Gaucher Clinic, Shaare Zedek Medical Center and the Hadassah
Medical School-Hebrew University, Jerusalem, Israel

2Instituto Privado de Hematologia e Investigacion Clinica
(L.LPH.1.C.), Asuncion, Paraguay

3Protalix Biotherapeutics, Carmiel, Israel

Enzyme replacement therapy (ERT) is the standard of care for patients
with Gaucher disease (GD). Taliglucerase alfa is a beta-glucocere-
brosidase ERT that is approved in the USA, Brazil, and other coun-
tries for treatment of GD in adults and is the first approved plant cell—
expressed biotherapeutic.! This phase 3B, double-blind, multicenter,
randomized, parallel-group, 12-month study assessed the efficacy and
safety of taliglucerase alfa 30 and 60U/kg in treatment-naive pedia-
tric patients (aged 2-<18 y) with GD. Eleven patients (10 Caucasian;
8 male) were randomized: n=6, 30U/kg (aged 3-14 y); n=5, 60U/kg
(aged 2-10y). Median (interquartile range [IQR]) percent changes from
baseline in hemoglobin concentration at month 12 (primary endpoint)
were 12.2% (20.6) and 14.2% (10.4) for taliglucerase alfa 30 and 60U/
kg, respectively. In a post hoc analysis of patients who had anemia
at baseline, median (IQR) percent change in hemoglobin was 19.6%
(20.2) in 4 patients in the 30U/kg group and 17.9% (14.3) in 4 patients
in the 60U/kg group. Platelet count increased by a mean of 45,500/
mm? (30.9%) with 30U/kg and 72,600/mm? (73.7%) with 60U/kg. Mean
spleen volume decreased from 22.2 to 14.0 multiples of normal (MN)
and from 29.4 to 12.9 MN; mean liver volume decreased from 1.8 to
1.5 MN and from 2.2 to 1.7 MN with taliglucerase alfa 30 and 60U/
kg, respectively. Chitotriosidase activity was reduced by a mean of
58.5% with 30U/kg and 66.1% with 60U/kg at month 12; similarly,
CCL18 levels decreased by 50.6% and 52.6%, respectively. With 12
months of 30 or 60U/kg taliglucerase alfa, respectively, participants
gained height (mean: 4.2% and 7.6%) and weight (mean: 9.6% and
14.7%), and showed advancement in mean bone age (determined
by X-ray of left hand; 1.9 and 1.4 years). Mean Z scores (determined
by dual energy X-ray absorptiometry) slightly decreased with 30U/
kg (lumbar spine: -0.20; femoral neck: -0.30) and slightly increased
with 60U/kg (lumbar spine: 0.27; femoral neck: 0.20). Pubertal status
remained stable in the majority of patients as determined by Tanner
stage. Changes in scores on the Child Health Questionnaire revealed
parents/guardians felt that after treatment, their children’s health had
improved, more often to “very good’or “excellent,”and they had less
worries/concerns and time limitations related to their children’s health.
Most adverse events were mild-to-moderate in nature and transient.
Only one serious AE of gastroenteritis in a patient who needed hos-
pitalization for rehydration was reported as related. There were no
GD-related bone crises and all patients completed the study. This study
provides supportive evidence that taliglucerase alfa has the potential
to be a therapeutic treatment option for children with GD. This study
was sponsored by Protalix Biotherapeutics and Pfizer.
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Estado do ferro e desempenho escolar de adolescen-
tes bailarinas classicas

Térmena TF', Vitalle MS', Braga JAP'
'Escola Paulista de Medicina/Universidade Federal de Sdo Paulo

Introducgéao: Dentre as varias deficiéncias nutricionais, a anemia des-
taca-se por constituir um dos problemas mais importantes e frequentes
na saude publica, sendo considerada a doenga mais prevalente em
todo mundo. Todos os grupos populacionais, inclusive os adolescen-
tes e praticantes de atividade fisica estao sujeitos as consequéncias
deletérias decorrentes da deficiéncia de ferro. Alteragdes no estado
do ferro comprometem as aquisi¢cdes de habilidades cognitivas e ren-
dimento intelectual de escolares. Objetivo: Avaliar o estado do ferro e
o desempenho escolar de adolescentes bailarinas classicas de esco-
las particulares de ballet no municipio de Sdo Caetano do Sul, Séo
Paulo. Métodos: Estudo com amostra de conveniéncia, descritivo e
observacional, com obtengéo de dados de forma transversal e deli-
neamento amostral ndo-probabilistico. Estudo realizado com adoles-
centes do sexo feminino de 10 a 19 anos incompletos, matriculadas
na pratica de ballet classico no municipio de Sdo Caetano do Sul. As
medidas antropométricas utilizadas foram peso e estatura para cal-
culo do indice de Massa Corporal (IMC), com classificagéo por meio
de escore z. O percentual de gordura foi avaliado por dobras cuta-
neas. Foram utilizados questionarios de frequéncia alimentar e fato-
res associados, sinais e sintomas relativos ao estado do ferro. Os
aspectos comportamentais foram avaliados por meio dos instrumen-
tos: Inventario de Ansiedade Trago — Estado (Idate), Escala de sono-
léncia de Epworth (ESE) e PSQI - indice de Qualidade de Sono de
Pittsburgh. A avaliagédo da maturagéo sexual foi realizada por meio da
auto-avaliagao. Para o diagnéstico da deficiéncia de ferro utilizou-se o
hemograma completo, ferro sérico e ferritina. O desempenho escolar
foi aferido pelo critério de notas anuais e faltas escolares. A estratégia
de aprendizagem, controle de atencéao, foi avaliada qualitativamente.
O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica Médica das instituicdes e
teve inicio apds a assinatura do termo de consentimento livre e escla-
recido dos pais ou responsaveis. Resultados: Foram avaliados 105
adolescentes com média de idade de 14,1 anos e desvio-padrao de
2,7 anos, sendo que a maioria encontrava-se no estagio M3 de matu-
racao sexual. Encontrou-se baixa prevaléncia de anemia ferropriva
(0,9%). O excesso de peso foi encontrado em 16,3% das adolescen-
tes. Quanto ao consumo alimentar, encontrou-se baixa ingestéo pro-
teina animal e elevado consumo de fatores inibidores na absorgéo
do ferro. As bailarinas nao apresentaram niveis de sonoléncia diurna
comprometedores, e apresentaram nivel médio de ansiedade trago
e estado. Apresentaram adequado desempenho escolar e o0 uso do
controle de atencéo foi utilizado positivamente como estratégia de
aprendizagem. Encontrou-se associagao positiva entre os niveis de
hemoglobina e ferritina e histéria pregressa, fatores associados ao
ferro e volume semanal de treino. Concluséao: A prevaléncia de ane-
mia ferropriva foi inferior aos indices relatados para essa faixa etaria
e houve associagao entre o estado do ferro e o desempenho escolar.
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Infeccao por Trichosporium spp disseminada em
paciente imunocomprometido

Lima DA', Dacoregio JS', Silva DB', Costa I', Costa TE', Neto DF’,
Winneschhofer AP!

'Servigo de Onco-hematologia do Hospital Infantil Joana de
Gusmé&o

Introducgao: A infecgdo sistémica pelo Trichosporium spp tem sido
observada em associagdo com neoplasias malignas hematologicas,
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uso de cateter venoso central, antibiéticos de amplo espectro, neu-
tropenia prolongada, terapia quimioterapica e imunossupressora e
funcgéo imunoldgica comprometida por outras causas. Apesar de inco-
mum, trichosporonose é frequientemente fatal. Hospedeiros imuno-
comprometidos estéo particularmente em risco e a infecgéo invasiva
rapidamente envolve varios 6rgédos, como os pulmdes, os rins e o
baco. As lesbes cutaneas, um sinal de infecgédo disseminada, também
séo comuns. Objetivo: Relatar um caso de infecgéo disseminada por
Tricosporium em paciente pediatrico com diagnostico de Leucemia
Mieldide Aguda (LMA) recidivada. Relato de Caso: CCJS, 5 anos,
feminina, com diagndstico de LMA em janeiro de 2012. Realizou
Protocolo AML BFM 2004 sendo tratada como alto risco. Durante a
manutengao, apresentou recidiva medular sendo iniciado Protocolo
AML 2001. Apos o 1°bloco de quimioterapia internou por neutropenia
febril em 27 de setembro de 2012. Em outubro do mesmo ano, apre-
sentou hemocultura positiva para leveduras em cateter totalmente
implantavel, sendo iniciado tratamento com Caspofungina. Em 31
de outrubro de 2012, iniciou com lesdes eritematosas dolorosas em
membro inferior direito. Realizado bidpsia de pele que evidenciou a
presenga de fungos filamentosos e esporos. Houve piora progressiva
das lesdes dolorosas com aparecimento em tronco, membros e face,
apesar da associagao de Voriconazol ao esquema terapéutico e pos-
terior troca da caspofungina para Anfotericina B lipidica. Hemocultura
com Tricosporium spp. No dia 06/11, a tomografia de torax eviden-
ciou lesdes nodulares sugestivas de infeccéo fungica. No dia 12 de
dezembro observou-se a ultrassonografia microabscessos fungicos
hepaticos e esplénicos. Durante o periodo, encontrava-se neutro-
pénica e sem remissao da leucemia. Em 04 de janeiro de 2013, foi
transferida para a UTI evoluindo para 6bito em 06 de janeiro de 2013.
Conclusao: O presente trabalho ilustra uma infecgéo oportunista
por Tricosporium spp em paciente imunocomprometido, tratado sem
sucesso com Caspofungina, Anfotericina B lipossomal e Voriconazol.
O tricosporium um fungo saproéfita normalmente encontrados no solo,
é cada vez mais reconhecido como uma causa de doenga sistémica
com risco de morte em pacientes imunossuprimidos. Infecgéo disse-
minada apresena um pior prognostico. Este relato destaca a importan-
cia desta infecgdo como uma condigdo grave que é potencialmente
fatal, principalmente quando associada a pacientes imussuprimidos.
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Apresentacdo atipica de linfoma de Burkitt: relato de
caso

Cordeiro I, Marcos T', Rouxinol S, Fonte A', Baldi R', Fernandes
AL', Aguiar L', Wiggers C', Amorim B’

"Hospital Federal da Lagoa

O Linfoma Burkitt (LB) € uma forma agressiva de Linfoma ndo Hodgkin
de células B, que acomete geralmente criangas e adultos jovens com
ocorréncia maior em meninos. Pode apresentar-se por trés subtipos:
endémico, esporadico ou associado a imunodeficiéncia humana. O
acometimento de ossos faciais e manifestages de cabeca e pescogo
estdo envolvidos principalmente com o tipo endémico e raramente
aparecem no tipo esporadico. Por ser uma neoplasia de crescimento
rapido, o LB exige diagnéstico e tratamento imediatos. Relatamos o
caso atipico de LB em um adolescente, 12 anos, sexo masculino,
natural do Rio de Janeiro que apresentou aumento insidioso, em 7
meses, do volume da hemiface direita, sem sinais laboratoriais de
lise tumoral. A tomografia computadorizada de pescogo e face mos-
trou massa volumosa em fossa nasal direita com comprometimento
do seio maxilar, espago mastigador, fossa pterigoidea e aumento de
linfonodos cervicais direito. A Tomografia por emissao de pdsitrons
(PET-TC) revelou linfoma em atividade e a andlise histopatoldgica da
leséo, Linfoma de Burkitt, estadio I, ramo terapéutico 2. O tratamento
quimioterapico proposto foi segundo o protocolo NHL-BFM 95,0 qual
obteve boa resposta . Apos cinco meses do término do tratamento,
apresentou aumento da hemiface direita e ao exame tomografico
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houve aumento do corneto nasal inferior com auséncia de atividade
do linfoma ao PET-TC. Porém, ap6s bidpsia do corneto inferior direito
e da massa de cavum, o exame revelou apenas hiperplasia polipdide,
edema de estroma e hiperplasia linféide respectivamente.
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Leucemia mieloide aguda: experiéncia de 8 anos em
servigo de

Lima MC?, Silva DB, Dacoregio JS', Freund AP’, Costa TE', Costa
I, Neto DF', Soncini A', Lima D', Teoddsio SM', Silva ML"?

"Hospital Infantil Joana de Gusmé&o
2Universidade Federal de Santa Catarina

Introducéao: A Leucemia Mieldide Aguda (LMA) é uma doenca clo-
nal do tecido hematopoiético caracterizada pela proliferagdo anormal
de células progenitoras da linhagem mieléide. A intensificagéo da
terapia quimioterapica, associada ao aprimoramento do tratamento
de suporte determinou a melhoria no prognéstico. Objetivo: Avaliar
o perfil clinico-epidemioldgico e a taxa de sobrevida dos pacientes
com LMA, diagnosticados entre os anos de 2004 e 2012, em servigo
pediatrico de referéncia em Santa Catarina. Métodos: Estudo clini-
co-epidemiologico, observacional, longitudinal e descritivo. Foram
incluidos os casos novos de pacientes com LMA, diagnosticados
entre os anos de 2004 e 2012, com idade inferior a 15 anos. Os pro-
cedimentos estatisticos utilizados foram as medidas descritivas, as
tabelas de freqiiéncia e o teste do Chi-quadrado de Pearson, com
95% de significancia, para analisar a relagédo entre duas variaveis.
Resultados: Dos 51 pacientes estudados, 45% eram do sexo femi-
nino e 55% do masculino. A raga branca foi a predominante (84%).
A idade média ao diagnéstico foi de 7,3 anos (DP +4,8 anos) e a
mediana foi de 9 anos. Quanto a faixa etéria, 8% tinham idade < 1
ano, 47% entre 1 e 10 anos e 45% > 10 anos. A maioria dos pacien-
tes eram procedentes das mesorregides da Grande Florianépolis
(29%), Oeste (24%) e Serrana (20%). Os principais sinais e sintomas
ao diagnostico foram febre (41,1%), astenia/inapeténcia (35,2%),
manifestagdes hemorragicas (27,4%), palidez (25,4%) e dor éssea
(21,5%). O Sistema Nervoso Central (SNC) foi o local extra-medu-
lar mais acometido ao diagnostico (14%). Correlacionando-se a
leucometria ao diagndstico com o status vital (p=0,014), observou-
se que os pacientes com leucometria < 10.000 encontravam-se
vivos em 79,2% dos casos, enquanto que aqueles com leucometria
entre 10.000 e 50.000, estavam vivos em 29,4% dos casos. Dos 26
pacientes em que foi pesquisada alteracé@o genética, a translocagao
t(15;17) foi observada em 23% dos casos (n=6). A recidiva medular
ocorreu em 14% dos casos. No término deste estudo, 71,4% dos
pacientes com LMA-promielocitica (LMA-M3) e 54% daqueles com
LMA-n&o pré-mielocitica (LMA nao-M3) estavam vivos. Ao se cor-
relacionar a doenga residual minima (DRM) da medula éssea (<
0,1%), no 15°dia de tratamento, com o status vital constatou-se que
100% dos pacientes com LMA-M3 e 76,5% dos pacientes com LMA
ndo-M3 encontravam-se vivos, respectivamente. Quando a DRM
era > 1,0%, observou-se que 75% dos pacientes com LMA-M3 e
25% dos LMA n&o-M3 estavam vivos. Houve significancia estatis-
tica entre DRM da medula 6ssea e status vital (p=0,022), bem como
entre LMA-M3 e status vital (p=0,025) e entre LMA ndo-M3 e status
vital (p=0,019). A taxa de sobrevida global foi de 57%. Dos 6ébitos,
64% dos casos nao se encontravam em remissao clinica da doenga
primaria. A principal causa imediata de 6bito foi o choque séptico
(64%). Conclusao: Neste estudo, a maioria dos pacientes & do sexo
masculino, raga branca, maiores que 1 ano de idade e provenientes
da Grande Florianépolis. O SNC ¢ o local extra-medular mais aco-
metido ao diagndstico. A maioria dos pacientes com leucometria <
10.000 ao diagnostico esta viva. A principal alteragéo genética foi
a translocagéo t(15:17). A sobrevida global € maior nos pacientes
com DRM <0,1%. O progndstico é melhor nos pacientes com LMA-
M3. A principal causa de 6bito foi o choque séptico.
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Correlagao entre eosinofilia e parasitose nas criangas
da Escola Municipal de Ensino Infantil e Fundamental
Rosa Ferreira Dias, em Acarau - Ceara

Souza IP', Goncalves RP', Arruda AB', Santos FM', Barros AE',
Araujo KC?, Ferreira CM', Souza RD?, Freitas JS?, Junior JI?

"Universidade Federal do Ceara
2Laboratorio de Analises Clinicas de Acarali - Laca satde
3Lions Clube de Acarali

Eosinoflia € 0 aumento no numero de eosindfilos no sangue periférico,
relacionada principalmente as parasitoses e alergias. O aumento de
eosinoflos em infecgbes por helmintos é bastante conhecido, porém
esta condicéo parece ocorrer também na presenca de protozoarios. As
infecgdes por parasitas acometem com maior frequéncia as criangas
e adultos jovens, e a eosinofilia costuma ser constante e proporcional
a infestagao. O objetivo deste trabalho foi avaliar a presenca de eosi-
nofilia associada a parasitose em criangas da Escola Municipal de
Ensino Infantil e Fundamental Rosa Ferreira Dias em Acarau - Ceara.
Foram avaliadas 46 criangas da referida escola de ambos os sexos
e idade variando de 5 a 9 anos. Para a realizagéo do parasitologico
de fezes os pacientes conduziram as amostras acondicionadas em
depdsitos de plasticos descartaveis contendo conservante, sendo
realizado o método de concentragao por sedimentagéo de Holfmann.
Os exames foram realizados no Laboratério de Analises Clinicas de
Acarau - Laca Saude. Resultados: Das criangas estudadas, 66,7%
apresentaram eosinofilia. Dessas o tipo de parasitose predominante
foi Endolimax nana (68,1%), seguido de Entamoeba coli (27,6%) e
Giardia lamblia (23,4%), e apenas 6 criangas (13,3%) nao apresen-
taram parasitos, sendo que 21 criangas (26,6%) apresentaram de
2 a 4 tipos de parasitoses. Do exposto acima concluimos a grande
importancia do valor dos eosindfilos para o diagnéstico das para-
sitoses intestinais, no entanto, existe certa necessidade de melhor
esclarecer a importancia que a observagéo dessas taxas podera ter
para a suspeita e para o seguimento da evolucédo e dos resultados
terapéuticos alcangados em pacientes vitimas dessas infestagdes.
E preciso rever a educagéo sanitaria, tendo em vista o alto indice
de infestagao apresentada pelas criancas e a conjuntura familiar e
escolar onde elas estéo inseridas.
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Perfil epidemiolégico dos pacientes encaminhados ao
Servico de Hemato-Oncologia Pediatrica do Hospital
de Clinicas da Universidade Federal do Parana
(HC-UFPR) e do Hospital Erasto Gaertner (HEG)

Carmo DS', Tormen TH', Trennepohl JP', Peixoto CM', Saraceni
AF', Azevedo R', Blum RR?, Lichtvan LC", Pianovski MA

"Hospital de Clinicas, UFPR
2Hospital Erasto Gaertner

Objetivo: Conhecer as caracteristicas epidemioldgicas dos pacien-
tes encaminhados aos servigos de Hemato-Oncologia Pediatrica do
HC-UFPR E HEG. Métodos: Foram revisadas as primeiras consul-
tas realizadas nos ambulatérios de hemato-oncologia pediatrica, no
periodo de julho de 2011 a junho de 2012. Resultados: Como parte do
Programa Diagnostico Precoce do Cancer Infanto-Juvenil, do Instituto
Ronald McDonald, foram analisados 359 questionarios referentes a
pacientes atendidos em dois hospitais de referéncia do tratamento
do cancer infanto-juvenil, em Curitiba. Cem pacientes (28%) eram
residentes em Curitiba, 94 (26%) na regido metropolitana, 162 (45%)
no interior do Parana e trés (1%) em outros estados. A mediana de
idade foi seis anos (variando entre zero e 14), sendo 58% do sexo
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masculino e 42% feminino. Os sinais ou sintomas que motivaram o
encaminhamento foram palidez em 93 pacientes (26%), massa em
qualquer localizagdo em 59 (16%), febre persistente em 57 (16%),
sangramento em 57 (16%) e alteragées no hemograma em 57 (16%).
Em 68% dos casos, quem percebeu o sintoma foi o proprio paciente
ou os familiares, seguido pelo médico da estratégia de saude da fami-
lia (ESF) ou pediatra da unidade béasica (UBS) em 26%. A mediana
entre o inicio dos sintomas e a procura por um servi¢o de saude foi
de nove dias (variando de dois dias a dois anos). Em 62% dos pacien-
tes o primeiro servigo procurado foi a UBS seguida do hospital geral
em 17%. Apds avaliagéo pelo especialista, 35% dos pacientes foram
considerados higidos, 20% com outras doengas ndo oncoldgicas,
16% com tumores solidos e apenas 11% com anemia, 5% com leu-
cemias, 4% com plaquetopenia, 4% com linfomas e 5% com outras
doengas (hemoglobinopatias, alteragdes quantitativas nos leucdcitos,
coagulopatias). Conclusao: O grande numero de pacientes higidos
encaminhados para avaliagdo aumenta a demanda dos servigos e
dificulta o atendimento dos casos urgentes. Entre as multiplas causas
para o encaminhamento de pacientes com doengas ndo hemato-on-
coldgicas, estao erros laboratoriais e desconhecimento dos valores
de referéncia do hemograma para idade. Programas de capacitacéo
de profissionais da ESF, patrocinados pelo Instituto Ronald McDonald
e pela Associagao Paranaense de Apoio a Crianga com Neoplasia
estédo sendo desenvolvidos na regiéo para diminuir o tempo entre o
inicio dos sintomas e a busca por atendimento, bem como enfocar
apropriadamente os sinais e sintomas do cancer.
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Prevencgao da anemia ferropriva através de interven-
¢ao comunitaria

Vellozzo E', Fisberg M', Braga JA'
'Escola Paulista de Medicina/Universidade Federal de Sdo Paulo

Introducgéo: A anemia ferropriva & a caréncia nutricional mais fre-
quente no mundo. No Brasil, pesquisas regionais mostram varia-
coes de 15% a 70% em escolas e creches. A Organizagdo Mundial
de Saude (OMS) preconiza a prevengao da anemia ferropriva atra-
vés de suplementagéo profilatica com sulfato ferroso, fortificacao
de alimentos com ferro e educagéo nutricional. Objetivo: Avaliar o
impacto sobre os niveis de hemoglobina (Hb) em criangas e adoles-
centes matriculados em creches e em escolas publicas, submetidos
a acdes em saude e nutricdo e a um suplemento em po, enriquecido
com ferro, adicionado a vérias preparagdes alimenticias regionais.
Metodos: Ensaio clinico comunitario, de carater duplo-cego rando-
mizado e controlado com grupo placebo. O periodo de intervengéo
se deu em 60 dias,em 1688 pré-escolares e escolares, de 4 a 15
anos, comparados com um grupo controle. Mediante sorteio com dez
unidades educacionais, cinco passaram a ser o Grupo Intervengéo
(Gl), e receberam a oferta do suplemento enriquecido, diariamente
na alimentagéo, de acordo com o per capita pré-estabelecido para
a faixa etaria e as cinco restantes passaram a ser o Grupo Controle
(GC). Os dois grupos, foram expostos ao Programa de Educagéo
em Saude e Nutrigdo. Os dados laboratoriais foram obtidos pela
coleta de sangue por pungao venosa, considerando-se anemia 0s
valores de Hb propostos pela OMS. Resultados: Ambos os grupos
apresentaram Hb de 11,8g/dL e 37% de anemia no inicio do estudo.
Ocorreu aumento significativo (p<0,001) dos niveis médios de Hb
e diminuigéo da prevaléncia de anemia nos dois grupos - 3,8% no
Gl e 12,4% no GC. O incremento médio de Hb foi significativo para
os dois grupos (p<0,001), ao termino da intervengao, para o Gl foi
de 1,2g/dL e para o GC 0,7g/dL. Conclusao: Tanto a utilizagdo do
suplemento enriquecido, adicionado no preparo e homogeneizado
na alimentagao regional distribuida para as escolas e o Programa
de Educacao em Saude e Nutrigdo se mostraram efetivos para a
diminuicdo da prevaléncia de anemia.
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Associacao entre hiperglicemia e desfechos desfavo-
raveis nas leucemias agudas pediatricas

Nascimento JB', Lima LM', Barreto LD', Menezes-Neto OA',
Cipolotti R', Viana SS'

"Universidade Federal de Sergipe

Introducgao: Hiperglicemia ocorre em 10 a 15% dos pacientes na faixa
pediatrica que receberam terapia para Leucemia Linféide Aguda (LLA).
Sua ocorréncia esta relacionada a infecgbes e ao uso concomitante
de L-asparaginase (L-ASP) e glicocorticoides (GC), tendo sido reco-
nhecido ha varias décadas que essa associagdo aumenta em cerca
de dez vezes o risco de hiperglicemia. Estudos anteriores indicaram
que pacientes adultos portadores de LLA e que apresentaram distur-
bios metabodlicos, em especial hiperglicemia, tiveram seu prognos-
tico afetado negativamente, aumentando os indices de mortalidade.
Entretanto, um estudo retrospectivo em criangas n&o revelou essa
associagao. A ocorréncia de hiperglicemia, associada ou ndo a outros
disturbios metabdlicos, € um achado frequente durante o tratamento
da LLA em criangas e adolescentes, entretanto, seu impacto na mor-
bimortalidade ainda é desconhecido. Este estudo teve como obje-
tivo determinar a frequéncia de hiperglicemia durante o tratamento
quimioterapico de criangas e adolescentes com leucemias agudas
e avaliar a associagdo desse achado com desfechos desfavoraveis.
Métodos: Trata-se de uma coorte prospectiva composta de pacien-
tes pediatricos (de zero a 19 anos incompletos) com diagndstico de
LLA e LMA que iniciaram tratamento quimioterapico em um servico
publico de referéncia da regido nordeste do Brasil entre os anos de
2009 e 2012. Os pacientes foram randomizados para receber pred-
nisona ou dexametasona durante a fase de indugédo. Foram obtidos
dados clinicos, antropométricos e laboratoriais, além de registros de
intercorréncias (infecgdes e sangramentos), falha indutoria, recaidas
e Obitos (durante a inducéo e durante todo o periodo de tratamento).
Resultados: Participaram do estudo 80 pacientes com diagnostico
de LLA, dos quais 50 (62,5%) eram do sexo masculino, com média
de idade ao diagndstico de 9,31 anos (dp=5,14; intervalo=8 meses
a 18 anos); e 11 pacientes portadores de LMA, dos quais 4 (36,36%)
eram do sexo masculino, média de idade de 8,18 anos (dp=6,22;
intervalo=1 a 16 anos). Foi considerado episoddio de hiperglicemia
qualquer afericao aleatoria de glicemia capilar igual ou superior a
200 mg/dl. Nenhum paciente portador de LMA apresentou qualquer
episddio de hiperglicemia. Dentre os 80 pacientes com LLA recruta-
dos, 56 possuiam dados de glicemia disponiveis. Destes, 14 (25%)
apresentaram ao menos uma glicemia= 200mg/dL durante o trata-
mento. Nao houve diferenga entre os grupos com e sem episodios de
hiperglicemia, quando comparados conforme as seguintes variaveis:
histdria familiar positiva para diabetes mellitus e hipercolesterolemia,
sexo, imunofendtipo, falha indutéria, intercorréncia infecciosa e/ou
hemorragica na indugao ou na intensificacéo. Entre os pacientes do
grupo com hiperglicemia, 71,4% utilizaram prednisona na indugéo
e 28,6% utilizaram dexametasona, diferenca estatisticamente sig-
nificativa (p=0,024). Trinta e sete pacientes (46,2%) vieram a obito
durante o tratamento, sendo que 25 destes 6bitos (31,2%) ocorreram
durante a fase de inducéo. Nao houve diferenga na porcentagem de
6bitos conforme a presenca de hiperglicemia (p=0,965). Conclusao:
A ocorréncia de hiperglicemia durante o tratamento de LLA néo se
relacionou a intercorréncias (infecgdes e sangramentos), falha indu-
téria, recaida ou 6bito. Os casos de hiperglicemia predominaram no
grupo que utilizou prednisona na fase de inducéo.
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Anormalidades citogenéticas em criangcas com leuce-
mia mieléide aguda tratadas no Servico de Hematologia
Pediatrica do Hospital das Clinicas da UFMG

Nunes AL', Delgado RB', Paula FD', Paes CA"
"Universidade Federal de Minas Gerais

Leucemia mieldide aguda (LMA) € uma doenca clinica e geneticamente
heterogénea, resultado de uma transformagéo clonal de precursores
hematopoiéticos através da aquisicdo de rearranjos cromossémicos e
de multiplas mutagbes génicas. Esta doenga é mais comum em adul-
tos, com uma frequéncia de, aproximadamente, 15 a 20% em criangas.
Anormalidades citogenéticas ao diagndstico da LMA séo reconhecidas
como um dos fatores prognésticos mais importantes. O presente estudo
incluiu 25 pacientes, com idades variando entre 3 meses e 13 anos,
diagnosticados e tratados no Servico de Hematologia e Oncologia do
Hospital da Clinicas-UFMG, no periodo de 2007 a 2013. O protocolo de
tratamento instituido foi o LMA-NOPHO-93 dos paises nérdicos Os crité-
rios de inclusao foram: idade entre 0 e 17 anos incompletos, diagndstico
morfolégico de LMA, pacientes portadores de Sindrome de Down ou
com leucemia secundaria. Os critérios de exclusao foram: contra indi-
cacéo a quimioterapia intensiva, especificamente o uso de antraciclicos
e as LMA-M3/M3v. Para o diagnéstico e classificagao foi realizada ana-
lise morfolégica, segundo critérios FAB ( Franco-Americana-Britanica),
molecular, imunofenotipica e citogenética. As amostras analisadas foram
medula éssea e/ou sangue periférico com blastos. Para o estudo cito-
genético foram utilizadas amostras de medula éssea em cultura por
24 horas. Para os cariotipos normais foram analisadas 30 metafases
e na presenca de alguma anormalidade cromossémica, 20 metafases.
Os caridtipos foram descritos de acordo com o Sistema Internacional
de Nomenclatura Citogenética Humana (ISCN 2005 e 2009). Neste
estudo, 14 pacientes séo do sexo masculino (56%) e 11 do sexo femi-
nino (44%). Dos 25 pacientes estudados, uma crianca apresentou leu-
cemia secundaria a sindrome mielodisplasica e 3 pacientes eram por-
tadores de Sindrome de Down. Segundo os subtipos da classificagao
FAB, os 25 pacientes foram assim distribuidos: 2 pacientes classifica-
dos como M1 (8%), 9 como M2 (36%), 4 como M4(16%), 2 como M5
(8%), 1 como M6 (4%) e 6 como M7 (24%).Do total de criangas, 4 (16%)
nao possuem cariétipo devido ao n&o crescimento celular. Resultados
citogenéticos foram avaliados em 21 (84%) pacientes. Destes, 4 apre-
sentaram cariétipo normal (19%) e 17 (81%) alguma anormalidade
cromossomica. Dos 17 cariétipos anormais, 8 (47%) apresentaram
apenas uma alteragéo, 3 (17.6%) 2 alteragdes, 6 (35.2%) mais de 3
alteracdes (incluindo cariétipos complexos e monossomais). Os rearran-
jos envolvendo 11923 foram as alteragdes estruturais mais frequentes
(23,8%), seguidas da translocagéo t(8;21) (19%).Dentre as alteragdes
numéricas, a presen¢a do cromossomo adicional 21 (19%) foi a pre-
dominante. A perda de cromossomos sexuais (X e Y), anormalidade
frequentemente secundaria a t(8;21) e alteracbes cromoss6micas de
valor prognéstico tais como t(1;22), del(5q), del(9q) e -7 foram encon-
tradas em menor numero de casos. A despeito da pequena casuistica
do presente estudo, as anormalidades cromossémicas mais frequen-
temente observadas foram comparaveis as descritas nos pacientes do
protocolo LMA-NOPHO-93, sendo a 11923 a predominante.
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Sindrome hemolitico urémica atipica familiar em uso
de eculizumabe

Mesquita LM', Tofoli MH', Tino MK, Junior ER'
"Hospital Materno Infantil de Goiania

Introdugédo: A Sindrome Hemolitico Urémica atipica (SHUa) tem
incidencia de 2:1000.000 no EUA. Associada a desregulagao da via
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alternativa do complemento, tem prognéstico ruim, elevados indices de
morbimortalidade. Pode ser classificada como esporadica ou familiar. A
SHUa familiar recorre em pelo menos dois membros da mesma fami-
lia e representa 20% dos casos de SHUa. Objetivo: Enfatizar o diag-
néstico precoce e tratamento adequado na SHUa familiar. Métodos:
Consulta ao prontuario e pesquisa bibliografica. Relato de Caso: GGN,
9 meses, masculino, apresentou urina escura, oliguria, vémitos, equi-
moses em membros inferiores, palidez e hepatomegalia. Sem febre e
diarreia. Exames mostraram anemia com esquizocitos, plaquetopenia,
aumento de reticulocitos, DHL e creatinina e diminuicéo de haptoglo-
bina. Irmé faleceu aos 10 meses de idade devido a insuficiéncia renal
aguda e anemia. Feito diagnostico de SHUa familiar. Recebeu antibio-
ticoterapia e hemotransfuséo 2 vezes. Apds inicio da terapia com ecu-
lizumabe houve resolugao da anemia e da plaquetopenia, diminuicdo
da haptoglobina, da DHL e normalizagéo da creatinina. Apos 6°meses
mantem-se assintomatico. Discussdo: A SHUa familiar possui alta
probabilidade de recorréncia, optou-se entéo pelo uso de anticorpo
monoclonal anti-C5, eculizumabe que pode ter alterado o prognostico.
Estudos em andamento demonstram que o tratamento deve ser prolon-
gado e ainterrupgéo pode levar a recorrencia da doenca. Conclusao:
A SHUa familiar é rara e existem poucos estudos referentes ao trata-
mento. Foi importante o reconhecimento precoce da doenga e inicio
do tratamento com eculizumabe neste paciente que apresentou boa
evolugéo, sem recaidas ou complica¢des até o momento.
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Sarcoma histiocitico - relato de caso

Freire PN', Pécego HN', Tavares D', Kussumi VM', Wiggers C',
Lisboa A', Maia S', Horn P, Melo K', Azevedo A’

"Hospital Universitario Pedro Ernesto - UERJ

M.B.R.R., 3 anos, sexo masculino, natural do Rio de Janeiro, previa-
mente higido, com quadro de linfonodomegalia cervical, hepatoes-
plenomegalia e sintomas de vias aéreas superiores com evolugao de
02 meses, associado a picos febris ndo mensurados durante os ulti-
mos 3 dias. Negava perda ponderal e sudorese noturna. Apresentava
sorologias para toxoplasmose, Epstein-Barr e citomegalovirus, HIV,
Hepatites A, B e C negativas assim como PPD. Hemograma normal,
LDH 4000, coagulograma alterado (TAP incoagulavel) e enzimas hepa-
ticas aumentadas. Realizado bidpsia de linfonodo cervical exibindo
expansao interfolicular difusa de células com morfologia histiocitica
com alto indice proliferativo. Positividade para CD68, CD4 e CD163
com negatividade para S100, CD1a, mieloperoxidase, CD30, CD20,
CD3, CD8, CD15, PAX5, CD21, CD34 e CD43. Coloragdes para mico-
bactérias e fungos negativas. Perfil indicativo de sarcoma histiocitico.
Medula 6ssea infiltrada por 27% de células com diferenciacédo moné-
citos/macrofagos com de CD56+ e CD1a-, compativel com sarcoma
histiocitico. Tomografia de térax com derrame pleural laminar a direita.
Tomografia de abdémen com aumento homogéneo de figado e bago
com areas de infarto esplénico, linfonodos em hilo hepatico e ascite
leve. Iniciado tratamento para sarcoma histiocitico baseado no pro-
tocolo BFM para o tratamento de linfomas n&o-Hodgkin. Atualmente,
o paciente ainda estd em tratamento quimioterapico. Encontra-se
em bom estado geral, com reducdo completa da linfonodomegalia,
regressao da hepatoesplenomegalia e normalizagéo do coagulograma.
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Hipertrofia de tonsilas faringea e palatinas com indi-
cacgao cirdrgica e sua associacao com complicagoes
clinicas em criangas com anemia falciforme

Brigido TS', Martins MB?', Lima FV', Menezes-Neto OA', Santos-
Junior RC?, Cipolotti R’

"Universidade Federal de Sergipe
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Introducao: Tonsilas palatinas e faringeas sao tecidos linféides locali-
zados na cavidade oral, cuja hipertrofia € comum na infancia e comego
da adolescéncia. Em criangas portadoras de Anemia Falciforme (AF)
a hipertrofia de tonsilas esta fortemente relacionada a fatores desen-
cadeantes da crise algica. As tonsilites recorrentes em portadores
de AF podem estar associadas a maior suscetibilidade desse grupo
em contrair infecgdes enquanto que a hipoxemia associa-se a hiper-
trofia adenotonsilar (HAT). Estudo anterior recente observou que a
adenoidectomia, associada ou ndo a amigdalectomia, associou-se a
reducado na frequéncia de crises algicas em criangas com AF e HAT
com indicag&o cirdrgica. Assim, o objetivo deste estudo foi identificar
a presenca de complicagdes clinicas e de variaveis laboratoriais asso-
ciadas a progndstico em criangas com AF e HAT com indicagéo de
adenoamigdalectomia, em comparacéo com aquelas sem indicagéo
cirurgica. Métodos: Estudo transversal com pacientes com AF entre
trés e 12 anos. Os responsaveis responderam perguntas padroniza-
das (entrevista) que indicaram a presenga de hipertrofia de tonsilas.
Os pacientes elegiveis foram encaminhados para avaliagéo otorri-
nolaringoldgica, incluindo oroscopia e videonasofibroscopia, proce-
dimento que identificou o grupo candidato a adenoamigdalectomia.
Apos, identificou-se, entre os pacientes ndo candidatos ao procedi-
mento cirdrgico, aqueles pareaveis por sexo e idade com os pacientes
candidatos a cirurgia, com razéo de pareamento de 1:1, comparando
-0s segundo a idade ao diagnostico, ocorréncia de acidente vascular
encefalico (AVE), frequéncia média anual de internagdes por crise
algica, uso de hidroxiuréia, e médias anuais de hemoglobina, leuco-
citos e plaguetas. A comparagao entre os grupos foi feita através dos
testes Qui-quadrado ou exato de Fisher para variaveis proporcionais,
e teste “t"para variaveis continuas (p< 0,05). Resultados: Foram
identificados 107 pacientes na faixa etaria definida para o estudo, e
em 70 deles os responsaveis foram entrevistados. Apés avaliagéo
otorrinolaringoldgica, foi indicada cirurgia em 16 (22,8%), sendo que
em dois pacientes foi feita a opgao familiar por tratamento clinico. Os
grupo caso (com indicagéo de cirurgia) e controle (sem indicagao de
cirurgia) apresentaram, respectivamente, média anual de internagdes
por crise algica de 0,93 e 0,375 (p=0,076) e ocorréncia de AVE de
5 casos (31,2%) no grupo caso e zero no grupo controle (p=0,021).
Nao houve diferenca entre os grupos na comparagao entre as varia-
veis: médias anuais de hemoglobina, leucécitos e plaguetas, e uso
de hidroxiuréia. Conclusao: Na amostra estudada os pacientes com
indicagao de adenoamigdalectomia tinham frequéncia de AVE supe-
rior ao do grupo sem indicagéao cirurgica. Observou-se também que
a média de internagdes anuais por crises algicas no grupo de estudo
foi o triplo da observada no grupo controle, ainda que sem signifi-
cancia estatistica. Estudos prospectivos futuros poderao definir se,
em criangas portadoras de AF e HAT com indicagédo de adenoamig-
dalectomia, a realizagéo da cirurgia pode proteger o paciente de AVE,
bem como reduzir a frequéncia de crises algicas.
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Prevaléncia de deficiéncia de glicose-6-fosfato desi-
drogenase (G6PD) na triagem neonatal realizada em
laboratério privado de Brasilia

Nobre CS?, Eira V2, Nery LA', Costa SS', Fonseca SF?

"Laboratério Sabin de Analises Clinicas LTDA, Brasilia, DF
2Universidade de Brasilia - UnB, Brasilia, DF

Introdugao: A G6PD é uma enzima que participa da via das pento-
ses-fosfato, reduzindo o NADP+ a NADPH, permitindo a redugao do
glutatido e atuando na neutralizag@o de espécies reativas de oxigé-
nio. Na deficiéncia de G6PD, a hemacia é particularmente susceti-
vel ao dano oxidativo, e o favismo, a ocorréncia de infecgbes ou o
uso de determinadas drogas, constituem eventos que podem preci-
pitar a hemdlise. Estima-se que 400 milhdes de pessoas no mundo
possuam mutac¢des no gene que codifica a G6PD. No Brasil, a pre-
valéncia varia de 1,5% a 6,1%. As variantes mais importantes, no
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contexto clinico, sdo a A-, a Mediterrédnea, a Cantdo, a Seattle e a
Union . Objetivo: Verificar a prevaléncia da deficiéncia de G6PD
entre os recém-nascidos, que realizaram teste de triagem neonatal
no Laboratério Sabin, Brasilia, de 1°de maio de 2011 a 31 de maio
de 2013. Métodos: Estudo retrospectivo, no qual foram analisadas
10.853 amostras colhidas em papel filtro. A quantificagédo da G6PD
foi realizada por método cinético — enzimatico. Todos os recém-nas-
cidos que apresentaram resultado da enzima menor ou igual a 2,0 U/
gHb, foram considerados deficientes de G6PD e solicitada coleta de
uma segunda amostra para confirmagao da deficiéncia. Resultados:
Foram identificados 150 recém-nascidos deficientes de G6PD, mas
apenas 69 foram confirmados apds a segunda coleta. Assim, na
amostra estudada a deficiéncia de G6PD esteve presente em 0,64%
dos recém-nascidos e a porcentagem de casos falso positivos foi de
55 %. Quando se compara a prevaléncia de falsa positividade entre
os anos de 2011 (70%), 2012 (39%) e 2013 (56%) observa-se uma
tendéncia a queda entre 2011 e 2013 (amostra menor, pelo periodo
estudado), provavelmente como resultado de alguns cuidados pré-a-
naliticos instituidos, relacionados as condigbes de transporte e acon-
dicionamento, que tém sido relatadas como as principais causas dos
falsos positivos. Conclusao: A incidéncia de G6PD neste estudo é
inferior aquela demonstrada por outros autores para a populagéo
brasileira, o que poderia ser explicado pela presenca de reticulécitos
no sangue periférico de recém-nascidos com ictericia neonatal, que
falsamente aumentaria a deteccéo da enzima, ou talvez os resulta-
dos reflitam a real prevaléncia de deficiéncia de G6PD na populacédo
estudada. Os dados apontam ainda para a necessidade de cautela
ao se analisar o resultado de um teste de triagem neonatal para defi-
ciéncia de G6PD, pela ocorréncia de falsos positivos e os autores
reforcam a necessidade de complementacgao dos estudos, por meio
da quantificagdo da enzima e as vezes do estudo molecular para o
estabelecimento do diagndstico definitivo.

520

Hipertrofia do ventriculo esquerdo em criangas, ado-
lescentes e adultos jovens portadores de anemia
falciforme

Faro GB', Costa GB', Melo EV', Menezes-Neto OA', Cipolotti R’
"Universidade Federal de Sergipe

Introdugédo: A doenga cardiovascular € manifestagéo clinica fre-
quente nos portadores de anemia falciforme e aumenta a morbi-
mortalidade da doenga. O estado de anemia crénica ao qual os por-
tadores de anemia falciforme s&o submetidos resulta em aumento
do débito cardiaco com nenhum ou minimo aumento da frequéncia
cardiaca. Consequentemente ocorre significante dilatagcéo do ventri-
culo esquerdo, inversamente relacionada aos niveis de hemoglobina.
O ventriculo esquerdo dilatado se adapta a sobrecarga de volume
cronica através de hipertrofia excéntrica, espessando a parede do
miocardio e alongando as miofibrilas que o compde. A hipertrofia
excéntrica permite ao ventriculo esquerdo se adaptar a sobrecarga
crénica de volume, inicialmente preservando a complacéncia dias-
télica e mantendo normais as pressdes de enchimento. A literatura
mostra ser a hipertrofia excéntrica do ventriculo esquerdo condigéo
comum entre portadores de anemia falciforme. Sua prevaléncia varia
de 13 a 86%, pode ser diagnosticada através do ecodopplercardio-
grama transtoracico e cursa com disfuncéo diastdlica e sistdlica. O
estudo objetivou estimar a prevaléncia de hipertrofia do ventriculo
esquerdo em portadores de anemia faciforme e determinar variaveis
clinicas, ecocardiograficas e laboratoriais associadas a essa condi-
¢ao. Métodos: Estudo transversal, observacional e analitico. Entre
janeiro/2010 e agosto/2012, portadores de anemia falciforme, com
mais de sete anos de idade, foram submetidos a ecodopplecardio-
grafia transtoracica para identificagéo de hipertrofia do ventriculo
esquerdo. A massa do ventriculo esquerdo foi determinada pela for-
mula de Devereux, corrigida para altura e posteriormente aplicada
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a curvas de percentil para sexo e idade. Foram considerados crité-
rios de exclusédo: cardiopatia reumatica e/ou congénita. Os pacien-
tes foram divididos em dois grupos de acordo com a presenga ou
auséncia de hipertrofia e comparados quanto a variaveis clinicas,
ecocardiograficas e laboratoriais. Resultados: O estudo demons-
tra alta prevaléncia de hipertrofia do ventriculo esquerdo (37,6%)
em portadores de anemia falciforme. Nao houve diferenca entre os
grupos com relagéo a caracteristicas clinicas e antecedentes pato-
l6gicos, exceto pelo uso de hidroxiuréia, mais utilizada pelo grupo
sem hipertrofia (7,5% vs 24,2%, p=0,02). Pacientes com hipertrofia
apresentaram maiores atrios esquerdos indexados (2,55 +0,39 cm/
m? vs 2,20 +0,34 cm/m?, p<0,001), valores inferiores de hemoglobina
(7,65 1,39 g/dL vs 8,46 =1,70 g/dL, p=0,01), hematdcrito (21,94
+3,41% vs 25,26 +5,49%, p=0,001) e indice de reticuldcitos (1,23
+0,75 vs 1,97 1,52, p=0,02) e maior relagéo albumina/creatinina
(97,92 217,83 mg/g vs 27,60 £43,51 mg/g, p=0,01). Conclusédo: A
hipertrofia ventricular esquerda é condicéo frequente em portadores
de anemia falciforme e associou-se a menores indices de hemoglo-
bina, hematdcrito e reticuldcitos e maior relagao albumina/creatinina.
O estudo sugere que a hidroxiuréia apresentou papel protetor para
hipertrofia do ventriculo esquerdo.
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Ressonancia magnética (RM) em comparacao a biép-
sia por agulha fina (BAF) para estimativa de sobre-
carga hepatica de ferro em jovens portadores de ane-
mia falciforme

Oliveira WR', Ferrao TO?, Brito HL', Bourbon-Filho LD"?, Menezes-
Neto OA'3, Cipolotti R’

"Universidade Federal de Sergipe

2Universidade Federal de Sdo Paulo

SHospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto
- USP

Introducéo: Classicamente, a avaliagéo de ferro hepatico é realizada
por bidpsia por agulha fina (BAF). Esse procedimento acarreta com-
plicagdes 0,5% dos casos, como sangramento, perfuracéo de outros
orgaos abdominais, infecgdes e extravasamento de bile. A avaliagcéo
da sobrecarga de ferro por ressonancia magnética (RM) é baseada nas
propriedades paramagnéticas do ferro. Com a sobrecarga a intensidade
do sinal diminui, sendo possivel detectar depdsito. Assim, o presente
estudo objetivou comparar os resultados obtidos pela RM em relagéo
ao padrao-ouro, a analise histopatolégica de fragmento hepatico obtido
por BAF para avaliagéo de sobrecarga hepatica de ferro em portado-
res de AF. Métodos: Os pacientes foram submetidos a dosagem de
ferritina sérica (F), RM e biopsia por agulha fina (BAF) do figado. F:
foram elegiveis os pacientes cuja ferritina sérica era igual ou superior
a 1000 ug/L. RM: foram realizadas cinco sequéncias gradiente-eco e
uma spin- eco. A intensidade de sinal foi obtida em cada sequéncia
pelas médias das regides de interesse no figado e musculatura para-
vertebral para obter a razdo da intensidade de sinal (RIS) figado/mus-
culo. A partir da RIS foi obtida a concentragéo hepatica estimada de
ferro (CHEF) pela férmula: e[5,808 — (0,877 xT2*) — (1,518 xPl)], onde
T2* é a RIS na sequéncia com tempo de eco (TE) de 14 ms e Pl é a
RIS da sequéncia com ponderagao intermediaria. BAF: a avaliagao foi
semiquantitativa, de acordo com os critérios de Scheuer (categorias
de 0 a 4). As variaveis continuas foram comparadas por ANOVA. As
correlagdes entre os resultados de cada método foram avaliadas pelo
coeficiente de correlagdo de Pearson (r). Resultados: Dentre os 276
pacientes acompanhados em servigo universitario de referéncia e
submetidos a dosagem de ferritina, 34 tiveram valores superiores a
1000 ng/dL. Destes, trés foram excluidos do estudo por intercorréncia
clinica. Dos 31 restantes, seis foram excluidos por ndo terem a biop-
sia realizada durante o periodo de estudo. Os 25 pacientes restantes
foram submetidos a RM de abdome superior e a BAF hepatica. Desses,
dois pacientes (8%) foram classificados na categoria zero de Scheuer
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e apresentaram CHEF com valores entre 27,0 e 35,2umol/g; quatro
(16%) foram classificados como Scheuer 1 e apresentaram CHEF de
19,1 a 88,1umol/g; cinco (20%), como Scheuer 2 e CHEF de 34,5 a
126,1umol/g; seis (24%), como Scheuer 3 e CHEF de 20,2 a 261,1
umol/g; e oito (32%), como Scheuer 4 e CHEF de 75,4 a 286,4 umol/g.
Acomparagéo do valor médio de CHEF entre as categorias de Scheuer
mostrou diferenca estatisticamente significativa (p=0,0007). Apds agru-
par as categorias de Sheuer em dois grupos (A: Scheuer 0, 1 e 2; B:
Scheuer 3 e 4) obteve-se que seis pacientes (24%) foram classificados
no grupo A e apresentaram CHEF entre 19,0 e 88,1umol/g (mediana:
39,9umol/g), e 19 (76%) foram classificados no grupo B, com CHEF
entre 20,2 e 286,4umol/g (mediana: 147,5 umol/g). A diferenca entre
as medianas de CHEF nos dois grupos foi estatisticamente significativa
(p=0,004), com forte correlagéo entre os métodos (r = 0,75). Conclusao:
RM demonstrou ser um método correlacionavel aos resultados obti-
dos por biépsia hepatica por BAF na determinagdo semiquantitativa de
sobrecarga de ferro hepatico, podendo ser uma alternativa eficiente e
segura para portadores de AF.
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Bone mineral density, growth, pubertal development
and other parameters in Brazilian children and young
adults with sickle cell anemia

Meeuwes M'2, Carvalho TF', Menezes-Neto OA'?, Ferrdo TO',
Peters M2, Agyemang C?, Cipolotti R

"Universidade Federal de Sergipe

2University of Amsterdam

*Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto
- USP

Background: Previous studies have shown that children with SCD have
lower bone mineral density (BMD) using dual energy X-ray absorptio-
metry (DXA) compared to healthy children with identical age, length,
pubertal development and fat free mass. Although poor growth sta-
tus, altered body composition, delayed skeletal and sexual maturation
and nutritional deficiencies have long been recognized in children with
SCD, it seems that the bone deficits cannot be explained completely by
these factors. The exact mechanism causing low BMD in SCD patients
is unknown, being probably multicausal. Delayed puberty is known to
have an effect on the accretion of peak BMD. Children with SCD are
often malnourished, due to the chronic hypermetabolic state they expe-
rience. Calcium and vitamin D are nutritional factors known to have an
important role in bone formation. There is scant information about the
relationship between BMD and growth, puberty, and other clinical and
laboratory characteristics in SCD patients, with a lot controversy in
the available literature. Aim: The main objectives of this study were to
evaluate BMD in children and young adults with SCA living in Northeast-
Brazil. Furthermore, the role of radiography in diagnosing low BMD
was assessed. Methods: BMD of lumbar spine was measured by dual
energy X-ray absorptiometry (DXA) in 27 patients with SCA aged 7-28
years. Clinical history, calcium and calorie intake, laboratory measu-
rements, anthropometrics and pubertal development were assessed,
and X-rays were obtained. Z-scores and T-scores for weight, height,
Body Mass Index (BMI) and BMD were calculated using age and
gender matched reference data. Results: Mean lumbar spine BMD
Z-scores and T-scores were -1.81 SD in boys and -0.80 SD in girls.
BMD Z-scores were below -2 SD in 33.3% of girls and in 46.7% of
boys. Low BMD (<-2 SD) occurred significantly more in patients with
low height-for-age (p=0.02), low weight-for-age (p=0.001) and low BMI-
for-age (p=0.006). No significant relationships were found between
BMD and other clinical and laboratory parameters. Radiography had
a sensitivity of 75% and a specificity of 36% to detect low BMD, and
was considered not useful in this context. Conclusion: This study
emphasizes the high prevalence of low BMD in children and young
adults with SCA living in the Northeast of Brazil. SCA patients with
low height and/or low weight are at high risk of developing low BMD.

260

523

Inadequate intake of energy, proteins and micronu-
trients and the relationship with growth and bone
mineral density in children and young adults with
sickle cell anemia

Vlijmen EV'2, Carvalho TF', Ferrdo TO', Peters M?, Agyemang C?,
Menezes-Neto OA', Cipolotti R

"Universidade Federal de Sergipe
2University of Amsterdam

Background: Delay in growth is a well-known feature in SCA, and
in general affects weight more than heightand probably begins after
the first months of life. The resting energy expenditure (REE) in SCD
children is 10-19% higher than in healthy controls. Several studies
showed that children with SCD have a dietary intake that is not suf-
ficient to compensate for the increased REE and achieve adequate
growth. Osteoporosis is common in adults with SCD, and osteopenia
could develop into osteoporosis.The presence of osteopenia in chil-
dren already has been reported in several studies, who found that
the mean BMD was significantly lower in SCD patients compared to
healthy controls. Deficiencies in the macro- and micronutrient intake
are considered to contribute to the growth failure in SCD patients.
Several studies reported deficiencies in the intake of folate, zinc, cal-
cium and vitamin D. Delay in growth and low BMD are a common
feature in SCD children. An inadequate intake of macro- and micro-
nutrients are considered to be a part of the cause. Strong correla-
tions between intake and growth have not yet been established. The
objectives or this study are to determine if the intake of energy, pro-
teins and micronutrients is adequate in SCD patients and to establish
a possible relationship between the inadequate intake and growth
and osteopenia. Methods: It's a cross sectional comparative study.
Height and weight were measured. Dietary intake was evaluated twice
through 24 hour recall. Bone mineral density was measured by dual
energy X-ray absorptiometry (DXA). Z-scores and T-scores were used
to standardize height, weight, BMI and BMD using NCHS reference
data. Results: Thirty patients, ages 7 to 28, were included. Mean age
of 14.7 years. Height, weight, BMI and BMD were significantly lower.
Compared to the Third National Health and Nutrition Examination
Survey (NHANES Ill), the SCD patients had a calorie intake of 69%,
proteins 82%, calcium 49%, zinc 59% and folate 27%. Compared to
the RDA calories, calcium and folate were insufficient. None of the SCD
patients had an adequate intake for calcium and folate and 12.5% for
calories. Patients with weight <-2 SD had a significantly worse intake
than patients with normal weight and patients with osteoporosis had
a significantly worse intake than normal BMD. A positive correlation
was found between weight and calorie intake and a negative correla-
tion was found for severity intake and BMD. Conclusion: This study
shows that SCD children have an inadequate intake for calories,
calcium and folate. Some evidence was found suggesting a certain
influence of the intake on growth and BMD.
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Erro inato do metabolismo da cobalamina: quando
suspeitar

Gonsalves MD?', Oliveira CM', Angel A', Loekmanwidjaja J',
Benezolli GA', Momoi C', Micheletti C', Braga JAP'

"Universidade Federal de Sao Paulo

Introdugéao: A vitamina B12 é um cofator para as enzimas metio-
nina sintase (MTR) e mutase metilmalonil-CoA (MUT). Desordens
do metabolismo intracelular da cobalamina podem atrapalhar a fun-
¢ao das enzimas. Quando ambas estdo comprometidas ha acidemia/
aciduria metilmalénica e hiperhomocisteinemia/hiperhomocistinuria.
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A forma mais comum, cblC, manifesta-se com regressdo no desen-
volvimento, faléncia de crescimento, vomitos, hipotonia, alteragdes
maculares, anormalidades hematolégicas (anemia megaloblastica)
e sindrome hemolitico-urémica. A evolugédo é progressiva e grave
se o tratamento n&o for instituido precocemente. Objetivo: Relatar
um caso de anemia megaloblastica por erro inato no metabolismo
da cobalamina. Relato de Caso: Paciente, 6 meses de vida, sexo
feminino, encaminhada ao nosso servigo por histéria de regressao do
desenvolvimento neuropsicomotor, vomitos recorrentes e pancitopenia.
Ao exame fisico a crianga nao interagia com o meio, n&o sorria, ndo
sustentava a cabega, ndo sentava com apoio. Negava quadro infec-
cioso prévio. Histéria familiar: mae com plaquetopenia e tio materno
apresentou pancitopenia no primeiro més de vida, ambos sem causa
esclarecida. A mae negava dieta vegetariana “stricta”. Exames labo-
ratoriais: Hb 5,5g/dL; Ht 15,9%/;VMC 87 ,4fL; HCM 30,2pg; leucdcitos
2120/mm?3 (0/15/0/1/83/0/1); plaquetas: 20.000/mm? e reticulécitos de
1,4%. Mielograma: Anemia megaloblastica. Eletrolitos, ferro, ferritina,
THS, T4 livre, gasometria, vitamina B12 e acido félico: normais. RNM
cranio com difusao e espectofotometria: normal. Homocisteina sérica
e acido metilmalonico urinario elevados.HD: anemia megaloblastica
por erro inato do metabolismo? Iniciado tratamento com vitamina B12
(100mcg/dia) intra muscular por 7 dias e manutengéo com vitamina
B12 intramuscular (1000mcg/més). Evolugao: melhora clinica e labora-
torial progressivas, sendo que, na alta hospitalar ,estava ativa, rolava
no bergo, sustentava a cabega, iniciou lalagédo e melhorou a sucgéo,
teve bom ganho ponderal e apresentava Hb 8,2g/dL/ Ht 25,8%/ VMC
85,1fL/ HCM 27,1pg/ leucdcitos 20200/mm3 (1/35/0/0/58/1/5) plaque-
tas: 357.000/mm?3. A amostra urinaria colhida no 1°dia de investiga-
¢ao demonstrou um expressivo aumento dos acidos metilmalénico
e discreto aumento dos &cidos 3- hidroxi-propidnico e 3 hidroxi-valé-
rico. Acido metilmalénico: 6,315mmol/mol de creatinina (referéncia:
até 3,6mmol/mol de creatinina), Acido 3 hidroxi-propionico: 159mmol/
mol de creatinina (referéncia- 1 a 36mmol/mol de creatinina), Acido
3 hidroxi-isovalérico- 210mmol/mol de creatinina (referéncia- 10 a
64 mmol/mol de creatinina). Conclusao: O caso é compativel com
Aciduria metilmalénica por deficiéncia de metilmalonil CoA mutase,
forma mais comum das desordens do metabolismo intracelular da
cobalamina, que afetam 1 a cada 50.000 a 80.000 nascidos vivos .
O erro inato do metabolismo sempre deve ser investigado em lac-
tente com anemia megaloblastica e regressao de desenvolvimento
neuropsicomotor, cuja mée nao tenha uma dieta vegetariana restrita.
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Avaliagdo do estado nutricional nas criangcas da
Escola Municipal de Ensino Infantil e Fundamental
Rosa Ferreira Dias, em Acarai - Ceara

Souza IP', Gonalves RP', Arruda AB', Santos FM', Barros AE’,
Ferreira CM', Souza RD?, Mendona RC", Timbo IM", Junior JI®

"Universidade Federal do Ceara
2Lions Clube de Acarau
SLaboratorio de Anélises Clinicas de Acarali

A Desnutricdo Proteica Caldrica é definida pela Organizagao Mundial
da Saude (OMS) com uma gama de condigbes patolégicas com defi-
ciéncia simultanea de proteinas e calorias, em variadas proporgdes,
que acomete preferencialmente criangas de baixa idade, sendo comu-
mente associadas a infecgdes. As modificagbes centrais relacionadas
a desnutrigdo sao: alteragdes psico-motoras, retardo do crescimento,
alteragbes de varios 6rgaos como o coracao, rim, figado, intestino. Este
trabalho teve como objetivo avaliar o estado nutricional das criangas
da Escola Municipal de Ensino Infantil e Fundamental Rosa Ferreira
Dias em Acarau — Ceara. Foram analisadas 69 criangas de ambos os
sexos e idade variando de 4 a 9 anos. Foi feita uma avaliagéo longi-
tudinal destas criangas utilizando os dados antropométricos (peso e
altura — através de balanca e fita métrica respectivamente) por faixa
etaria. Pela manha foram colhidas duas amostras de sangue por
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puncéo venosa, sendo uma com anticoagulante EDTA para confec-
¢ao do Hemograma onde utilizaremos o método automatico através
do aparelho Humacount 60 TS Marca Human Invitro® e outra sem
anticoagulante para determinacdo de proteinas plasmaticas pelo
método do Biureto e de albumina pelo método do Verde de Bromo
Cresol. As leituras foram realizadas em espectrofotbmetro Humacount
80 TS Marca Human Invitro®. Para a realizagdo do parasitolégico
de fezes os pacientes conduziram as amostras acondicionadas em
depdsitos de plasticos descartaveis contendo conservante, sendo
realizado o método de concentragao por sedimentagéo de Holfmann.
Os exames foram realizados no Laboratério de Analises Clinicas de
Acarau — Laca Saude. Os dados obtidos foram analisados através
do programa microsoft Excel® onde determinamos os valores maxi-
mos, minimos, média e desvio padrao. Das 69 criangas estudadas 37
(53,6%) foram do sexo masculino e 32 (46,4%) do sexo feminino. No
sexo masculino as proteinas variaram de 7,2 — 9,4 g/dL e a albumina
de 4,2 —-5,1 g/dL, no sexo feminino as variagbes foram de proteinas
6,8 — 10,1 g/dL e albumina de 4,2 — 5,1 g/dL, sendo que nenhuma
criangas apresentou tanto proteina quanto albumina abaixo do nor-
mal ao contrario 37 criangas (53,6%) apresentaram proteinas totais
acima do normal. Com relagao a estatura das criangas foi observado
que 4 (5,8%) apresentaram abaixo do normal, sendo todas do sexo
feminino. Quanto a série vermelha nao houve diferengas significa-
tiva entre os diferentes sexos, mas na série branca, observamos que
11,6% das criangas apresentaram leucocitose e 66,7% eosinofilia,
sendo a parasita mais freqliente a Endolimax nana (68,1%) seguida
da Giardia Lamblia (27,6%). Através dos parametros analisados no
nosso estudo concluimos que, a merenda escolar para essas crian-
¢as é de fundamental importancia, pois ela faz parte de sua reposi-
¢ao alimentar, agora € preciso rever o saneamento basico nessas
comunidades, pois o indice de infestagé@o parasitaria apresentada
pelas criangas foi muito elevado.
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Sindrome dos ductos evanescentes associada ao lin-
foma de Hodgkin pediatrico com resolugao completa
apos o tratamento quimioterapico: relato de caso

Gonzaga Y', Natori C', Oliveira IM', Carreiro G'
TInstituto Nacional de Cancer

Introdugéo: A Sindrome dos Ductos Evanescentes (SDE) é uma
entidade clinico-patolégica rara com ictericia colestatica associada
a perda de ductos biliares evidenciada na bidpsia hepatica. Possui
diversas etiologias, entre elas o Linfoma de Hodgkin (LH). O prog-
néstico da SDE associada ao LH é reservado, com a maioria dos
pacientes evoluindo para 6bito secundario a insuficiéncia hepatica. O
controle adequado do LH é o unico tratamento eficaz, mas a hepato-
patia pode impedir a administragéo da quimioterapia (QT) em doses
adequadas. Relato de Caso: Masculino, 5 anos, diagnéstico de LH
Classico em Outubro de 2011, estadio 1I1B. Interna em Novembro com
quadro de dor abdominal, febre, aumento de enzimas hepaticas (EH)
(padrao predominantemente colestatico) e de bilirrubina direta (BD).
Nao estava em uso de medicagéo hepatotdxica e as sorologias para
hepatites virais foram negativas. Realizou US Abdominal que mostrou
hepatomegalia, sem dilatagédo de vias biliares. Complementou a ava-
liagdo com Colangirressonancia que corroborou os achados do US.
Evoluiu com piora laboratorial, optando-se pela realizagao de biépsia
hepatica que ndo mostrou infiltragdo pelo linfoma, mas hepatite em
atividade, com colestase moderada e redugéo acentuada do nimero
de ductulos biliares. Estabelecido diagnostico de SDE associada ao
LH. Iniciado acido ursodeoxicdlico associado a QT com protocolo
BFM HD90. N&o foi possivel administrar dose plena de Etoposide,
Vincristina e Doxorrubicina durante todo o tratamento e houve osci-
lacdes importantes nos niveis de EH e BD. Ao término do tratamento,
em Fevereiro de 2012, o paciente mantinha niveis ainda elevados
de todas as EH e BD, porém melhores evolutivamente em relacéo
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ao diagndstico. Realizou PET TC em Junho de 2012 que mostrou
resposta completa do linfoma. Os niveis de EH e BD continuaram
caindo até sua completa normalizagédo em Margo de 2013. O paciente
segue acompanhamento, sem evidéncia de recidiva do linfoma ou da
sindrome ductopénica até sua ultima avaliagdo, em Julho de 2013.
Discussao: Alesao hepatica associada a SDE é grave e geralmente
fatal. O manejo dos pacientes com LH portadores da sindrome é
complexo, ja que envolve a administragdo de drogas hepatotdxicas
e com metabolismo hepatico, mas o tratamento do linfoma parece
ser a unica opgao capaz de reverter o dano hepatico. Uma opgéo
parece ser a utilizacdo da radioterapia (RT) nos casos de doencga
limitada. Uma revisao de todos os casos publicados até 2008 mostra
uma sobrevida global de 35%, sendo a insuficiéncia hepatica a causa
do 6bito em 87% dos casos. Neste estudo, a variavel que mais se
associou a melhor sobrevida foi a obtencéo de resposta completa do
linfoma. Ainda neste estudo, os 3 casos pediatricos relatados evolui-
ram para obito secundario a disfungdo hepatica. Nos relatamos um
caso da SDE, com resolugéo completa da disfungédo hepatica apds
tratamento eficaz do LH, mesmo utilizando doses reduzidas de QT.
Até onde sabemos, trata-se do Unico caso de LH pediatrico e SDE
em que houve resolugao laboratorial completa. Conclusao: A SDE
associada ao LH é uma sindrome rara e geralmente fatal. O adequado
tratamento do linfoma é a Unica abordagem capaz de reverter o dano
hepatico e deve ser administrado apesar da disfungéo hepatica, com
doses ajustadas de QT, com a opgao de utilizar RT na doenga limitada.
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Plaquetopenia aloimune neonatal: diagnéstico por
citometria de fluxo

Ikoma MR, Penitenti M', Marques C', Conte J', Simioni AJ?, Guerini
RC3, Pedro AM?, Dameto AP?, Colturato VA'2, Mauad MA'?

"Hemonticleo Regional de Jau - Fundagdo Amaral Carvalho
2Hospital Amaral Carvalho-Jau
*Hospital UNIMED Bauru

A plaquetopenia aloimune neonatal € uma condicéo clinica grave e
rara. Caracteriza-se pela presenga e anticorpos (Ac) da subclasse
IgG maternos contra antigenos plaquetarios especificos do feto de
heranca paterna, resultando em plaquetopenia imunomediada no
feto. Os antigenos plaquetarios mais freqlientemente envolvidos
sé@o o HPA1a e o HPA5b. Os métodos mais utilizados para detecgao
do Ac IgG no soro materno sao: MAIPA, ELISA e o teste de imuno-
fluorescéncia plaquetaria (PSIFT). Nessa caso, utilizamos a citome-
tria de fluxo (CF) como técnica diagnéstica para detectar o Ac sérico
materno. Relato de Caso: RN pré termo (34 semanas), nascido de
parto cesareana, pesando 1990g, apresentava hematomas e ecmoses
em cranio, face, ombros e membros, além de petéquias disseminadas.
Apresentou ictericia neonatal precoce, ativo, sem sinais de infecgdes
ou de sangramentos intracranianos, sem deformidades 6sseas nem
hepatoesplenomegalia. M&e primigesta, ndo apresentou plaquetope-
nia durante toda a gestagéo e apresentava sorologias negativas para
HIV, hepatites B e C, VDRL, FTA-ABs, Herpes | e Il, Toxoplasmose.
Apresentava anti IgG positiva para CMV e para Rubéola por vaci-
nacao prévia. Exames do RN:Hto = 46% Hb=15,7g/dL GB = 10800/
mm? sendo 3% de bastonetes, 56% segmentados, 3% de eosindfi-
los, 32% de linfocitos e 6% de mondcitos, plaquetas = 19000/ mm?,
BD = 0,52g/dL Bl = 10,87g/dL, TAD negativo, sorologias negativas
para CMV, Rubéola, Herpes simples, HIV, Sifilis e Toxoplasmose. A
pesquisa de Ac anti-plaquetarios séricos da mae por CF foi positiva.
Recebeu transfusdes de plaquetas do 1°ao 3°dias de vida, apresen-
tando aumento progressivo do numero de plaquetas apds o 4°dia
de vida, chegando a 96000/ mm?® no 7°dia, com alta da UTI. Os pais
serdo encaminhados para genotipagem plaquetaria e aconselha-
mento genético. Pesquisa de Ac antiplaquetarios por CF: a partir de
pool de plaquetas frescas de 2 doadores do género masculino e sem
histéria de transfusées prévias, foi separado o PRP, lavado 2 vezes
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com PBS/EDTA+Albumina 0,1% . As plaquetas foram re-suspensas
na mesma solugéo e sua concentragao ajustada para 100000 / mL
com PBS/EDTA 0,1%. Como controle negativo, utilizou-se 50 mL do
pool de plaquetas dos doadores com 50 mL de soro de doador mas-
culino de tipo sanguineo O+. O controle positivo foi obtido pela incu-
bagéo de 50 mL do pool de plaquetas dos doadores com 50 mL de
soro com Ac anti-HPA1a conhecido. O teste foi realizado utilizando-
se a incubagao do pool de plaquetas com o soro materno, também
50mL/50mL. Procedeu-se incubagao por 30 minutos a 37°C, duas
lavagens com PBS/EDTA 0,1% e a seguir a incubagdo com 10 mL
de anti-IgG FITC policlonal de coelho anti humana (Dako Denmark
A/S), no escuro, por 30 minutos, nova lavagem com PBS/EDTA 0,1%
e re-suspensao com 500 mL da mesma solugédo. As amostras foram
adquiridas em citémetro de fluxo FACSCalibur (BD)™utilizando-se
o software CellQuest (BD)™, com o qual também foi feita a analise
de dados. O resultado foi positivo (R = 2,2), a partir do calculo da
razao entre o soro da mée sobre a média dos resultados obtidos dos
soros de 50 doadores masculinos do tipo sanguineo O+ mais 2DP (R
>1,54). A contra prova foi realizada incubando-se o soro materno com
as plaguetas paternas (R = 6,72). Concluindo, a CF também consiste
em uma técnica util para diagnéstico de aloimunizagéo plaquetaria,
embora nao seja utilizada de rotina para essa finalidade.
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Linfohistiocitose hemofagocitica - discussao de um
caso

Werneck FA', Ribeiro FS', Machado EA', Carvalho PM', Campos
VM', Moura PG'

"Hospital Estadual da Crianga - RJ

Introducao: Linfohistiocitose hemofagocitica (LHL) inclui a grande
maioria dos pacientes com alteracéoes relacionadas aos macrofa-
gos, compreendendo 2 diferentes condigées que podem ser difi-
ceis de distinguir: Linfohistiocitose hemofagocitica familiar, doenca
autossdmica recessiva apresentando frequentemente mutagdes nos
genes da perforina ou h-Munc e Sindrome hemofagocitica secun-
daria a defeitos imunoldgicos (Sindrome de ativacdo macrofagica),
a infecgdes virais (Sindrome hemofagocitica associada a virus), a
neoplasias (Sindrome hemofagocitica associada a malignidades).
Em quaisquer das situagdes o gatilho que dispara a sindrome é fre-
quentemente infeccioso, com énfase para o virus de Epstein-Barr.
Seu tratamento a principio € o mesmo, porem nos casos de origem
genética o transplante da medula éssea esta indicado. Objetivo:
Discutir o caso de um menino com LHL. Relato de Caso: MR, 2 ae
8 m, br, natural do Rio de Janeiro, 3 irm&os vivos e saudaveis, pre-
viamente higido, iniciou quadro de febre elevada procurando emer-
géncia onde foi diagnosticada amigdalite e iniciada amoxacilina.
Nove dias ap6s somou-se a febre, dor abdominal, ictericia, edema e
hepatoesplenomegalia. Hemograma: 8000 leucdcitos/mm?3(0-0/0-0-
10-64/12-14). Plaquetas de 45000/mm?; hematdcrito:23%; Bilirrubina
total:8,9 mg%;AST:1234U/L; ALT:405 U/L; Ferritina sérica: 8000 ug/L,
sendo entéo internado por 15 dias. Durante este periodo apresentou
melhora do quadro com regresséo parcial do edema, da ictericia e da
febre. No ultimo dia desta internagdo apresentou crises convulsivas
sendo entdo internado em CTI com suporte ventilatorio. LCR: nor-
mal. TC cranio normal. Apresentava-se hipocorado, febril, com dis-
tenséo abdominal,figado a 6 cm do RCdir. e bago a 5 cm do RCesq.,
ictericia de 2+/4+. Mielograma néo revelou hemofagocitose, porem
acentuada hipoplasia vermelha; ferritina:20000 ug/L; triglicerideos:500
mg/dl; LDH:1191 UI/L; fibrinogénio:52 g/L; TAP e PTT normais; soro-
logias (IgM) para tocoplasmose, rubéola, citomegalovirus negativos,
anti-HIV e monoteste negativos. Sorologia IgM para virus de Epstein-
Barr positiva.lniciou tratamento com dexametasona, ciclosporina e
etoposide (2x por semana), passando a apresentar evolugéo favoravel
com queda da temperatura em crise até o 8°dia de tratamento, lenta
mas progressiva regressao das visceromegalias, anictérico. Outros
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exames realizados foram cardiolipina, fator reumatoéide, Waaler-Rose,
células LE, todos negativos. Discussdo: O agente deflagrador da
doenca foi considerado o virus de Epstein Barr. A histéria clinica foi
muito sujestiva de mononucleose infecciosa. O reconhecimento da
sindrome e a indicagéo do tratamento em tempo habil permitiu uma
evolugao favoravel, embora tenha sido detectado comprometimento
neuroldgico caracterizado por hipotonia moderada generalizada. O
nivel elevado de ferritina (20000 ug/L) permite fazer o diagndstico
mesmo sem a evidéncia do agente deflagrador. A evolugado com
melhoras e pioras antes do inicio do tratamento chamou a atengéo.
Foram realizados 2 mielogramas durante a doenga e a n&o obser-
vacao de hemofagocitose € descrita ndo podendo-se por isto excluir
a doenga. Conclusao: O diagnostico da LHL deve ser feito o mais
rapido possivel, pois o indice de letalidade € muito elevado, porem
com o emprego de protocolos de tratamento atuais obtem-se taxas
de cura da doenga em torno de 50%.
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Leucemia promielocitica aguda na crianca: avaliagdao
da resposta ao tratamento em pacientes tratados no
Hospital das Clinicas da UFMG

Cerqueira JF', Brito AC', Murao M', Paula FD', Xavier SG', Viana
MB?, Oliveira BM'

"Universidade Federal de Minas Gerais

Introdugéao: A leucemia promielocitica aguda (LMA-M3) é relati-
vamente rara em criangas. Atualmente, o tratamento adequado,
incluindo combinagao de acido all-trans-retindico (ATRA) e antracicli-
cos, induz a remissdo em mais de 90% dos pacientes e a sobrevida
livre de doenca em 5 anos é superior a 80%. No entanto, a maioria
dos estudos refere-se a pacientes adultos com poucas publicagdes
relativas ao tratamento de pacientes pediatricos. Objetivo: Avaliar
a resposta ao tratamento de criangas e adolescentes tratados no
Hospital das Clinicas da UFMG de acordo com protocolo baseado no
estudo IC-APL/LPA 2006. Métodos: Estudo retrospectivo. Critérios
de inclusédo: diagnostico morfologico de LMA-M3 pela classificacéo
FAB; detecgao por analise citogenética de t(15;17) e/ou reconheci-
mento por estudo molecular do rearranjo PML-RARa; idade maxima
de 16 anos ao diagnostico; tratamento de acordo com o protocolo
adotado na instituicdo no periodo de 2007 a 2013. Classificagdo de
risco de recaida adotada para adequacao da intensidade do regime
terapéutico: 1) baixo risco (BR) - pacientes com contagem de leu-
cocitos ao diagndstico abaixo de 10x10%1 e contagem plaquetaria
acima de 40x10°%1; 2) risco intermediario (RI) - contagem de leucéci-
tos abaixo de 10x10%I e plaquetaria abaixo de 40x10%1; 3) alto risco
(AR) - contagem de leucdcitos maior que 10x10%I. Resultados: Foram
incluidos 18 pacientes, com idade ao diagnostico entre 1,3 e 16 anos
(mediana: 7,8 anos). Trés pacientes foram classificados como BR,
11 pacientes Rl e 4 como AR. Apenas 1 paciente ndo teve o diag-
noéstico confirmado pelo estudo molecular. Neste caso também nao
foi identificada a t(15;17) e o tratamento foi baseado nos achados da
morfologia. Apenas 1 paciente ndo recebeu ATRA na indugéo devido
ao diagnostico inicial de LMA-M5. Dos 17 pacientes que receberam
ATRA, 5 apresentaram manifesta¢cdes compativeis com sindrome de
diferenciacdo. Foram registrados 2 ébitos. O primeiro, em paciente
classificado como AR, ocorreu 6 dias apds o diagndstico devido a
hemorragia no sistema nervoso central. O segundo, em paciente
classificado como RI, ocorreu apds término da fase de consolida-
cao da quimioterapia por choque cardiogénico de etiologia ndo defi-
nida. Foram observados 2 casos de cardiotoxicidade em pacientes
do grupo RI, possivelmente secundaria ao uso de antraciclicos. Um
paciente apresentou recidiva logo apos o término da fase de manu-
tencao do tratamento. Dezessete pacientes (94,4%) alcangaram a
remissdo hematolodgica avaliada apos o término da fase de indu-
¢ao da quimioterapia. Dos 17 pacientes que apresentavam o rear-
ranjo PML-RARa, 14 concluiram a fase de consolidagdo, momento
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indicado para avaliagdo da remissdo molecular. Destes, 13 (92,8%)
encontravam-se em remissao molecular e em 1 caso nao foi possi-
vel a realizagéo dessa analise. Quinze pacientes encontram-se em
acompanhamento no servico, sendo 10 apos termino da quimiote-
rapia e 5 ainda em tratamento. O tempo de seguimento variou de 6
dias a 5,8 anos (mediana: 3,5 anos). Aos 4 anos, a sobrevida global
foi de 88% +7,9% e a sobrevida livre de eventos de 78,4% +11,6%.
Concluséo: Os indices de sobrevida foram semelhantes aos encon-
trados na literatura. Houve frequéncia aparentemente elevada de car-
diotoxicidade no grupo RI, no qual a dose acumulada de antraciclicos
era superior a dos demais grupos.
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Prevaléncia de hipertensao pulmonar em pacientes
pediatricos com hemoglobinopatias

Ferreira CB'?, Bittar CM?, Friedrisch JR?, Pinotti AF?, Barreto SSM"',
Daudt LE"®

"UFRGS
HEMORGS
SHCPA

Introducéo: A doenga falciforme (DF) € uma hemoglobinopatia herdada
por trago autossémico recessivo, caracterizada por uma mutagéo unica
no gene da beta globina. Esta alteragdo faz com que a hemoglobina
resultante S quando desoxigenada se polimerize, assumindo a forma
de uma foice, e levando a um quadro clinico de anemia hemolitica
com eventos vaso-oclusivos. Pode se apresentar em homozigose,
HbSS (Anemia Falciforme), ou em heterozigose associada a outras
hemoglobinas variantes, como HbSC, HbSp°-talassemia e HbSp*-
talassemia. E considerada a doenga monogénica mais comum na
nossa populagao. A fisiopatologia da doenga falciforme é complexa,
a polimerizagao da HbS causa multiplas alteracdes dentro das célu-
las, como desidratagao, reducéo da deformabilidade e fragilidade dos
eritrécitos encurtando sua sobrevida na circulagdo. A hemolise cro-
nica libera hemoglobina e arginase, o que leva a deplegao de 6xido
nitrico (NO) e vasoconstricgao, perpetuando o processo de falcizagéo.
Algumas das complica¢des da DF tem elevada morbi-mortalidade,
como € o caso da hipertensédo pulmonar. Estima-se que 20-40% da
populagao adulta com DF tenha hipertensdo, mesmo que sem mani-
festacgao clinica. Ja na populagéo pediatrica esta prevaléncia é pouco
conhecida, variando de 8,3% a 46,15%. Objetivo: Caracterizar cli-
nica e epidemiologicamente, e avaliar a presenca de hipertensao
pulmonar na populagéo pediatrica com diagndstico de hemoglobino-
patia acompanhados no servigo de referéncia do HCPA. Métodos:
Estudo de corte transversal, com avaliagéo da populagao pediatrica
de 3-18 anos atendida no ambulatério de hemoglobinopatias do HCPA
entre julho de 2011 e junho de 2013. Foi realizado um ecocardio-
grama com Doppler transtoracico para avaliagdo da velocidade de
regurgitacao tricuspide (VRT) e estimativa da pressao sistolica da
artéria pulmonar (PSAP) através da equagéo de Bernoulli, além de
coleta de dados clinicos e laboratorias. Foi também avaliado os flu-
X0s sanguineos nas artérias cerebrais desses pacientes através de
ecodoppler transcraniano. Foram incluidos todos os pacientes que
assinaram termo de consentimento e compareceram para realizar o
exame. Resultados: Foram atendidos 58 pacientes com idade entre
3-18 anos e diagnostico de doenga falciforme ou talassemia maior
ou intermédia. Destes, 41 pacientes assinaram o termo de consen-
timento e realizaram o ecocardiograma. Houve equivaléncia entre
sexo, com 20 meninas e 21 meninos, a média e mediana da idade
foi de 11 anos. 73% dos pacientes tinham diagnéstico de HbSS, 10%
de HbSC, 10% de HbSB-tal e 7% de B-talassemia. Dos pacientes
que realizaram o ecocardiograma, em apenas 31 foi possivel calcu-
lar a VRT e estimar a PSAP. A prevaléncia de hipertensdo pulmonar
na populagao avaliada foi de 23%. Foi avaliado ainda a presenca
de fluxo cerebral alterado, sendo que apenas 30 pacientes realiza-
ram ecodoppler transcraniano, e nenhum deles apresentou fluxo
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cerebral acima de 200cm/seg. Conclusao: E possivel verificar que
a hipertenséo pulmonar se inica precocemente nos pacientes com
doenca falciforme, sendo de fundamental importancia a avaliagéo
e controle precoce desta patologia visando uma redugdo na morbi-
mortalidade destes pacientes.

531

Hepatite autoimune em crianga com anemia falciforme

Sanches CS', Scalco RM', Peixoto CP', Carvalho FG', Hokazono
M', Fonseca PB', Braga JA'

'Escola Paulista de Medicina/Universidade Federal de Sdo Paulo

Introducgéo: Alteracdes hepaticas em pacientes com anemia fal-
ciforme séo frequentes, podendo ser agudas que necessitam de
tratamento de suporte imediato ou crénicas. A hepatite autoimune,
embora rara, deve estar entre os diagndsticos diferenciais. Objetivo:
Relatar a ocorréncia de hepatite autoimune em uma crianga porta-
dora de anemia falciforme. Relato de Caso: Paciente de 9 anos, com
anemia falciforme, apresentando ictericia intermitente ha 6 meses.
Refere coluria e acolia fecal flutuante. Ha 4 semanas vem piorando
do quadro clinico, necessitando de internacéo. Recebeu oito trans-
fusbes em sua vida, em periodos espagados. Exame fisico: BEG,
ictérica (3+/4+), descorada (+/4+), figado 3,5cm RCD. Exames labo-
ratoriais: Hb: 9,9 g/dl, Ht: 28%. leucocitos 15.700/mm?3; Plaquetas:
497000/mm?; Reticulécitos: 4,4%; VHS: 101; PCR: 7,4; AST: 810;
ALT 526; FA: 170; GGT: 46; DHL: 438; BT:20,7; BD: 16,9; Bl: 3,7;
Dosagem de IgG: 3036 (elevada) e IgM: 229 (normal). Sorologias:
HIV, hepatites A, B e C e TORCHs- negativas; Fator reumatéide:
negativo; Ferro: 285 mg/dL; Ferritina: se mantem elevada desde o
inicio do quadro -média de 2000 ng/mL ( maior dosagem =5623 mg/
dL) (mantinha valores de ferritina < 1000ng/mL no acompanhamento
ambulatorial - ferritina pré evento de 818 mg/dL). Exames de imagem:
Ultrassonografia abdominal sem alteragdes; Colangiopancreatografia
(Ressonancia Magnética): hepatopatia parenquimatosa com sinais
de edema periportal que poderiam estar relacionado a etiologia con-
gestiva. Ressonancia Nuclear Magnética T2*: Nao realizado (falta de
colaboragao da paciente). Biopsia hepatica: espagos-porta alargados
por fibrose e infiltrado linfomononuclear com escassos plasmdcitos,
notando-se multiplos focos de agresséo periportal. No parénquima,
notam-se hepatdcitos balonizados, corpusculos acidéfilos, multiplos
focos de necrose, por vezes, confluentes, formando pontes porta-
centro. Presenca, ainda de colestase intra-canalicular citoplasma-
tica e intensa atividade regenerativa com formagéao de rosetas. Ha
deposito de pigmento férrico em hepatocitos e células de Kupffer.
Concluséo: Hepatite crénica com moderada atividade de interface
intenso componente parenquimatoso, com formagéo de necrose em
ponte, com estadiamento:1; infiltrado inflamatério portal:2; atividade
periportal:3 e atividade parenquimatosa:3. HD: Hepatite cronica auto
-imune. Evolugéo: acompanhamento em conjunto com a hepatologia
pediatrica, em uso de azatioprina e corticéide, com melhora do qua-
dro clinico e laboratorial. Conclusao: A hepatite autoimune, embora
rara, deve ser considerada no paciente com anemia falciforme, com
ictericia importante, uma vez que o tratamento precoce é essencial
para prevencao da progressao para cirrose hepatica.
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Pacientes portadores de doencga falciforme com aci-
dente vascular cerebral - experiéncia do Servigo de
Hematologia Pediatrica do Hospital da Crianca de
Brasilia José Alencar — HCB - Secretaria de Estado de
Saude do Distrito Federal - SES - DF

Toscano RA'?, Melo MG’

'Hospital da Crianga de Brasilia José de Alencar-HCB
2Secretaria de Estado de Saude do Distrito Federal-SES-DF

Introdugéao: O acidente vascular cerebral (AVC) ocorre em 11%
dos pacientes portadores de Doenga Falciforme (DF) até 20 anos
de idade. O infarto cerebral geralmente decorre da oclusédo ou este-
nose das grandes artérias que nutrem o cérebro. Hemotransfuséo
periddica continua é recomendada para prevengéao de recorréncia do
AVC e diminuigdo do agravamento de sequelas neuroldgicas. Este
esquema reduz os niveis de velocidade de fluxo sanguineo das arté-
rias cerebrais. No Distrito Federal, o programa de DF foi estruturado
no ano de 2000 com organizacéo do cadastro dos pacientes porta-
dores de hemoglobinopatias na rede assistencial publica da SES-DF.
Métodos: Avaliacdo retrospectiva de pacientes com DF na faixa
etaria pediatrica que tiveram AVC como intercorréncia clinica e que
foram admitidos no Programa de Transfusdo Programada de janeiro
de 2000 a junho de 2013 no HAB/HCB /SES/DF. O Programa dis-
pde atualmente de ambulatério-dia e de Agéncia Transfusional com
Hemoterapeuta responsavel. As unidades hemoterapicas séo prove-
nientes do Hemocentro de Brasilia. Resultados: No periodo estudado
foram cadastrados 728 pacientes portadores de hemoglobinopatia.
AVC foi a complicagdo em 71 (9,75 %) pacientes sendo todos SS,
os quais foram inseridos no Programa de Transfusado regular. Sete
pacientes apresentaram recorréncia do AVC. Propedéutica transfu-
sional variou da transfuséo simples a troca parcial, conforme nivel de
hemoglobina S pré-transfusional. Desde o ano 2000 a terapéutica é
realizada com hemacias fenotipadas e deleucotizadas. Atualmente
a fenotipagem executada € a expandida. A aloimunizagdo ocorreu
no decorrer deste periodo em 8 pacientes sendo 3 provenientes de
outros servicos ja aloimunizados. Os outros 5 aloimunizaram ja em
acompanhamento no HCB. Os anticorpos identificados foram anti-D,
anti-C, anti-E e anti-c. Ressalto 1 aloimunizou devido a transfuséo
recebida fora do servigo. Conclusao: Desde que o programa foi insti-
tuido é possivel oferecer progressivamente a este grupo de paciente
tratamento diferenciado. Atualmente através do trabalho conjunto
Hemoterapeuta-Agéncia transfusional/HCB e Hemocentro realiza-
se programagao e agendamento individualizado para execugao dos
procedimentos transfusionais. Constata-se que com profissionais
comprometidos e qualificados a assisténcia oferecida aos pacientes
pode ser integral e revelar-se de grande resolutividade.
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Andlise retrospectiva da experiéncia de uma unica
instituicdo no periodo de 19 anos no tratamento de
leucemia promielocitica aguda na infancia

Sousa AV', Fernandes RA', Delbuono E’, Toledo SR, Oliveira ID",
Lee ML’

TInstituto de Oncologia Pediatrica (IOP/GRAACC)- Universidade
Federal de Séo Paulo (UNIFESP)

Introducao: A Leucemia Promielocitica Aguda (LPA) representa 3-5%
das LMA pediatricas nos EUA, com a peculiaridade de maior incidéncia
entre os hispanicos. Em Pediatria, a LPA caracteriza-se pela ocorrén-
cia de altas leucometrias e subtipo M3 variante. Representa um dos
subtipos de LMA com melhores resultados terapéuticos, com taxa de
sobrevida livre de eventos (SLE) de 83%, apds a introdug&o do acido
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transretinoico (ATRA) e sua combinagdo com quimioterapia (QT). Em
paises latinos, os altos indices de mortalidade indutéria ainda consti-
tuem um desafio. Objetivo: Analisar as caracteristicas clinico-labora-
toriais, resultados terapéuticos e eventos adversos precoces e tardios
de LPA na infancia, no periodo de 19 anos, em uma Unica instituicéo.
Métodos: No periodo de janeiro/1994 a junho/2013, foram admitidos
82 pacientes com LMA de novo, dos quais 17 pacientes (20,7%) com
diagnostico de LPA, cujos prontudrios foram revisados. As variaveis
analisadas foram: sexo, idade, manifestac¢des clinicas, leucometria e
plaguetometria iniciais, coagulograma, tratamento (QT +/- ATRA +/-
terapia de manutengao), mortalidade indutdria, sobrevida global (SG),
SLE e efeitos adversos precoces e tardios. Resultados: Em 82,3%
dos pacientes o diagndstico foi confirmado por estudo citogenético/
molecular. 64,7% eram do sexo masculino, com mediana de idade
de 11,3 anos (1,5 — 15,9) e subtipo M3 variante em 23,5%. A leuco-
metria = 10.000/mm?3ocorreu em 52,9% e plaquetometria < 40.000/
mm?3em 58,8%. Sangramento mucocutaneo ocorreu em 70,5% e
hepatoesplenomegalia em 11,7% dos pacientes. Nagqueles onde foi
possivel a caracterizagao da coagulopatia, foi observado que 50%
apresentavam alteragéo no TP, e 20% no TTPA. A mortalidade indu-
toria foi de 17,6%, sendo 11,8% decorrente de hemorragia intracra-
niana e 5,8% de sindrome do ATRA. Dois pacientes receberam apenas
QT. Os demais foram tratados com QT+ATRA, e 12 (71%) receberam
terapia de manutengao (MTX + 6-MP + ciclos de ATRA). Nenhum
paciente recebeu terapia profilatica do SNC. A remissao morfolégica
/ citogenética apos o primeiro ciclo indutério ocorreu em 82,4% dos
pacientes. Ao término da consolidacéo, 12/14 pacientes foram ava-
liados do ponto de vista molecular (RT-PCR /FISH) e 71,4% apre-
sentaram auséncia do transcrito PML-RARA. Dentre os 14 pacientes,
12 realizaram avaliagéo de término de terapia, e todos apresentaram
transcrito negativo. Um paciente ainda se mantém em manutengao,
e outro foi a 6bito decorrente de causa nao relacionada a doenca.
Como principais efeitos adversos agudos associados a terapia, 5,8%
apresentaram pseudotumor cerebral e 29,4% sindrome do ATRA.
Tardiamente, 21,4% dos pacientes evoluiram com cardiotoxicidade
(graus Il e Ill). Ocorreu apenas uma recaida tardia (extramedular
combinada) com o paciente em 2%remisséo clinica completa atual.
Com mediana de follow-up de 72,9 meses, observamos SG de 76,5%
e SLE de 69,7%. Conclusao: Apesar dos pacientes apresentarem
caracteristicas clinico-laboratoriais de alto risco, ocorreram indices
satisfatorios de remisséao citogenética/molecular. A mortalidade indu-
téria ainda elevada reforga a importancia do reconhecimento precoce
da doenga para garantir a abordagem terapéutica adequada. O uso
de altas doses de antraciclicos, no grupo pediatrico, necessita ser
reavaliado pelo risco de cardiotoxicidade tardia.
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Tratamento da LMA da crianga. Experiéncia do Servico
de Hematologia Pediatrica do Hospital das Clinicas da
UFMG

Delgado RB', Nunes AL', Araujo MC', Brito AC', Oliveira BM',
Paes CA'

"Universidade Federal de Minas Gerais

Cerca de 15 a 20% das leucemias infantis sdo leucemias mieldides
agudas. Diferentemente da leucemia linféide aguda da infancia, o
tratamento da LMA representa um grande desafio e ndo raro produz
resultados ruins. Este resumo € o relato da experiéncia de mudanca
de protocolo de tratamento da LMA infantil no Hospital das Clinicas
da UFMG, em Belo Horizonte. Estudo anterior do tratamento da LMA
no Servigo de Hematologia Pediatrica do HC-UFMG data do periodo
de agosto de 1986 a agosto de 2007 e corresponde a analise de 93
casos tratados pelo Protocolo BFM83 (86,6% dos casos) ou varia-
¢oes do esquema de drogas citarabina, daunoblastina e tioguanina.
O tempo mediano de seguimento foi de 7,5 anos; a idade mediana
de 6,4 anos (3 meses a 17 anos incompletos); a relagdo masculino/
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feminino foi 1,3. Dos 93 pacientes estudados, 80 tiveram a classifi-
cacéo FAB registrada: MO 3,8%, M1 23,8%, M2 37,5%, M4 12,5%,
M5 12,5%, M6 6,3%, M7 3,8%. O elevado numero de 6bitos no pri-
meiro ano (69/93), correspondendo a 74% dos casos, a sobrevida
global de 20,6% +4,8% e a sobrevida estimada em 4 anos de 30%
motivaram a mudanga do protocolo visando intensificar o tratamento.
Em dezembro/2007, foi iniciado o Protocolo NOPHO93 (Nordic
Society of Pediatric Hematology and Oncology ) com o objetivo de
intensificar o tratamento. O protocolo, que estratifica os pacientes
segundo a resposta ao primeiro ciclo de indugéo, prevé o uso de
doxorrubicina, tioguanina, etoposide e quatro ciclos escalonados de
citarabina em alta dose. Até maio de 2013, 25 pacientes iniciaram
o Protocolo LMA NOPHQ93. Esta analise considerou os pacientes
incluidos a partir de 13/12/2007, acompanhados até 20/06/2013.
A idade mediana de 4,1 anos (6 a 158 meses); a relagdo mascu-
lino/feminino foi 1,3. O diagnéstico e a classificagédo basearam-se
na analise morfolégica, segundo critérios FAB (Franco-Americana-
Briténica), molecular, imunofenotipica e citogenética. Quanto aos
subtipos da classificagéo FAB, 2 pacientes foram classificados como
M1 (8%), 9 pacientes como M2 (36%), 4 pacientes como M4 (16%),
2 pacientes como M5 (8%), 1 paciente como M6 (4%) e 6 pacien-
tes como M7 (24%). Treze pacientes (52%) evoluiram para obito.
A sobrevida estimada em 5 anos foi de 44%. Apesar da pequena
casuistica atual, é perceptivel que a intensificagdo do Protocolo
resultou em uma melhora do indice de sobrevida global estimada. O
numero de 6bitos ainda elevado refor¢a a necessidade de melhoria
da terapia de indugao e das ac¢des de suporte. O Protocolo NOPHO
2004, que prevé o uso de idarrubicina na indugéo e a estratificagéo
em grupos de risco de acordo com a resposta e a citogenética, esta
sendo estudado como substitutivo ao protocolo atual.
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Anemia hemolitica autoimune em lactentes: expe-
riéncia de um centro

Sequeira FS', Celeste DM', Garanito MP'

Servigo de Oncologia e Hematologia do Instituto da Crianca
— HCFMUSP

Introdugéao: A anemia hemolitica autoimune (AHAI) participa de um
grupo de doengas incomuns, caracterizada pela destruigao dos eri-
trocitos, mediada pela presenga de anticorpos enddgenos (auto-an-
ticorpos). Acomete principalmente os adultos, com incidéncia anual
estimada de 1-3 /100.000 pessoas e, na faixa etaria pediatrica, a
incidéncia e prevaléncia sdo desconhecidas. Pode ser classificada
de acordo com a etiologia (primaria ou secundaria) e pelas caracte-
risticas dos auto-anticorpos, incluindo o isotipo (IgG/IgM/IgA), rea-
tividade térmica (quente/frio) e capacidade de fixar o complemento.
Nos primeiros anos de vida, a AHAI secundaria (a infecgdo ou vaci-
nacgao), mediada por anticorpo quente, isotipo IgG, € a forma mais
comum. O objetivo deste trabalho é caracterizar os lactentes admi-
tidos em nosso servigo com diagnostico de AHAL; discutir o trata-
mento e a evolugédo. Métodos: Analise retrospectiva de lactentes,
com diagnostico de AHAI, admitidos durante fevereiro/2008 a feve-
reiro/2013. Resultados: Oito pacientes foram analisados. A média
de idade foi de 13,5 meses (3-24 meses) e 6/8 (75%) do sexo femi-
nino. Em quatro (50%) pacientes foram detectados possiveis fato-
res predisponentes. Seis deles (75%) apresentaram antecedente de
infeccao (vias aéreas, eritrovirose, colangite) e um paciente (12,5%)
foi imunizado para meningococco previamente. Ao diagndstico, a
hemoglobina (Hb) média foi de 4,3 g/dl (2,7- 5,8 g/dl), reticuldcitos
2,85 % (0,04-9,0 %), bilirrubina indireta 2,0 mg/dl ( 0,64- 6,54 mg/
dl), desidrogenase lactica 775,8 U/l (248-2186 U/l) e a presenca de
auto-anticorpos do isotipo 1gG foi detectada em 100% dos pacien-
tes. O tratamento inicial foi com corticoesteroides (CE) para todos os
pacientes. Seis pacientes (75%) apresentaram resposta completa e
atingiram niveis normais de Hb em tempo médio de 51 dias (19-110
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dias). Trés pacientes (37,8%) receberam tratamento adicional com
imunoglobulina intravenosa (IVIg) devido a auséncia de resposta e,
deste grupo, dois pacientes mantiveram-se refratarios mesmo apés
o uso de IVIg. Estes receberam terapias de segunda linha: ciclo-
fosfamida, esplenectomia e anticorpo monoclonal ( Anti CD20). O
tempo médio de resposta dos dois pacientes que receberam tera-
pia de segunda linha foi de 137 dias (81-193 dias). O tempo médio
de seguimento deste grupo de pacientes foi de 17 meses (4-52,6
meses). Nenhum paciente evoluiu a ébito, apresentou recaida da
AHAI ou efeitos colaterais relacionados a terapia. Conclusado: Em
concordancia com a literatura, 75% dos nossos pacientes responde-
ram a primeira linha de tratamento. O grande desafio no manejo da
AHAI refrataria - especialmente em lactentes — é indicar com segu-
ranga a esplenctomia. Apesar de esta ser uma boa opgéo terapéu-
tica para AHAI mediada por anticorpos isotipo IgG, trata-se de um
procedimento cirdrgico com potenciais complicagdes e sua realiza-
¢ao poderia ser postergada caso as terapias de segunda e terceira
linhas fossem mais acessiveis para a faixa etaria estudada.
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Avaliagdo molecular do gene TET2 nas sindromes
mielodisplasicas da infancia

Coutinho DF', Monte-Mér BC', Vianna DT?, Rouxinol ST?, Batalha
ABWS3, Azevedo AM?®, Pombode-Oliveira MS* Abdelhay ES?,
Zalcberg IR!

"Laboratério de Biologia Molecular, CEMO — INCA. Rio de Janeiro
— RJ. Brasil

2Servigo de Onco-hematologia Pediatrica, Hospital Federal da
Lagoa. Rio de Janeiro — RJ. Brasil*

3Instituto de Puericultura e Pediatria Martagédo Gesteira, UFRJ. Rio
de Janeiro — RJ. Brasil*

‘Programa de Hematologia e Oncologia Pediatricos, CPQ — INCA.
Rio de Janeiro — RJ. Brasil

Divisao de Laboratérios do CEMO, INCA. Rio de Janeiro — RJ.
Brasil

Introducgéo: A Sindrome Mielodisplasica (SMD) é um grupo hetero-
géneo de doencas clonais decorrentes da transformagao maligna das
células-tronco hematopoéticas, que por sua vez, resulta em hemato-
poese ineficaz, maturagao celular displasica, alto indice de apoptose
em precursores hematopoéticos e hiperplasia medular frequente. Na
periferia, pacientes com SMD apresentam citopenias de uma ou mais
linhagens mieldides, refletidas clinicamente em anemia, hemorragias
e infecgdo. O risco de progresséo para leucemia mieldide aguda
secundaria é de cerca de 30-40% dos pacientes. A SMD pediatrica
é rara, representa menos de 1% dos casos, e possui o diagndstico
subestimado pela superposigéo clinica com infecgdes virais, doen-
¢as congénitas e autoimunes, além do fato de metade dos pacien-
tes apresentarem cariétipo normal. Recentemente, novos marcado-
res moleculares foram identificados por sequenciamento de proxima
geragao em todo o espectro das neoplasias mieldides. Dentre estes
novos biomarcadores esta o gene TET2, associado a regulagao epi-
genética. Até o momento, sdo poucos os relatos na literatura que
analisaram: (1) a frequéncia da mutagdo em TET2 na SMD pedia-
trica e (2) os niveis de expressao génica de TET2 na mesma doenga.
Objetivo: Avaliar o estado mutacional e os niveis expressao génica
de TET2 na SMD pediatrica. Métodos: Foram analisadas amostras
de DNA e RNA obtidas de medula 6ssea de pacientes pediatricos (0
- 18 anos) com SMD provenientes de instituicdes colaboradoras®. O
estado mutacional de TET2 foi avaliado em 23 pacientes por sequen-
ciamento direto de DNA de toda regido codificante (éxon 3 - 11) do
gene. Os niveis de expressao de TET2 foram determinados por quan-
tificagao relativa usando SYBER® Green em gPCR em um estudo do
tipo caso-controle. Resultados: A média de idade dos pacientes foi
7 anos (0 — 15 anos) e um incremento no sexo masculino (13/23).
Citopenias refratarias, classificadas de acordo com a WHO 2008,
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caracterizaram todo o grupo, sendo a neutropenia e trombocitopenia
as mais frequentes (8/23 dos casos em ambas). Mutagéo em TET2 foi
observada em 8,7% (2/23) dos casos avaliados. As mutagdes iden-
tificadas foram a p.Ser460Phe e IVS6-4G>A, esta ultima localizada
na regido de ligagéo intron-exon. O gene TET2 se mostrou altamente
polimérfico no grupo estudado, sendo a variante p.lle1762Val a mais
frequente, com frequéncia alélica de 13% (6/23 casos em heterozi-
gose). Os niveis de transcritos de TET2 foram menores no grupo de
pacientes (n=8) quando comparado ao grupo controle (n=7), mos-
trando uma correlagéo significativa nos valores normalizados com os
controles enddgenos utilizados, RPLPO (P=0.03) e TRFC (P=0.01)
(p<0.05, teste ANOVA). Conclusao: A alta frequéncia de mutagbes
em genes de regulagao epigenética sustenta a hipotese de que estas
alteragbes sao eventos primarios nas neoplasias mieldides. Nossos
dados indicam que a frequéncia de mutagdes no gene TET2 é baixa
na SMD pediatrica, sendo menor, inclusive, do que na SMD do adulto
(20% dos casos mutados). Entretanto, quando analisado os niveis
de expresséo de TET2, observa-se uma expressao menor no grupo
de pacientes quando comparada ao grupo controle. Estas primeiras
analises exploratdrias sugerem que a regulagéo epigenética mediada
por TET2 possa ser um importante mecanismo de transformagao
maligna na SMD pediatrica. Agéncias de fomento: CNPq, FAPERJ e
INCT para controle do cancer.
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Coleta de células-tronco da medula 6ssea de doado-
res com menos de 20 kg

Felix OM', Lima TA", Ginani VC', Gouveia RV', Zecchin VG', Barros
DP?, Ibanez A", Avelino VS', Marques JF', Seber A’

TInstituto de Oncologia Pediatrica - GRAACC - Unifesp

Um problema frequiente em transplantes alogénicos em Pediatria é a
coleta de células-tronco da medula 6ssea de doadores de baixo peso
ou com peso muito inferior ao do receptor. Para a prote¢éo do doador,
ndo é recomendada a coleta por leucoaférese, o uso de fatores de
crescimento e nem a transfusao de sangue, mesmo que direcionada.
Criangas abaixo de 20-25 kg também n&o podem ser submetidas a
coleta de sangue autologo para ser utilizado apds a coleta devido a
fragilidade de sua rede vascular e quantidade excessiva de anticoa-
gulante nas bolsas de coleta. Objetivo: Relatar a experiéncia com
a coleta de medula éssea aparentada de criangas com peso infe-
rior a 20Kg nos ultimos quatro anos em Centro de TMO Pediatrico.
Métodos: Estudo retrospectivo através de revisdo dos formularios do
Laboratério de TMO e do prontuario eletrénico de todos os doadores
de medula 6ssea alogénicos aparentados com peso inferior a 20 kg,
no periodo de setembro de 2010 a julho de 2013. Sulfato ferroso 5mg/
kg/dia, por via oral, foi introduzido ja na primeira consulta pré trans-
plante e mantido por pelo menos um més apos a coleta. O nimero
alvo foi de 5x10(8) células nucleadas totais/kg de peso de receptor,
com o maximo de 20 ml/kg coletados do doador. Doadores com san-
gue de placenta criopreservado para uso familiar foram submetidas
a coleta de medula para completar a celularidade para o transplante.
Resultados: Entre setembro de 2010 e julho de 2013 foram realizadas
cinco coletas de medula dssea de doadores com peso inferior a 20
kg para seus irmaos HLA-compativeis com mediana de 7 anos (1,5-
13) e diagnostico de aplasia, linfoma nao-Hodgkin e leucemias (LMA,
LLA e LMMJ). Os doadores tinham mediana de idade de 3 anos (1-5)
e de peso de 14 kg (8-20kg). A hemoglobina pré-coleta variou entre
12 e 13 g/dL. A mediana do volume de medula dssea coletada foi de
19 ml/kg (16-21) do doador e 13 ml/kg (4-28) do receptor, contendo
5,2x10(8) CNT/kg (1,8-26,2) e 11,8x10(6) CD34+/kg (4,6-17,5) do
receptor. Nos doadores < 20 kg a mediana da porcentagem de célu-
las CD34 foi 2,3% (0,5-4,3), enquanto doadores mais velhos tiveram
mediana de 1,2% (0,2-6,1). Nenhum doador apresentou compro-
metimento hemodinamico ou necessitou de transfusdo sanguinea.
Todos os pacientes tiveram recuperagdo hematopoética satisfatéria.
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Concluséo: A coleta de medula 6ssea em doadores de baixo peso
pode ser realizada de forma segura, sem necessidade de transfuséo
sanguinea, respeitando-se o volume maximo coletado de 20 ml/kg. A
coleta ndo ocasionou repercusséo hemodinanica, nem necessidade
de transfusdo de sangue alogénico e o numero de células alvo foi
alcangado. A proporgao de células-tronco hematopoiéticas foi maior
nos doadores abaixo de 20 kg.
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Implementacdo de um programa de assisténcia espe-
cializada a criancas, adolescentes e adultos jovens
com cancer que apresentam tromboembolismo
venoso

Terzian CC', Gamba J', Cruz BR', Senerchia AA', Brandao LR?,
Petrilli AS'

TInstituto de Oncologia Pediatrica/GRAACC — UNIFESP/EPM
2Division of Haematology/Oncology, The Hospital for Sick Children,
Toronto, Canada

Introdugédo: O Tromboembolismo Venoso (TEV) € uma complica-
c¢do grave em pacientes com cancer e este problema é cada vez
mais reconhecido na pratica pediatrica. Recentemente, a litera-
tura tem demonstrado um aumento drastico na prevaléncia de TEV
em hospitais infantis em todo o mundo. Adicionalmente, é sugerido
pelo American College of Chest Physicians Evidence-Based Clinical
Practice Guidelines (ACCP Guidelines) que hematologistas pediatri-
cos com experiéncia em TEV realizem o tratamento de tais pacien-
tes. A fim de cumprir esta recomendagéo, o Instituto de Oncologia
Pediatrica/Grupo de Apoio ao Adolescente e a Crianga com Cancer
(IOP/GRAACC), Sao Paulo, organizou uma equipe especializada em
trombose dedicada a promover o cuidado das criangas com TEV de
nossa instituicdo. Objetivo: Avaliar a epidemiologia do TEV e os resul-
tados demograficos obtidos pela equipe de trombose desde o inicio
do programa em nossa instituicao. Métodos: Criancas, adolescentes
e adultos jovens com cancer que desenvolveram TEV entre fevereiro
de 2011 e dezembro de 2012, foram estudados retrospectivamente.
Caracteristicas demograficas e clinicas relacionadas a trombose e
ao cancer foram avaliadas. Teste do qui-quadrado foi realizado para
avaliar a relagao entre o intervalo de heparina de baixo peso molecu-
lar (HBPM) e trombose recorrente. Resultados: A incidéncia de TEV
foi de 5%. De 34 pacientes com diagnostico de TEV sintomatico, a
média de idade no momento do diagnostico foi de 12,3 anos (IQR=9),
e 62% eram do sexo feminino. Os tipos mais comuns de condigdes
associadas com trombose foram tumor sélido extracraniano (56%),
leucemia (26%), tumor cerebral (15%) e linfoma (3%). Cancer e TEV
foram diagnosticados em sua apresentacgéo inicial em 7 (21%) dos
pacientes [tumor solido extracraniano (5)]. TEV foram localizados no
térax (n=17), sistema venoso inferior (n=8), sistema venoso superior
(n=7), vasos do pescogo (n=7), vasos intra-abdominais (n=7) e vasos
do SNC (n = 3). Digno de nota, a embolia pulmonar (EP), e trombose
intra-cardiaca foram documentadas em 44% (n=15) dos pacientes.
Um fator de risco de trombose identificado estava presente em 88%
dos pacientes [cateteres venosos centrais 26/34 (74%)]. A terapia anti-
coagulante era composta por HBPM [c24hrs (n=22), c12hrs (n=8)],
terapia anticoagulante oral (n=2) e outros (n=2). A duragéo do trata-
mento anticoagulante foi menor que 3 meses em 3 pacientes, entre
3 e 6 meses em 8 e maior que 6 meses em 23. Arecorréncia de TEV
ocorreu em 7 de 28 pacientes que sobreviveram. Seis evoluiram para
6bito devido a progressao do tumor. O intervalo de administragéo de
heparina (c24hrs ou c12hrs) nao foi significativamente associada a
trombose recorrente (p=0,71). Conclusao: A criacdo de um novo
programa de trombose pediatrica dentro de um centro académico
terciario de oncologia pediatrica permitiu uma melhor caracterizacéo
de TEV em nossa populagdo. Enquanto alguns dos nossos resulta-
dos foram consistentes com os achados descritos anteriormente na
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literatura, foi notada uma frequéncia muito maior de EP e trombos
intra-cardiacos em criangas com tumores extracranianos. A auséncia
de relagao estatistica entre o intervalo de HBPM [c12hrs (recomen-
dacdo do ACCP Guidelines) e c24hrs] e recorréncia de TEV é uma
informagéo interessante que merece maior exploragéo.
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Treinamento de profissionais em transplante de célu-
las-tronco hematopoiéticas em pediatria

Franco SC', Mendona AC', Gouveia RV', Zecchin VG', Ginani VC',
Seber A’

TInstituto de Oncologia Pediatrica - GRAACC - Unifesp

Existe grande caréncia de profissionais treinados para o manejo de
pacientes submetidos a transplante de células-tronco hematopoiéticas
(TCTH) em pediatria e ha raros programas de residéncia ou especiali-
zagao em nosso pais. Objetivo: Avaliar ferramentas disponiveis para
treinamento destes profissionais a distancia. Métodos: Avaliagéo de
sites ligados a instituicdes académicas, buscando ferramentas para o
ensino a distancia na area do TCTH Pediatrico. Resultados: A Gnica
ferramenta na lingua portuguesa é o Hemoeduca (www.hemoeduca.
org.br) da Associagao Brasileira de Hematologia, Hemoterapia e
Terapia Celular (ABHH), excelente ferramenta, mas que até que o
momento ndo incluiu nenhum curso direcionado ao TCTH. Foram iden-
tificados sete sites na lingua inglesa: 1) American Society for Blood
and Marrow Transplantation (ASBMT - www.asbmt.org). A ASBMT
definiu curriculo minimo para a especializagdo em TCTH. Inclui revi-
sdes baseadas em evidéncias, video de avaliagédo de DECH, aulas
e guia de avaliagdo pos transplante. Além disso, tem programa de
aulas para estudantes de medicina, residentes e fellows. 2) Cure4kids
(www.cure4kids.org) é site educacional gratuito do St. Jude Children’s
Research Hospital dedicado a criangas com doengas oncoldgicas. Ha
biblioteca virtual com acesso livre a livros texto, inUmeras excelentes
aulas e férum de discussao de casos (Oncopedia ). No Cure4Kids
esta sendo organizado, por solicitagdo dos médicos participantes do
ultimo Highlights of ASH, em Santiago, um férum de discusséo de
casos de transplante (Meetings — Sala Chile). As reunides seréo no
inicio quinzenais, com participagao livre para todos os interessados.
3) National Marrow Donor Program (NMDP - http://bethematch.org)
tem aulas sobre TCTH n&o aparentado com excelentes explicagdoes
sobre tipagem HLA, selegédo de doadores e indicagdes. Em seu site
esta o programa piloto de aulas da ASBMT. 4) European Group for
Blood and Marrow Transplantation (EBMT — www.ebmt.org) tem link
em Education - Materials para quase todas as aulas dos seus con-
gressos e cursos, além do manual de transplante revisado em 2008
(EBMT-ESH Handbook on Haemopoietic Stem Cell Transplantation
) e, em breve, também a edicao revisada em 2012. 5) Center for
International Blood and Marrow Transplant Research (CIBMTR) tem
aulas e manuais para registro dos dados, relatério anual dos transplan-
tes (Summary Slides) e link para os protocolos cooperativos desen-
volvidos com o Blood and Marrow Transplant Clinical Trials Network
(BMT-CTN; http://www.cibmtr.org/Studies/ClinicalTrials) 6) Pediatric
Blood and Marrow Transplant Consortium (www.pbmtc.org) é o Unico
grupo de TCTH exclusivamente pediatrico. Desenvolve ensaios clini-
cos proprios € em conjunto com o Childrens Oncology Group (COG)
e com BMT-CTN. Na area dos membros, ha um guia de tratamento
de suporte para o TMO Pediatrico e acesso aos protocolos desenvol-
vidos pelo grupo. 7) Physician Data Query (PDQ) é parte do National
Cancer Institute (NCI) e contém resumo clinico sobre doengas onco-
l6gicas, além de excelente guia sobre informagdes em TCTH (www.
cancer.gov) e protocolos em andamento. Conclusao: Ha inumeros
sites para ensino de TCTH que podem ser explorados para o ensino de
especializandos e residentes. Entretanto, o dominio da lingua inglesa
ainda é um pré requisito para o acesso as informacgdes.
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BK peritoneal em paciente portadora de LLA:
causa infecciosa endémica provocando atraso na
quimioterapia

Fernandes AL, Albuquerque AL', Santana B', Petersen P', Maia S',
Rouxinol S'

"Hospital Federal da Lagoa

AV.S.S., feminina, parda, 13a, residente no Rio de Janeiro, porta-
dora de LLA risco intermediario, encontrava-se na fase |l do proto-
colo I, do BFM 2002, quando foi internada por aumento do volume
abdominal. Apresentava hemograma, bioquimica e fungéo hepa-
tica dentro dos limites de normalidade. Houve aumento progres-
sivo do volume abdominal e apds quarenta e oito horas de interna-
¢éao iniciou febre que persistiu por dezessete dias. Foram colhidas
hemoculturas, sem evidéncia de crescimento de microorganismos.
Na ultrassonografia foi verificado hepatoesplenomegalia discreta
associada a ascite moderada. Foi realizada paracentese diagnos-
tica com drenagem de setecentos mililitros de liquido amarelo-turvo.
Foi enviado material para bioquimica com resultado de: 9000 célu-
las, 1320 leucdcitos, 7680 hemacias, 90% mononuclear e 10% de
polimorfonuclear, PTN: 4,4 Glicose: 74, LDH: 343, hemacias:2304,
Albumina:2,9 e também enviado a imunofenotipagem e dosagem de
ADA. A ascite se refez rapidamente. A imunofenotipagem revelou-
se negativa para infiltracdo leucémica.As culturas de sangue néo
apresentaram crescimento de microorganismos. Foi iniciado empi-
ricamente o esquema RIP, apos doze dias de febre. Evidenciou-se
antes do inicio do tratamento redugéo da visceromegalia confirmada
pelo ultrassonografia, porém mantendo ascite importante. Apds 24
horas de tratamento a dosagem do ADA revelou-se positiva. Apos
cinco dias de tratamento a paciente passou a ndo apresentar mais
febre. Foi entdo retomado o tratamento quimioterapico, fechando o
protocolo I. Nos quinze dias subsequentes a paciente foi acompa-
nhada semanalmente, apresentando redugao significativa progres-
siva da ascite até resolugao total da ascite. Foi solicitado investiga-
¢ao familiar para tuberculose, que foi negativa. A cultura do liquido
peritoneal encontra-se em andamento até o momento. A paciente
esta clinicamente bem em fase de consolidagao do protocolo, tendo
havido importante atraso no tratamento quimioterapico.
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Resposta inflamatéria com febre por doenca fingica
hepatica em paciente com LLA

Fernandes AL', Albuguerque AL, Cordeiro I', Petersen P, Baldi R’,
Maia S', Rouxinol S’

"Hospital Federal da Lagoa

A.L.P.C., feminina, branca, 2a2m, com diagnostico de LLA, iniciou
tratamento conforme BFM 2002.Durante a fase um do protocolo
I, permaneceu internada, por febre persistente com crescimento
na Hemocultura de Stenotrophomonas maltophilia .Foi iniciado
Sulfametoxazol associado a Trimetropim terapéutico, e apds 48hrs
sem febre e em recuperacao de neutréfilos, recebeu alta hospitalar.
Retornou ap6s 24hrs de alta, com novo episddio de neutropenia febril
associado a hepatoesplenomegalia.A hemocultura da reinternacéo
evidenciou Candida tropicalis e por isso foi iniciado Casponfungina.
Realizado USG de abdome que mostrou hepatoesplenomegalia com
imagens hipoecoicas dispersas no figado.Sem resposta apds seis dias
de tratamento, foi trocado o antifingico por Anfotericina B (Albecet) e
associado Piperacilina com Tazobactam.Realizada tomografia com-
putadorizada de seios da face que evidenciou sinusite em seio maxi-
lar.Foi submetido a sinusotomia maxilar para drenagem de secregéo
de seios da face e pesquisa de Aspergilose invasiva, sendo iniciado
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Voriconazol.Por manter febre continua, apesar de bom estado geral,
foram usados diversos esquemas terapéuticos associados, porém
sem melhora da febre, totalizando 97 dias com febre.Nao houve outra
hemocultura positiva e a pesquisa ativa de outros sitios infecciosos
como fundo de olho foram negativas.Realizou tomografia computa-
dorizada de abdome que evidenciou multiplas diminutas formagdes
arredondadas hipodensas difusas em bacgo, figado e rins, sugestivas
de microabscessos fungicos.Durante todo tempo, mesmo nas fases de
neutropenia severa, a paciente se manteve muito bem clinicamente.Por
acreditar que a persisténcia da febre ocorria por alteragdo inflamatéria
e nao por infecgao ativa ou por infecgéo por novos germes, optou-se
por iniciar dexametasona 0,5mg/kg/dia.Ap6s quatro dias a febre ces-
sou, e a paciente recebeu alta para acompanhamento ambulatorial
usando Fluconazol e profilaxia usual.Seguiu realizando ultrassom de
abdome de controle seriado, e apds 10 meses de Fluconazol oral ndo
havia mais evidéncia de lesdes fungicas.No momento encontra-se
na fase de manutencao definitiva, com boa resposta ao tratamento e
realizando ultrassonografia de abdome de controle.N&o houve atraso
consideravel no tratamento quimioterapico, uma vez que os exames
laboratoriais e a clinica permaneciam estaveis.
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Influéncia dos polimorfismos C3435T E G2677T/A
dos genes MDR-1 sobre a resposta terapéutica em
pacientes com leucemias e linfomas leucemizados em
quimioterapia

Rebecchi IM', Silva AS', Leite FC', Freitas TS', Penha SL',
Fernandes MZ?, Valle CT?, Filho WC?#, Hirata RD®, Medeiros TM'

"Univrsidade Federal do Rio Grande do Norte

2Hemovida Natal RN

3Liga Norte Rio Grandense contra o Cancer

“Hospital Infantil Varela Santiago

SFaculdade de Ciéncias Farmacéuticas da Universidade de S&o
Paulo

As leucemias correspondem 25 a 35% do cancer infantil mais comum
em menores de 15 anos. A variabilidade na resposta a quimioterapia
tem sido associada a polimorfismos em genes que codificam a glico-
proteina P (P-gp) da familia ATP-binding cassete (ABC), os polimor-
fismos C3435T e G2677T/Ado gene ABCB1 podem estar envolvidos
nos mecanismos de falha a resposta aos quimioterapicos. O objetivo
deste estudo foi avaliar a associagéo destas variantes polimoérficas
a resposta a quimioterapia. Foram estudados 89 pacientes pediatri-
cos com leucemia ou linfoma leucemizado sendo que 87% tinham
acometimento linféide e 13% mielodide. Os pacientes foram atendidos
na Liga Norte-Riograndense Contra o Cancer e no Hospital Infantil
Varela Santiago e 30 eram do sexo feminino e 59 do sexo masculino.
Segundo a etnia, 61% dos pacientes eram de etnia branca e 39% de
etnia parda ou negra, segundo autodenominagéo. A faixa etaria dos
pacientes foi de 9,3+5,3 anos. Foram estudados 188 individuos livres
de neoplasias, sendo 97 do sexo feminio e 91 do sexo masculino e
segundo autodenominagéo 51% eram brancos e 49% eram pardos
ou negros. O DNA foi obtido a partir de amostras de sangue perifé-
rico pelo método de salting out . Os polimorfimos foram analisados
por PCR-RFLP. Em nosso estudo n&o foram observadas diferencas
na frequéncia de alelos ou de gendtipos entre os pacientes e o grupo
controle, mesmo quando agrupados segundo a etnia. Os dois polimor-
fismos ndo formaram blocos haplotipicos e estudo caso-controle de
dipotipos também nao apresentou diferengas. Provalvelmente estes
polimorfimos n&o estdo associados a leucemogénese. Em nosso
estudo também foi avalaiada a resposta terapéutica apos caracteri-
zagao dos pacientes em bons ou maus respondedores levando-se
em consideragéo caracteristicas clinico-laboratoriais. Com relagéo
ao polimorfismo C3435T (rs1045642) foi observada entre os pacien-
tes caracterizados como maus respondedores maior frequéncia do
alelo C (66%) em relagéo ao grupo dos bons respondedores que
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apresentou frequéncia do alelo T de 47%, p=0,04. Também foi obser-
vada maior frequéncia do gendtipo CC (50%) no grupo dos maus
respondedores quando comparado ao grupo dos bons respondedo-
res que apresentaram frequéncia de 72% dos genotipos associados
(CT+TT), p=0,06. Para o outro polimorfismo, G2677T/A (rs20332582)
nao foram observadas diferencas entre os dois grupos de responde-
dores. Como n&o houve a formagéao de bloco haplotipico foram ava-
liados diplétipos entre os dois polimorfismos e verificamos que nos
diplotipos formados sempre que presente o elelo T do polimorfismo
C3435T eram observadas diferengas entre os grupos de responde-
dores (p=0,052). Nossos dados sdo muito semelhantes aos encon-
trados na literatura para outras populacdes, e a principal conclusédo
é a de que os portadores do alelo T, em especial, do polimorfismo
C3435T, apresentam melhor resposta ao tratamento.
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Andlise da resposta ao tratamento com ICE dos
pacientes pediatricos com neoplasia hematolégica
recaida e/ou refrataria tratados no Hospital Federal
da Lagoa

Rouxinol S, Vianna D', Baldi R', Fonte A", Maia S', Fernandes AL'
"Hospital Federal da Lagoa

Introducgéo: O esquema de quimioterapia intensiva conhecido como
ICE - Ifosfamida, Carboplatina e Etoposide — frequentemente é utili-
zado em nosso meio como terapia de resgate tanto para neoplasias
malignas sélidas quanto para neoplasias hematopoiéticas linfoprolife-
rativas, sobretudo para linfomas recaidos e/ou refratarios. Objetivo:
Analisar a resposta ao ICE dos pacientes pediatricos tratados no HFL.
Métodos: Foram analisados os prontuarios de 5 pacientes pedia-
tricos com neoplasia hematoldgica refrataria e/ou recaida tratados
com ICE no Servigo de Hematologia Pediatrica do HFL entre 2010 e
2013. Resultados: A idade dos pacientes variou entre 5 e 13 anos
(média de 9 anos). Dentre os 5 pacientes, 3 possuiam LLA — 2 com
LLA de células B precursoras e um com LLA de células B maduras/
Linfoma de Burkitt leucemizado. Um paciente apresentava diagnds-
tico de Linfoma de Hodgkin de predominio linfocitario — estadiamento
Il e outro de Linfoma de Burkitt— estadiamento Ill. Os pacientes com
LLA de células B precursoras foram inicialmente tratados de acordo
com o protocolo BFM 2002 e ambos apresentaram recaida medular
precoce. Um deles, diagnosticado como alto risco, recebeu 2 ciclos
de ICE apos recaida medular pés TMO alogénico aparentado, ndo
alcangando remissao. O outro, diagnosticado como risco intermedia-
rio, recebeu dois ciclos de ICE apds 2 esquemas de quimioterapia
de resgate sem sucesso (BFM ALL-2002 alto risco e Protocolo de
Resgate do Hospital St. Jude’s-R15) também n&o alcangando remis-
s&o. Os dois pacientes evoluiram para 6bito. O paciente com Linfoma
de Burkitt leucemizado apresentou recaida medular precoce e também
nao alcangou remisséo apos 2 ciclos de ICE, evoluindo para o 6bito.
Dentre os 2 pacientes com linfoma, o paciente com LH apresentou
progressao de doenga apds 4 ciclos de ABVD. Foi realizado resgate
terapéutico com 3 ciclos de ICE, obtendo remissao parcial. Foi entdo
encaminhado para TAMO e encontra-se em controle. O paciente com
diagnostico de LB estadiamento |ll foi inicialmente tratado de acordo
com o Protocolo BFM LNH-95 — Ramo Terapéutico 3. Evoluiu com
recaida no 6° ultimo bloco do esquema quimioterapico. Recebeu 4
cursos de ICE+Rituximab, alcangando remissdo completa. Todos os
pacientes receberam as mesmas doses de Ifosfamida, carboplatina
e etoposide: 1000, 200, 300 (mg/m2), respectivamente. Em relagao a
mielotoxicidade, todos os pacientes fizeram uso de G-CSF por tempo
prolongado apos término do ICE, e apresentaram mielossupres-
séo moderada a severa, sendo que 3 precisaram ser transfundidos
durante o periodo de nadir e dois apresentaram internagéo prolongada
decorrente de infecg@o. Nao houve ébitos por toxicidade terapéutica.
Conclusao: Como relatado na literatura médica vigente, embora a
terapia de resgate com ICE seja mielossupressora, a incidéncia de
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infecgao foi toleravel no nosso grupo de pacientes. Sendo assim,
a administracdo do regime ICE parece viavel mesmo em criangas
pré-tratadas intensivamente. Além disso, a utilizagéo de fatores de
crescimento hematopoiéticos pode melhorar a toxicidade hematolo-
gica causada pelo esquema. ICE, portanto, € um esquema de res-
gate passivel de ser utilizado em criangas com doenga hematologica
recaida e/ou refrataria, com resultados ja consolidados, sobretudo
para linfomas, e indices de toxicidade toleraveis.
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Avaliacdo da resposta dos pacientes pediatricos com
linfoma de Hodgkin apoés 4 ciclos de ABVD

Fonte A", Rouxinol S', Vianna D', Cordeiro I', Wiggers C', Marcos T’
"Hospital Federal da Lagoa

Introdugéo: O Linfoma de Hodgkin é uma doenca maligna do sistema
linfatico com uma incidéncia de 2-3 casos/100.000/ano na Europa e
nos EUA. Acomete todas as faixas etarias, mas principalmente adultos
jovens e adolescentes entre 15 e 20 anos de idade. A melhor escolha
terapéutica para esse grupo de pacientes ainda é uma questéo contro-
versa. Protocolos classicamente pediatricos como OEPA (Vincristina,
Etoposide, Prednisona e Adriamicina) e ABVE-PC (Adriamicina,
Bleomicina, Vincristina, Etoposide, Prednisona e Ciclofosfamida) e
esquemas inicialmente utilizados para tratamento de adultos com
Linfoma de Hodgkin, como ABVD (Adriblastina, Bleomicina, Vinblastina
e Dacarbazina), sao possibilidades de escolha terapéutica, uma vez
que em geral apresentam taxas de sobrevida livre de doenga seme-
Ihantes — em torno de 80%. Numa tentativa de redugéo da toxici-
dade induzida por quimioterapia, principalmente a longo prazo, mui-
tos servigos de hematologia pediatrica em nosso meio tém preferido
tratar seus pacientes com o esquema quimioterapico ABVD. Ainda
com esta visdo, a quantidade minima ideal de blocos de quimiote-
rapia necessaria para o tratamento dos pacientes com Linfoma de
Hodgkin tem sido alvo de varios estudos, sobretudo em pacientes
adultos. Objetivo: Analisar a resposta a 4 ciclos de ABVD dos pacien-
tes pediatricos e adolescentes com Linfoma de Hodgkin tratados no
Hospital Federal da Lagoa. Métodos: Entre 2010 e 2013, foram ana-
lisados os prontuarios de 11 pacientes diagnosticados e tratados com
Linfoma de Hodgkin no Setor de Hematologia Pediatrica do Hospital
Federal da Lagoa. Resultados: A média de idade entre eles foi de
12 anos (idade minima 5 anos e a idade maxima 15 anos). A distri-
bui¢ao entre os sexos foi uniforme (6/11 meninos e 5/11 meninas),
com 64% dos casos apresentando doenga em estadiamento avan-
cado (IIB, IlIA ou B ou IV). Todos os pacientes receberam como qui-
mioterapia de primeira linha Adriblastina + Bleomicina + Vimblastina
+ Dacarbazina. 7 deles encontram-se em controle e 4 ainda estao
em tratamento. Dos 11 pacientes, 1 apresentou reagéo alérgica a
Bleomicina sendo trocado esquema quimioterapico para o Protocolo
BFM apds o 3°bloco ABVD. Em relagéo a resposta apds o 4°ciclo de
ABVD, 7 pacientes apresentaram redugao global da massa tumoral
maior do que 50% (sendo 4 com redugéo global maior que 85%),
1 apresentou redugdo menor do que 50% e 1 paciente apresentou
progressao de doenga. 2 ainda néo foram avaliados apos o 4°ciclo.
O Unico paciente que apresentou progressao de doenga foi tratado
com esquema quimioterapico de resgate (ICE) sendo encaminhado
para TAMO, alcangando a remissdo completa. Conclusao: Embora
a série de casos analisada seja composta por um pequeno numero
de pacientes, a mesma demonstra uma boa resposta dos pacientes
pediatricos e adolescentes com Linfoma de Hodgkin a quatro ciclos
de ABVD, mesmo nos casos com estadiamento mais avangado.
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Perfil epidemiologico e clinico dos pacientes pediatri-
cos com linfoma de Hodgkin atendidos no Setor de
Hematologia Pediatrica do Hospital Federal da Lagoa

Wiggers C', Santana B', Rouxinol S, Aguiar L', Marcos T', Vianna
D', Fonte A’

"Hospital Federal da Lagoa

Introdugéo: Linfoma de Hodgkin € uma neoplasia hematologica
maligna caracterizada pelo aumento progressivo de linfonodos com
padrao de progresséao preferencialmente por contigliidade. Sua etio-
logia é desconhecida e compreende 8,8% dos canceres pediatricos
abaixo dos 20 anos de idade. A incidéncia anual global nos EUA é
de 12,1 milhdes de jovens abaixo de 20 anos, sendo de 32 milhdes
por adolescentes entre 15-19 anos. Classicamente apresenta uma
distribuicdo bimodal com a idade, com um pico de incidéncia entre
15-35 anos e outro pico apds os 50 anos de idade. Objetivo: Analisar
os pacientes pediatricos com Linfoma de Hodgkin diagnosticados
no Hospital Federal da Lagoa. Métodos: Foram analisados os pron-
tuarios de 11 pacientes com Linfoma de Hodgkin diagnosticados e
tratados no Setor de Hematologia Pediatrica do HFL entre 2010 e
2013. Resultados: Amédia de idade entre eles foi de 12 anos (idade
minima 5 anos e a maxima 15 anos). A distribuigéo entre os sexos foi
uniforme (6/11 meninos e 5/11 meninas), com 64% dos casos apre-
sentando doenga em estadiamento avangado (1B, IlIA ou B ou V).
Adenomegalia periférica foi encontrada em 10 dos 11 pacientes cor-
roborando com a incidéncia de 90% relatada na literatura médica. A
adenopatia mediastinal, entretanto, foi mais frequentemente encon-
trada nos nossos pacientes do que o descrito em estudos prévios
para pacientes acima de 10 anos de idade (90% vs 75%). Todavia,
nossos pacientes apresentaram a mesma incidéncia (20%) encon-
trada em outras séries de casos de massa mediastinal maior do que
10 cm no seu maior didametro (“bulky”). Doenga pulmonar foi encon-
trada mais frequentemente nos nossos pacientes do que o descrito
na literatura (17%). Na nossa série de casos, 5 dos 11 pacientes apre-
sentaram envolvimento pulmonar — todos com doenga mediastinal
e hilar. A apresentacao clinica foi variada, com 1 paciente apresen-
tando ndédulo pulmonar, 1 apresentando opacidade em vidro fosco
e 2 pacientes apresentado atelectasia pulmonar em faixa e 2 com
derrame pleural. 1 paciente apresentou envolvimento hepatico-esplé-
nico com multiplas lesdes hipodensas descritas no figado e no bago.
Nenhum dos 11 pacientes apresentou envolvimento neurologico,
0sseo, renal ou de medula 6ssea. Acima dos 20% comumente rela-
tados na literatura médica, 45% dos nossos pacientes apresentaram
algum tipo de sintomas B: febre > 38°C por mais de 3 dias, perda de
peso maior ou igual a 10% do peso corporal nos Ultimos 6 meses pré
diagnéstico e/ou sudorese noturna. Dos 5 pacientes, 2 apresentaram
simultaneamente febre e emagrecimento, 2 apresentaram apenas
febre e 1 apresentou emagrecimento isolado. Nenhum apresentou
sudorese noturna excessiva. Em relagdo ao tipo histolégico, 10/11
pacientes apresentaram o subtipo esclerose nodular — subtipo mais
comumente encontrado em todas as faixas etarias.. Conclusao: A
descrigao do perfil clinico e epidemiologico dos pacientes pediatri-
cos brasileiros com Linfoma de Hodgkin é relevante sobretudo pela
escassez de dados semelhantes nas fontes de pesquisa médica.
Além disso, embora a série de casos estudada seja pequena, aponta
para possiveis diferengas clinicas na apresentacéo da doenga, com
0 acometimento pulmonar e a presenca de sintomas B ao diagnos-
tico podendo ser mais frequentes em nosso meio.
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Descricdo dos pacientes pediatricos com sindrome
mielodisplasica do Hospital Federal da Lagoa

Vianna D', Fonte A', Rouxinol S', Wiggers C', Baldi R', Aguiar L',
Marcos T', Cordeiro I', Maia S, Santana B', Fernandes AL’

"Hospital Federal da Lagoa

Introducao: A sindrome mielodisplasica resulta de desordens clonais
adquiridas das células progenitoras hematopoiéticas,cursando com
hematopoiese displasica,citopenias periféricas e risco de progressao
para LMA .E uma doenga rara na infancia representando apenas 4%
de todas as doengas hematoldgicas malignas nessa faixa etaria.A
medula 6ssea apresenta-se geralmente hipercelular ou normocelu-
lar com menos de 20% de blastos e dentre as alteracdes genéticas
encontradas,a monossomia do cromossomo? € a mais comum seguida
da trissomia do cromossomo8 e 21. Objetivo: Analisar o perfil clini-
co,laboratorial e epidemiolégico dos pacientes pediatricos com SMD
diagnosticados no HFL.Materiais e métodos:Foram analisados os
prontuarios de 8 criangas e adolescentes com SMD diagnosticados no
HFL entre 2008 e 2013. Resultados: A média de idade ao diagndstico
foi de 7,7 anos(idade minima 4 meses e a maxima 16 anos).A distri-
buigao entre os sexos foi maior em meninos 5:3 (5/8 meninos e 3/8
meninas).A citopenia mais frequentemente encontrada ao diagnostico
foi a plaquetopenia, ocorrendo em 5 pacientes.2 desses 5 pacientes
apresentaram plaquetopenia grave (< 20.000/mm?)—-permanecendo
com alta necessidade transfusional;2/5 apresentaram plaquetometria
na faixa de 20 — 50.000/mm?®e 1 paciente apresentou plaquetopenia
leve flutuante.A segunda citopenia mais frequente foi a neutropenia.
Ela foi encontrada em 4 pacientes, todos apresentando uma forma
leve entre 700 e 1000neutréfilos/mm3e apenas 1 paciente apresen-
tou neutropenia leve como citopenia isolada. Anemia foi encontrada
em 3/8 pacientes,com 1 paciente apresentando anemia grave com
alta necessidade transfusional. Em 1 paciente, a anemia moderada
foi encontrada isoladamente. Na nossa série de casos,metade dos
pacientes apresentou duas ou mais citopenias simultaneamente ao
diagndstico e nenhum deles apresentou reversao do quadro durante
o periodo de acompanhamento ambulatorial(média de segmento
17,2 meses).Ao exame fisico,2 apresentaram hepatomegalia leve a
moderada e 1 paciente apresentou hepato-esplenomegalia,contra-
riando a literatura que demonstra ser infrequente o aparecimento de
visceromegalias.De acordo com o descrito na literatura, o cariétipo
normal também foi mais frequente na nossa série de casos.A analise
citogenética revelou alteragdo cromossomial em 3 dos 8 pacientes (2
alteragdes envolvendo o cromossomo7—del 7q e monossomia do 7 —
1 envolvendo o cromossomo17 — del17p). A analise histopatologica
da MO demonstrou medula hipercelular em apenas 1/8 pacientes,
sendo descrito MO hipocelular nos outros 7 casos—diferentemente
dos 10% de SMD hipoplasica comumente descritos em outras séries
de casos.2 criangas apresentaram excesso de blastos ao diagnosti-
co,sendo uma delas diagnosticada em fase de transformagao para
LMA.Todas seguem em acompanhamento com 37% (3/8) necessi-
tando de transfusdes frequentes, mas sem relato de quadros infec-
ciosos graves e/ou sangramentos ameagadores de vida.Em relagao
a co-morbidades,62,5%(5/8)dos pacientes apresentaram alguma
sindrome e/ou doenga associada a SMD,sendo que 2 deles apre-
sentaram simultaneamente alteragées envolvendo o cromossomo
7. Conclusao: Apesar desta ser uma série de casos pequena,esta
andlise é importante por tratar-se de uma doenga rara na faixa etaria
pediatrica.Além disso,o perfil clinico, laboratorial e epidemioldgico da
SMD é pouco descrito na populagao pediatrica brasileira.
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O acidente vascular cerebral como complicacdo do
sistema nervoso em pacientes com anemia falciforme

Abreu KC', Dumont SV', Martins BL", Silva PR", Junior SR', Nicolau
DI

"Universidade Federal do Maranhao - UFMA

Introducgéo: A causa mais comum de acidente vascular cerebral na
infancia é a Anemia Falciforme (AF), doenca genética caracterizada
pelo homozigoto da hemoglobina anormal S (Hb SS). Aproximadamente
10% das criangas com AF desenvolvem AVC isquémico (AVCi ) cli-
nico antes dos 20 anos de idade, mas apos essa idade também pode
se manifestar como sequela de lesdes anteriores ou neoformadas.
O risco é mais elevado na primeira década de vida, com incidéncia
de 1a 2% ao ano entre 2 e 5 anos de idade. O risco global pode ser
até 280 vezes maior do que na populagéo pediatrica geral. Sem tra-
tamento o AVCi apresenta recorréncia em 2/3 dos casos dentro dos
primeiros dois ou trés anos apos o evento inicial. A fisiopatologia do
AVCi envolve arteriopatia oclusiva e obstrucdo de pequenos vasos
cerebrais. A crianga pode apresentar desde dificuldade de aprendi-
zagem e memorizagao até fraqueza e paralisia uni ou bilateral dos
membros, paralisia facial, perda completa ou parcial da fala, con-
vulsdes e coma. Objetivo: Revisar a literatura a fim de reforcar a
importancia da atencéo ao paciente falciforme focando o AVC como
grave complicacdo. Métodos: Para coletar os dados foram feitas bus-
cas através do meio eletrénico das bases de dados publicas como
o Lilacs, Medline, Cochrane e Scielo. Os limites das buscas foram
artigos publicados entre os anos de 2006 a 2011 que abordassem o
referido tema. Resultados: Os AVCs sao uma causa signicativa de
morbi-mortalidade na AF. A vasculopatia com estenose dos grandes
vasos cerebrais, do Poligono de Willis, normalmente da parte distal da
artéria cardtida interna e das regides proximais das artérias cerebrais
médias e anteriores, é responsavel pela maioria dos eventos agudos.
E mais frequente a partir dos 2 anos de idade e quase sempre pre-
cedido de outras manifestagdes da doenca. O Doppler transcraniano
cerebral (DTC) mostrou ser ecaz na prevengao primaria, pois permite
detectar velocidades elevadas de fluxo sanguineo (velocidade média
na artéria cerebral média > 200 cm/s) indicadoras de doenga vascu-
lar e de alto risco de AVC futuro. A artéria cerebral média esquerda
é o territorio vascular mais afetado. A Ressonancia Magnética é o
exame complementar mais sensivel para o diagnéstico de AVCi . A
prevengao secundaria é conseguida através de transfusdes regula-
res para manter HbS < 30%. Os fatores de risco associados ao AVCi
em analise multivariada sao: idade entre 2 e 8 anos, histéria familiar,
ataque isquémico transitério e velocidade aumentada do fluxo san-
guineo cerebral, meningite bacteriana e hipoxemia noturna com ou
sem apneia do sono. Para o AVC hemorragico sdo: concentragéo de
Hb baixa (<7,5 g/dl) e elevada contagem de leucdcitos (>15.000/ml)
e auséncia de alfa talassemia. Concluséo: Devido sua gravidade,
o diagndstico precoce do AVC é fundamental e é importante que os
médicos estejam atentos aqueles com maior risco de desenvolver uma
isquemia cerebral e a falta de especificidade dos sintomas para evitar
sequelas e melhorar a qualidade de vida dos pacientes acometidos.
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Qualidade de vida em criangcas com anemia falciforme

Cunha VB', Garcia JB', Moraes EB?, Fortes GC', Barbosa FM',
Abreu KC', Martins BL', Neto CP’

"Universidade Federal do Maranhdo — UFMA
2Universidade de Sao Paulo-USP

A anemia falciforme é a doenga hereditaria monogénica mais comum
no Brasil. E uma doenga crénica, incuravel que exige tratamento
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prolongado. A grande variabilidade clinica da doenga pode ter um
impacto negativo na qualidade de vida (QV) dos pacientes. O obje-
tivo do estudo foi avaliar a dor e seu impacto na QV de criangas com
anemia falciforme. Trata-se de um estudo com corte transversal, rea-
lizado em um periodo de 14 meses, em um Centro de referéncia em
hemoglobinopatias no Estado do Maranhao-Brasil, utilizando-se a
versao brasileira do Autoquestionnaire Qualité de Vie Enfant Imagé
(AUQEI). A amostra foi constituida por 104 criangas, de 7 a 12 anos,
de ambos os sexos e 94,2% eram n&o-brancos. De uma variagéo
possivel de 0 a 78, o escore médio total foi 50,02 pontos, com des-
vio padréo de 9,77, ndo havendo diferenca estatisticamente signifi-
cativa entre a populagdo masculina e feminina. Desta maneira, para
intervalo de confianga de 95%, obteve-se um ponto de corte de 48,
abaixo do qual, podemos considerar como qualidade de vida preju-
dicada da populagdo estudada. Tiveram resultado de QV negativa
48,08% e destes 56,25% tinham dor intensa. Cerca de 74% das
criangas com QV positiva tinha dor leve. Quanto maior a dor no pior
momento e no contexto geral, pior os dominios func¢ao, familia, lazer
e autonomia do AUQEI. A partir dos 4 fatores que compde a escala
(autonomia, lazer, fungdes e familia), obteve-se correlagéo positiva
entre todos e quanto maior a dor no pior momento, pior o dominio
fungéo e pior os dominios familia, lazer e autonomia e quanto maior
a dor no contexto geral, pior os dominios funcéo e familia e conse-
quentemente, pior os dominios lazer e autonomia ja que séo varia-
veis que se correlacionam positivamente. Nosso estudo evidenciou
um percentual expressivo de criangas que sentiam dor intensa, com
impacto negativo e prejuizo de todos os dominios de QV avaliados.

549

Estratificacdo por frequéncia dos parametros de cito-
penias nas sindromes mielodisplasicas em pediatria
e nos casos confundidos com SMD encaminhados ao
GCB-SMD-PED

Oliveira MS', Tanizawa RS?, Santos VR®, Lopes LF*

"Aluno de iniciagdo cientifica no GCB-SMD-PED

2Comité de SMD secundaria do GCB-SMD-PED

3Enfermeira de Pesquisa e coordenadora do Banco de Dados
“Coordenador do GCB-SMD-PED

Introdugéo: As sindromes mielodisplasicas (SMD) possuem um
amplo espectro clinico, sdo passiveis de confuséo diagnostica devido
a similaridade que possui com outras doengas. O Grupo Cooperativo
Brasileiro de Sindromes Mielodisplasicas em Pediatria (GCB-SMD-
PED) criado em 1997, oferece auxilio no diagndstico e tratamento
de pacientes suspeitos de SMD em todo o territério nacional A ine-
xatidao da incidéncia é devida a heterogeneidade na apresentagéo
e a dificuldade de se estabelecer uma classificagao satisfatoria. A
avaliagao das citopenias nos pacientes pediatricos esta diretamente
relacionada ao diagnostico das SMD e estratificagéo de risco da
doenca. Objetivo: Verificar a frequéncia das citopenias nos pacientes
inscritos no GCB-SMD-PED, correlacionando-as com idade e diag-
noéstico final para demonstrar os tipos mais prevalentes de citope-
nias em pacientes SMD e ndo SMD. Métodos: Foram avaliados 407
pacientes pediatricos com idade até 19 anos, no periodo de 1985 a
junho de 2013 inscritos no GCB-SMD-PED. Os pacientes foram dis-
tribuidos em dois grupos: SMD positivo e SMD negativo, para cada
grupo foi realizada a classificagéo da doenga de acordo com o diag-
néstico final e correlacionando com o sexo e idade. Para classifica-
¢ao de SMD utilizou-se os critérios propostos por Hasle et al de 2003.
Para classificagao das citopenias utilizou-se os critérios de guidelines
internacionais considerando-se as faixas etarias (anemia: hb <11 g/
dL, neutropenia: neutrdfilos < 1000/mmde plaquetopenia: plaquetas
< 150.000/mm?3).Foram excluidos 89 pacientes que faltavam infor-
macdes e 47 pacientes que tinham diagnéstico final inconclusivo ou
em andamento. Resultados: Foram classificados 114 pacientes nao
SMD, 49% sexo feminino e 50% do sexo masculino e 142 pacientes
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SMD, 39% sexo feminino e 61% sexo masculino. No grupo ndo SMD
foi mais frequente: anemia 17,5%, anemia + plaquetopenia 27,2% e
pancitopenia 22,8%, tendo maior incidéncia na idade de 0 a 2 anos
de 16,2%, 37,8% e 27,0% respectivamente. O diagnostico mais pre-
valente foi Leucemia Mieldide Aguda 24,5% e Medula 6ssea reacional
21,9%. No grupo SMD foi mais frequente: anemia 11,9%, anemia +
plaquetopenia 47,2% e pancitopenia 26,7%, tendo maior incidéncia
também na idade de 0 a 2 anos. O diagndstico mais prevalente apos
classificagdo foi anemia refrataria com excesso de blastos (RAEB)
47,9%. Conclusao: A distribuicdo das citopenias, da idade e do sexo
foi similar nos dois grupos. A idade de maior frequéncia para as cito-
penias foi de 0 a 2 anos. Desta forma, o achado de citopenias, prin-
cipalmente, da anemia, da anemia+plaquetopenia e da pancitopenia
nos menores de 2 anos deve ser investigado para diagndstico dife-
rencial de SMD, servindo para o pediatra como alerta de um prog-
néstico oncohematolégico.
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Linfohistiocitose = hemofagocitica secundaria a

leishmaniose visceral: relato de caso

Azevedo PD', Medeiros AB', Carvalho SF', Prado MC', Azevedo
PH', Wittica M'

"Universidade Estadual de Montes Claros

O presente relato trata de um caso de linfohistiocitose hemofagoci-
tica secundario a leishmaniose visceral, diagnosticado em lactente
de 09 meses de idade. Paciente apresenta-se com quadro de febre
alta, hiporexia e astenia com 15 dias de evolucéo. Identificado pali-
dez, prostragao e hepatoesplenomegalia. Exames iniciais demons-
traram pancitopenia, elevagéo de enzimas hepaticas e alteracao de
coagulograma. Sorologia anti-HIV negativa. KalazarDetect positivo e
mielograma demonstrou formas amastigotas de leishmanias. Iniciado
tratamento com Anfotericina B lipossomal (3mg/kg/dia), com dura-
¢ao prevista para 7 dias. Durante o tratamento, paciente apresentou
aumento do bago e figado, febre persistente, elevagao importante da
TGO, o que motivou a suspensao do tratamento. Diante da resposta
insatisfatoria, foi levantada a hipoétese de linfohistiocitose hemofa-
gocitica secundaria a leishmaniose visceral, confirmado através dos
exames: ferritina sérica aumentada, queda de fibrinogénio, hipertri-
gliceridemia. Os elementos descritos fecham critérios diagndsticos
para linfohistiocitose hemofagocitica. Apds normalizagéo dos niveis
de TGO, foi reintroduzida a Anfotericina B lipossomal por mais 2 dias,
havendo melhora do estado geral e remisséo da febre. Teve alta e
segue em acompanhamento médico ambulatorial. Sindrome hemofa-
gocitica (SHF) reativa ou secundaria, também chamada de linfohistio-
citose hemofagocitica ou sindrome de ativagéo de macréfagos, carac-
teriza-se por uma ativagéo sistémica de macrofagos benignos que
fagocitam células hematopoiéticas. A sindrome pode ser hereditaria,
ou associada com diversos tipos de infecgdo, desordens auto-imu-
nes, especialmente lupus eritematoso sistémico e artrite idiopatica
juvenil, ou doengas malignas, com énfase para as doengas mielopro-
liferativas. Em nosso meio, observam-se alguns casos secundarios
a leishmaniose visceral, devido a alta incidéncia desta infecgéo na
regigo. Os critérios diagndsticos incluem febre >38.5°C por mais de 7
dias, esplenomegalia, citopenias (hemoglobina <9.0 g/dL, neutrdfilos
<1.000/uL, plaquetas <100.000/uL), hipertrigliceridemia ou hipofibro-
genemia (<1.5 g/L), aumento de ferritina sérica (>500 ug/L), hepatite,
hemofagocitose evidenciada na medula 6éssea ou no linfonodo ou no
baco, atividade baixa ou ausente de células natural killer, CD25 solu-
vel >2400 U/mL, sendo necessario pelo menos cinco destes critérios
para caracterizagdo da sindrome. E uma complicagéo rara de muitas
condi¢des comuns, frequentemente resultando em faléncia de mul-
tiplos 6rgaos e, portanto exigindo diagnostico precoce e terapéutica
imediata. Nestes casos associados a infecgdes, recomenda-se a
terapéutica dirigida a causa primaria e em casos nao respondedores
indica-se tratamento com ciclosporina e dexametasona. Nos casos
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ainda refratarios opta-se pelo protocolo de tratamento de 1994 de
lifohistiocitose hemofagocitica que inclui dexametasona, etoposideo,
metrotexate intratecal, seguido de ciclosporina.
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Leucemia aguda de fenétipo misto com sarcoma gra-
nulocitico cervical: relato de caso

Correa CN', Silva RC", Filho MR?, Pinto LW', Arcuri IE', Dobbin JA',
Apa AG', Schramm MT!

"Instituto Nacional do Cancer

Introducéo: As Leucemias Agudas de Fendtipo Misto (LAFM) represen-
tam uma categoria heterogenia de leucemias raras e pouco diferencia-
das. Acometem individuos em todas as idades, sendo pouco comuns
na faixa etaria pediatrica. O prognéstico pior em relagéo a outros tipos
de leucemia, especialmente nos adultos com alteragdes citogenéticas
desfavoraveis, como a presenca do cromossomo Filadélfia. O qua-
dro clinico é semelhante ao de leucemias agudas, podendo acometer
nao s6 a medula 6ssea mas também outros 6rgéos, ndo havendo no
entanto, registro de casos de sarcomas granulociticos associados as
LAFM descritos na literatura até o momento. O diagndstico é dificil, e
deve-se distinguir entre as LAFM e leucemias associadas a expres-
séo aberrante de marcadores de linhagem. Critérios foram propostos,
como os adotados pela EGIL (European Group for the Imunological
classification of the Leukemias) e sua revisado pela classificagéo da
Organizagao Mundial de Saude (OMS). O tratamento também é tema
de debate. N&o existe um consenso acerca da melhor opgao terapéu-
tica em criangas, mas alguns grupos defendem o uso do tratamento
para leucemias agudas mieldides do grupo BFM, que aprentam uma
abordagem englobando aspectos do tratamento usual tanto para
as leucemias linfoides quanto mieldides. Outros grupos especulam
que o desfecho seja melhor nos pacientes tratados com protocolos
para leucemias linféides, porém ainda n&o existem ensaios clinicos
randomizados demonstrando isso. Relato de Caso: Adolescente de
11 anos apresentando em janeiro de 2013 crescimento ganglionar
em regides cervical, axilar e inguinal, associado a episddios febris e
sangramentos cutdneo-mucosos ocasionais. Exames laboratoriais
de admisséo revelaram anemia e neutropenia discretas apenas. A
biépsia ganlionar revelou um sarcoma granulocitico e o aspirado
de medula éssea revelou uma imunofenotipagem compativel com
leucemia de fendtipo misto pelos critérios da OMS (marcadores da
linhagem B associados a MPO positivo). A citogenética revelou hiper-
diploidia associada a alteragdes de valor prognostico desconhecido
como a translocagéo t(2;14) e presenga de cromossomo marcador. O
paciente iniciou tratamento quimioterapico com uma mistura entre os
protocolos de tratamento mieloide e linféide, com boa resposta clini-
co-laboratorial até o presente momento. Discussao: As LAFM séao
entidades de dificil reconhecimento e, por sua raridade, ainda nao
possuem uma recomendagao formal acerca da conduta a ser adotada
em cada caso. A apresentagéao clinica € a mesma de uma leucemia
aguda, entretanto ndo existem relatos de sarcomas granulociticos
associados as LAFM. Observa-se uma tendéncia a melhor resposta
com uso de protocolos para leucemias linféides quando comparado
a protocolos para leucemias mieldides, porém pelo baixo numero de
pacientes, mesmo em centros especializados, nao foram realizados
estudos controlados e randomizados para comprovar esta tese, per-
manecendo a ddvida em relagdo a melhor abordagem terapéutica a
ser utilizada. Conclusao: O caso relatado reforga a importancia do
reconhecimento desta patologia rara, de dificil diagnostico e interpre-
tagao, além de apresentacgdes clinicas muito varaveis.
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Neurotoxicidade aguda associada ao metotrexato e
uso de aminofilina como profilaxia: relato de caso

Correa CN', Bruno LF", Prioste TD', Bello RD', Schramm MT'
"Instituto Nacional do Cancer

Introducgéo: O metotrexato (MTX) € uma droga quimioterapica muito
usada no tratamento de leucemias e linfomas. Dentre os efeitos adver-
sos relatados com o uso do MTX sdo comuns a mielotoxicidade, nefro-
toxicidade e a mucosite, podendo haver também toxicidade hepatica e
neuroldgica. A neurotoxicidade pode ser aguda ou crénica. A encefa-
lopatia aguda induzida pelo MTX & incomum, podendo ocorrer apés o
uso de MTX intravenoso ou intratecal. Em geral, se instala em até duas
semanas da administragao e esta associada a quadros de hemipare-
sia ou paresia de membros inferiores na maior parte dos casos, além
de sintomas neurologicos inespecificos, sendo de resolugao rapida.
A forma crénica é de evolugao lenta e pode progredir levando a ins-
talagao permanente de déficit neuroldgico. Além do quadro clinico, a
forma aguda pode apresentar alteragdes na ressonancia magnética,
embora ndo haja consenso sobre as alteragdes especificas. O trata-
mento ainda nao foi estabelecido, podendo haver remisséao esponta-
nea dos sintomas. Dentre as estratégias de prevengao a recorréncia
dos episodios estéo incluidos o uso da aminofilina e do folinato pro-
filaticos, conforme descritos na literatura, uma forma para permitir a
continuidade do tratamento com MTX. Relato de Caso: Paciente de
17 anos diagnosticado com Linfoma n&o Hodgkin Difuso de grandes
células B primario de SNC, tratado com radioterapia e quimioterapia
pelo protocolo DeAngelis com remissao completa. Apresentou novos
sintomas neurolégicos apds 4 anos, iniciando novo tratamento qui-
mioterapico com MTX em altas doses (8g/m2) e Rituximabe. Cerca
de 10 dias ap6s o segundo ciclo, apresentou quadro de hemiparesia
esquerda subita e alteragdes cognitivas importantes. Nao foi obser-
vada nenhuma alteragao radiolégica que correspondesse a clinica do
paciente. O liquor ndo apresentava alteragdes sugestivas de infecgéo
ou doenga em atividade. Os sintomas remitiram parcialmente nas 24h
subsequentes ao inicio, sem recorréncia. Excluidas outras causa, o
episaddio foi atribuido a neurotoxicidade pelo MTX. O paciente pros-
seguiu tratamento com a mesma doasagem de MTX, fazendo uso de
aminofilina previamente a admnistragcdo de MTX, sem novos epis6-
dios neuroldgicos nos os demais ciclos. Discusséao: A encefalopatia
aguda ao MTX é um evento adverso incomum e sua fisiopatologia &
ainda pouco compreendida. Parece haver uma relagéo direta com a
farmacocinética do MTX, onde pacientes com um clearence reduzido
desta droga seriam mais acometidos por este evento. O diagnostico
é realizado pela clinica compativel, histéria de exposi¢édo ao MTX e
pela exclusao de outras causas, ndo havendo alteragdes patognoé-
monicas ou exames especificos. O uso da abordagem profilatica é
descrito na literatura com bons resultados, embora ainda ndo haja
uma recomendacéao formal acerca das doses a serem utilizadas. O
uso do MTX é hoje indispensavel no tratamento das neoplasias hema-
tologicas linfoides infantis, o que torna necessario o reconhecimento
dos efeitos adversos e a elaboragéo de estratégias que permitam a
continuidade do seu uso. Conclusao: O caso descrito apresenta
uma das possiveis complicagdes do uso do MTX em altas doses,
um componente muito importante no tratamento de neoplasias lin-
féides infantis. Descreve ainda a experiéncia obtida com uso abor-
dagens profilaticas com base na literatura atual, embora ainda néao
haja padronizagéo de doses ou protocolos formais.
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Manejo de um paciente falcémico oncolégico - relato
de caso

Monteiro S', Andrade F', Campos V', Barros R', Abreu R', Mendes
P, Montanaro L', Soria T', Moura P2, Werneck F'

"Hospital Federal dos Servidores do Estado/RJ
2HEMORIO

Objetivo: Relatar um caso de uma paciente portadora de anemia falci-
forme ss durante seu tratamento para hepatoblastoma. Introdugao: A
anemia falciforme é a doenga hematoldgica genética mais prevalente
no Brasil e o hepatoblastoma é o tumor hepatico mais frequente na
infancia. Nao existe relagéo direta comprovada entre as duas patolo-
gias. Relato de Caso: FSS, 1a3m, falcémica em acompanhamento
regular no hemorio, apresentou hepatomegalia que quando investigada
evidenciou a presenga de massa volumosa intra-hepatica. Foi refe-
renciada ao Setor de Oncologia Pediatrica do Hospital dos Servidores
do Estado onde foi diagnosticada com hepatoblastoma estadio IV.
Iniciou esquema de neoadjuvéancia seguindo o protocolo siopel IV.
Foi optado em conjunto com a hematologia do hemorio em manté-la
em regime de hipertransfusdo mensal durente todo periodo de QT.
Foi realizado exsanguineotransfuséo pre-operatéria. Discussao: Em
relacéo a taxa de neutropenia febril e atrasos durante o periodo de
QT, néo foi observada diferenga em relagcéo a um paciente oncolo-
gico nao-falcémico. Em relagdo a complicacdes pos opertorias, a
paciente apresentou TVP, leséo do nervo fibular, sequestro esplénico
e infecgao relacionada ao catéter, tendo apresentado internacéo pro-
longada de 40 dias em fungéo das intercorréncias. Do ponto do vista
oncoldgico, foi conseguida remissao das lesdes pulmonares e ressec-
¢éo completa da lesdo hepatica e normalizagdo do marcador tumo-
ral. Conclusao: Mantendo a paciente falcémica com nivel de hemo-
globina s entre 30-50% a paciente apresentou taxa de complicagdes
semelhantes a uma crianga sem esta co-morbidade. Em relacéo ao
pos operatdrio a equipe de ortopedia acretida que a leséo do nervo
fibular possa estar relacionada ao edema pos-trombético. A TVP é
um evento paraneoplasico frequente, ndo sendo possivel atribui-lo
a anemia falciforme. Acreditamos por fim, que com o manejo ade-
quado, o desfecho de um paciente falcémico nao se altera durante
o tratamento oncoldgico.
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Association of biochemical markers and clinical pro-
file in sickle cell disease

Fonseca TC'?, Aleluia MM?3, Cunha BA', Pimenta F', Melo PR,
Souza RQ'?, Cerqueira BA'*4, Goncalves MS3#

"Universidade Estadual de Santa Cruz - UESC, Bahia, Brazil
2Centro de Referéncia em Doenga Falciforme de Itabuna -
CERDOFI, Bahia, Brazil

3Laboratério de Hematologia, Genética e Biologia Computacional -
LHGB/CPqGM/FIOCRUZ, Bahia, Brazil

“Instituto Nacional de Ciéncia e Tecnologia do Sangue - INCTs,
Sé&o Paulo, Bazil

Sickle cell disease (SCD) is a monogenetic disorder characterized
by hemolytic anemia, increased susceptibility to infections, vascular
occlusion and frequently pain episodes leading to a reduced quality of
life and life expectancy. The hemolytic anemia profile and lipid meta-
bolism dysfunction has been proposed as an independent risk factor
and associated with certain clinical complications of sickle cell disease.
In this study, we assessed the correlation among hemolytic markers
like lactic dehydrogenase (LDH), total bilirubin and fractions, lipid
molecules like total cholesterol, high density lipoprotein (HDL-c) and
low density lipoprotein (LDL-c) with clinical profile. A cross-sectional
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study was performed including 42 SCD patients (median age of 16.0
years and 22 female) without general symptoms and who had not
undergone blood transfusions. Inclusion criteria for the steady-state
SCD patients were the absence of hospitalization and the absence of
infections. The medical history data was search from patient’s records
and 95% of patients presented painful crisis at least once. We obser-
ved that patients with hospitalization history presented high levels of
hemolytic markers (P<0.005) and decrease serum levels of HDL-c
(P<0.01). Moreover, patients with blood transfusion therapy history
presented high serum levels of LDH (P<0.02) and transaminases
(P<0.01), while was detected low serum levels of total cholesterol
and HDL-c (P<0.02). Steady state hemolytic markers and lipid mole-
cules measurements probably identify patients with specific severe
phenotype and maybe associated to specific therapy. Others studies
should be performed to associated this biochemical profile with clas-
sical prognosis biomarkers in SCD.
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Comparacgao do estado nutricional de pacientes com
anemia falciforme e anemia de Fanconi em acompa-
nhamento ambulatorial no servigo de nutrigdao

Nabarrete J', Ledo AC', Viani K', Bouchabki G', Oliveira V'

'Servigo de Onco-Hematologia do Instituto da Crianga do Hospital
das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de S&o
Paulo - ITACI

Introducao: Analisando os dados de atendimento ambulatorial foi
observada a prevaléncia de duas patologias hematoldgicas: Anemia
de Fanconi e Anemia Falciforme, assim a necessidade de estudar
mais detalhadamente as caracteristicas nutricionais dos portado-
res destas doencgas. Objetivo: Comparar o estado nutricional (EN)
dos pacientes com Anemia Falciforme (AF) e de Fanconi, segundo
classificagdo do Indice de Massa Corpérea por idade (IMC/I) e da
Circunferéncia do Brago (CB), em acompanhamento ambulatorial
na nutrigdo. Métodos: Foram coletados retrospectivamente IMC/I e
CB de todas as consultas dos pacientes das patologias em questao
no periodo de janeiro de 2012 a julho de 2013. A classificagéo do
EN foi realizada de acordo com a Organizagdo Mundial da Saude
(OMS) utilizando - se como parametro o z score de IMC/| e a clas-
sificacdo de CB, segundo Frisancho. Resultados e Discusséo: 11
criangas foram incluidas no estudo, das quais 45,5% eram porta-
doras de Anemia de Fanconi e 54,5% de Anemia Falciforme, com
maior prevaléncia do sexo masculino na Anemia de Fanconi (n= 5
ou 83,3%) e maior do sexo feminino na AF (n=3 ou 60%). Amédia de
consulta foi de 6,29 por paciente e a média de idade de 14,2 anos.
Analisando as consultas foi observada, segundo IMC/I, prevaléncia
do EN de eutrofia (n=89,19%) em Anemia de Fanconi e de Magreza
Acentuada (n=43,8%) em AF. Se utilizarmos o CB como referéncia
as duas patologias tem predominancia do EN de desnutricdo com
48,65% e 81,25%, respectivamente. Vale ressaltar que entre a popu-
lacéo estudada ha 4 pacientes que realizaram transplante de células
tronco hematopoiéticas. Conclusao: Através da comparagao foi pos-
sivel observar a alteragao da classificagao nutricional ao utilizarmos
métodos diferentes de avaliagdo. As duas patologias em questéo
apresentam como sinais caracteristicos alteragoes fisicas ou compli-
cag0es organicas que podem complicar o crescimento e desenvolvi-
mento e assim, influenciar o diagnoéstico nutricional. Dessa maneira
faz-se necessaria uma avaliag&o nutricional corporal completa, afim
de ndo mascarar o estado nutricional do paciente. Com esses dados
é possivel observar a necessidade da criagao de um protocolo de
atendimento nutricional para definir intervengées nutricionais que
auxiliem a recuperagéo do EN.
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Complicacdes cardiovasculares na fase aguda do
tratamento de pacientes com leucemias e linfomas
pediatricos - acompanhamento de 100 pacientes do
IPPMG/UFRJ] no periodo de 01 de janeiro de 2007 a
30 de junho de 2011

Silva RS', Maia IP', Anachoreta TD', Gama RM', Reis F',
Carvalho MF', Guedes LG', Cunha MC', Costa ES'

"Universidade Federal do Rio de Janeiro - IPPMG

Introducgao: O tratamento contra o cancer tem avangado muito nos
ultimos anos, reduzindo mortalidade e morbidade. Atualmente, cancer
é doenca curavel e controlavel, como hipertenséo arterial, diabetes,
etc. Requer detecgao precoce, acompanhamento periddico e deciséo
terapéutica coordenada para limitar possiveis co-morbidades. Efeitos
colaterais cardiovasculares podem ocorrer imediatamente durante a
administragéo da droga, ou permanecer assintomaticos por meses
ou anos apos término do tratamento. Ha inimeras alteracdes car-
diacas tardias secundarias aos esquemas terapéuticos (disfungao
ventricular, derrame pericardico, arritmias, tamponamento cardiaco,
hipertenséo arterial sistémica aguda, etc.), com risco aumentado de
doenca cardiaca e de neoplasia recorrente e/ou nova. Efeitos cola-
terais podem acarretar danos significantes no resultado final dos
pacientes. Métodos: Estudo descritivo, transversal, retrospectivo que
visa descrever complicagdes cardiovasculares na fase aguda do tra-
tamento quimioterapico de 100 pacientes de 0 a 13 anos atendidos no
IPPMG/UFRJ com diagnéstico de linfomas e leucemias entre 01 de
janeiro de 2007 a 30 de junho de 2011, e verificar possiveis fatores
de risco associados. Realizados anamnese, exame fisico, coleta de
dados em prontuarios, eletrocardiograma (ECG) e ecocardiograma
(ECO), pelo Servigo de Cardiologia, em todos os pacientes avalia-
dos no momento do diagndstico, durante os protocolos terapéuticos
e ao final do tratamento. Houve um predominio do sexo masculino
com 55% dos pacientes e 45% do sexo feminino. Dentre as doengas,
81% foram Leucemias e 19% foram Linfomas. Excluidos pacientes
com ECO e/ou ECG alterado que néo realizaram estes exames pre-
viamente a primeira dose de quimioterapicos por qualquer motivo.
Dados armazenados no programa SPSS e apresentados descritiva-
mente. Variaveis numéricas foram descritas por média, mediana e
desvio-padrao e categoricas, por frequéncias. Utilizamos correlagdes
de Pearson e de Spearman, Teste do qui-quadrado, Teste t de Student
e o de Mann-Whitney. Nivel de significancia estatistica considerado p<
0.05. Discussao: Disfungdo miocardica pelos Antraciclinicos tem sido
descrita em0,4 a9% casos na fase aguda (primeiro ano) da doenga.
Estas complicagdes causam grande aumento na taxa de mortalidade,
com 6bito em 61% das criangas. Risco estimado de complicagdes
cardiovasculares é de 5%. Fora da fase aguda, estudos com ECO
demonstraram efeitos subclinicos tardios sobre a musculatura mio-
cardica em 57% dos sobreviventes apds 6,2 anos de follow up da
doenca. Radioterapia, principalmente de térax e abdome superior,
aumenta o risco de disfungdo ventricular. O ECG pode identificar
sinais de sobrecarga ventricular esquerda e altera¢des de repolariza-
¢ao ventricular, mas dentre os métodos diagnosticos ndo—invasivos
de avaliagéo de fungéo miocardica, o ECO é o padrao ouro, essen-
cial para avaliar fungéo sistélica e diastdlica do ventriculo esquerdo,
doenca pericardica e avaliagdo detalhada da doenca cardiaca val-
vular. ECO com Doppler avalia status hemodinamico, identificando
hipertenséo pulmonar. Concluséo: Entender e diagnosticar preco-
cemente os efeitos sobre o coragdo sdo importantes no manejo dos
pacientes, minimizando complica¢ées cardiovasculares do tratamento.
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Reacao transfusional associada a deficiéncia de imu-
noglobulina A - relato de caso

Cunha PE", Fonseca SF', Veiga MT?, Pereira MP3, Belmonte PL3,
Eira VB?, Silva AR?, Nilson TV?, Pimenta AL3, Stefani GC?

'Departamento de Pediatria do Hospital Universitario de Brasilia
2Centro de Hemoterapia do Hospital Universitario de Brasilia
3Liga Académica de Hematologia da Universidade de Brasilia

A deficiéncia isolada de imunoglobulina A (IgA) é a imunodeficiéncia
primaria mais comum. O padréo de heranga é variavel, podendo ser
autossémico dominante ou recessivo. A deficiéncia também pode
ser adquirida como resultado de toxoplasmose, sarampo, rubéola
ou exposigao a drogas como o alccol ou o benzeno. As reagdes
transfusionais alérgicas permanecem incertas quanto a fisiopatolo-
gia e variam totalmente na apresentacéo clinica e na sua gravidade,
desde urticéria leve até redugdes repentinas da pressao sanguinea,
surgimento de broncoespasmo ou edema de laringe, hipotensao e
choque. Uma histéria de reacéo anafilatica constitui uma indicacéo
para a transfusdo de componentes celulares sanguineos lavados.
Este trabalho tem como objetivo relatar um caso de reagéo transfu-
sional por deficiéncia de IgA de um paciente assistido pelo Hospital
Universitario de Brasilia da Universidade de Brasilia, localizada no
bairro Asa Norte na cidade de Brasilia, Distrito Federal. A metodolo-
gia consistiu na avaliagéo clinica do paciente em questéo e posterior
revisdo de seu prontuario e de literatura relacionada ao tema exposto.
Relato de Caso: L.B.S., nove anos de idade, natural de Estreito/MA,
com histdria de anemia crénica assintomatica, apresentando clinica
em periodos de acentuada queda da hemoglobina, em investigacéo
para mielodisplasia, com antecedentes de seis hemotransfusdes sem
intercorréncias. Deu entrada na unidade referindo palidez cuténea,
cefaléia e hiporexia, sendo realizado hemograma que apresentou
hemoglobina de 4,7 mg/dL e hematdcrito de 13,4%. Hemotransfuséo
com concentrado de hemacias filtradas e fenotipadas (antigenos C,
E, Kell negativos) foi solicitada. Apés metade do volume infundido,
a crianga apresentou hipotensao (PA = 73 x 30 mm Hg) associada
a ansiedade, sem apresentar sintomatologia cutanea, distermias,
dispnéia ou taquicardia. A sintomatologia foi classificada como sus-
peita de reagao alérgica moderada a grave, a qual foi solicitado quan-
tificagcao de IgA sérica, apresentando o valor de 54,2 mg/dL (referén-
cia para a idade de 90 a 450 mg/dL). A transfuséo do concentrado de
hemacias foi interrompida, sendo realizada uma infuséo rapida com
solucéo salina fisiologica, com melhora da clinica e normalizagao da
presséao arterial (PA = 94 x 44 mmHg). Nova transfusdo de concen-
trado de hemacias lavadas, filtradas e fenotipadas foi realizada, com
realizagao prévia de antihistaminico e corticéide, a qual ocorreu sem
intercorréncias. Conclusao: As reagdes transfusionais anafilaticas
podem resultar em morte se nao foram rapidamente reconhecidas
e tratadas. A lavagem de concentrados de hemacias e plaquetas
constitui numa importante indicagéo, juntamente com a administra-
¢ao de anti-histaminicos prévios, na prevengéao deste tipo de reagéo
transfusional. A transfus@o de plasma destes pacientes deve ser
muito bem ponderada quanto a necessidade e administragéo prévia
de corticéide 18 a 24 horas antes da transfusao considerada, além
das medidas ja acima mencionadas. Alergias aos plastificantes da
bolsa ou a substancias de esterilizagdo da mesma, também devem
ser descartadas. Poucos laboratérios estao aparelhados para a rea-
lizacéo de teste de verificagéo de anticorpo anti-IgA, o que mostra a
necessidade de identificagéo da reacéo pela clinica dos pacientes,
quantificagao de IgA sérica e realizagdo de medidas preventivas no
caso de novas hemotransfusoes.
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Apresentacdo atipica de linfoma de Hodgkin em
crianga de 5 anos

Almeida CW', Amorim B', Tavares D', Cordeiro I', Maia S', Coutinho
L', Fonte A', Shalders AL', Pessanha R', Rouxinol S’

"Hospital Federal da Lagoa/RJ

Introducédo: O Linfoma de Hodgkin se caracteriza pelo aumento
progressivo dos linfonodos com incidéncia variavel de 1-10 por
100000 habitantes; com caracteristica bimodal quanto a idade ao
diagnostico, sendo o primeiro pico entre 15-35 anos e o segundo
apods 55 anos, sendo portanto raro em criangas menores de 6
anos. Métodos: Revisdo de prontuario de paciente do Servico
de Hematologia pediatrica do Hospital Federal da Lagoa, Rio de
Janeiro/RJ. Relato de Caso: Pré-escolar, 5 anos, sexo mascu-
lino, previamente higido, iniciou em outubro de 2011 quadro de
febre quase diaria, associado a dor abdominal difusa, anemia e
esplenomegalia. USG abdominal realizada 3 semanas apos o ini-
cio do quadro evidenciou esplenomegalia homogénea e multiplas
linfonodomegalias abdominais. Foi submetido a mielograma que
descartou malignidade. Hemograma evidenciava anemia normoci-
tica normocrémica, leucocitos normais com neutrofilia e linfopenia,
plaquetas normais; coagulograma com alargamento do INR; VHS
aumentado; fungbes hepatica e renal normais, LDH discretamente
aumentado; sorologias para HIV, CMV, Toxoplasmose, EBV, VDRL
negativas; PPD n&o reator. Recebeu alta apds 3 dias afebril com
encaminhamento para hematologia, porém voltou a fazer febre 5
dias depois. Apresentou piora clinica a partir de 23/12/2011, com
apatia, hiporexia, nduseas, vomitos esporadicos e piora da dor
abdominal. Nesse momento realizou tomografia computadorizada
(TC) de torax que foi normal e TC de abdome que evidenciou
esplenomegalia homogénea e linfonodos mesentericos e retrope-
ritoneais aumentados. Foi novamente internado, necessitando de
transfusao de concentrado de hemacias, hidratagdo e analgesia
venosa. Realizadas sorologias para leishmaniose e hemocultura
para micobacterias que foram negativas. Novas TCs realizadas
evidenciaram hepatoesplenomegalia importante de textura hetero-
genea e multiplas linfonodomegalias abdominais, retroperitoniais
e mediastinais. Evoluiu com piora clinica, aumento importante do
volume abdominal e derrames cavitarios (ascite e derrame pleural
bilateral), com restricao respiratéria e necessidade de oxigénio.
Foi iniciado tratamento empirico com anfotericina lipossomal para
leishmaniose visceral. Em 12/01/2012 foi transferido para o nosso
servigo para acompanhamento. No exame fisico admissional o
paciente encontrava-se em regular estado geral, pouco coopera-
tivo, dependente de oxigenio, com redugao de murmurio vesicular
bibasal a ausculta pulmonar, abdome globoso, pouco depressivel
e hepatoesplenomegalia volumosa. Linfonododos cervicais moveis
e um linfonodo supraclavicular esquerdo de 2cm mével. Exames
laboratoriais sé evidenciaram anemia. Foi submetido a biépsia de
linfonodo cervical esquerdo que diagnosticou Linfoma de Hodgkin
classico, subtipo esclerose nodular, EBV positivo. Paciente foi sub-
metido a oito ciclos de ABVD (Adriamicina, Bleomicina, Vimblastina
e Dacarbazina) e encontra-se em remissado completa em acom-
panhamento ambulatorial. Discusséao: Existem poucos estudos
na literatura sobre Linfoma de Hodgkin em criangas pequenas,
uma vez que a incidéncia nessa faixa etaria é baixa. Devemos
lembrar que nessa faixa etaria, um tratamento agressivo, como
quimioterapia prolongada e radioterapia podem gerar danos futu-
ros irreversiveis.No relato em questao o paciente, apesar de uma
apresentacao atipica ao diagndstico, obteve excelente resposta
ao tratamento com quimioterapia isolada.
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Relato de Caso: anemia aplastica adquirida apoés
hepatite soronegativa

Diniz RV, Oliveira MM', Vasconcelos RM', Silva AL'
"Universidade Federal do Rio de Janeiro

Introdugdo: Anemia aplastica é uma doenca rara, caracterizada
por pancitopenia moderada a grave no sangue periférico e hipoce-
lularidade acentuada na medula 6ssea, sendo a mais freqliente das
sindromes de faléncia medular. Pode ser desencadeada por causas
congénitas ou adquiridas. Uso de medicamentos, infecgbes ativas,
neoplasias hematologicas, invaséo medular por neoplasias ndo hema-
tologicas, doengas sistémicas (como as colagenoses) e exposi¢ao a
radiagao e a agentes quimicos encontram-se entre as causas adqui-
ridas. Estima-se que a incidéncia de anemia aplastica adquirida seja
de 2-4 pessoas por 1.000.000 ao ano, com dois picos de incidéncia:
o primeiro entre os individuos de 10-25 anos e o segundo nos maio-
res de 60 anos. Aproximadamente5 a10% dos pacientes com anemia
aplastica severa tiveram hepatite soronegativa precedente. Objetivo:
Relato de Caso de um paciente com anemia apastica iniciada apds
quadro de Hepatite soronegativa. Paciente de 11 anos, sexo mas-
culino, natural do Rio de Janeiro iniciou em fevereiro de 2013 histo-
ria de ictericia associada a urina escura, prostragéo, febre e tosse.
Procurou o Servigo de Emergéncia quando foi solicitada internagao
hospitalar no Hospital Infantil de Belford Roxo com suspeita de diag-
néstica de Hepatite A. Os exames inicias evidenciaram aumento de
bilirrubina total com predominio de bilirrubina direta e hemograma com-
pleto normal. Evoluiu durante internagdo com pancitopenia, aumento
das enzimas hepaticas e alteragéo do coagulograma. Com resulta-
dos das sorologias negativas para Hepatites A, B e C, HIV, Dengue,
Toxoplasmose, Citomegalovirus, Sifilis. Foi transferido ao Instituto
de Pediatria e Puericultura Martagao Gesteira/UFRJ em margo de
2013 com quadro de ictericia, prurido intenso, petéquias e equimo-
ses difusas com hepatomegalia. Foi submetido a aspirado e biopsia
de medula éssea com resultados compativeis com aplasia medular.
Depois de afastada anemia de fanconi através de deb test negativo,
iniciou-se tratamento com timoglobulina, seguido de uso de ciclospo-
rina. No momento em uso de ciclosporina aguardando transplante de
medula 6ssea. Discussao e Conclusao: Hepatite soronegativa pode
ser responsavel por2 a5 por cento dos casos de anemia aplastica nos
paises ocidentais. Mecanismos imunes parecem estar envolvidos. A
doenga na maioria das vezes afeta meninos e homens jovens e seu
desenvolvimento ocorre em até poucos meses apds o curso da hepa-
tite. O diagndstico de anemia aplastica é sugerido por uma contagem
sanguinea completa revelando pancitopenia e é confirmada por aspi-
racdo de medula dssea e bidpsias demonstrando hipocelularidade
de todas as trés linhas de células. O resultado clinico é dependente
da gravidade da pancitopenia. Pacientes com doenca grave e muito
grave tém uma taxa de mortalidade de 70 por cento no prazo de um
ano, se nao for tratada com sucesso. Para pacientes com anemia
aplastica adquirida grave transplante de células hematopoiéticas de
um irmao doador HLA compativel é o tratamento de escolha. Se um
irmao doador HLA compativel ndo esta disponivel, autores sugerem
que o regime com anti-timoglobulina (40mg/kg/dia durante 4 dias por
via intravenosa) e ciclosporina (12 a15 mg/kg/dia por 6 meses com
a dose ajustada para manter nivel sanguineo entre200 a400 ng/ml)
pode ser iniciado com seguranga apos o diagnostico, permitindo o
tempo para procurar um doador alternativo.
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Transfusdo intrauterina em um servigo de medicina
fetal

Belmonte PL', Veiga MT?, Figueiredo DD?, Eira VB', Stefani GC',
Caldas NG', Amorim DA', Rodrigues TS', Cunha PE*

'Liga Académica de Hematologia da Universidade de Brasilia
2Centro de Hemoterapia do Hospital Universitario de Brasilia
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Introdugao: Embora a administragédo de imunoglobulina anti-D
tenha reduzido a necessidade de transfusdes intrauterinas (TIUs),
é evidente o papel dessa técnica na intervengao e sobrevivéncia de
fetos com anemia grave. Esse procedimento é modalidade essen-
cial de tratamento da anemia fetal grave oriunda de varias causas.
Neste trabalho, os autores descrevem 03 pacientes que receberam
TIU por aloimunizagéo Rh no servigo de Medicina Fetal do Hospital
Universitario de Brasilia. Relato de caso 1: IPL, mulher, 38 anos,
G3P5A(, tipo sanguineo B-. Procurou atendimento por queixa de
sangramentos vaginais, que iniciaram ha 30 dias. Em ecografia rea-
lizada no servigo, o feto apresentou sinais de hidropsia, pois havia
anasarca com ascite, pequeno derrame pericardico e hidrocele. Além
disso, o feto estava transverso e a placenta deslocada anteriormente.
Apresentava titulagao de anticorpo anti-D>2048, presenca de aloan-
ticorpos C e E. Documentada a placenta prévia total, hidropsia fetal
por imunizagéo Rh e hemorragias, foi complementada avaliacéo para
TIU. A dopplerfluxometria da artéria cerebral média pré-transfusional
demonstrou velocidade de pico sistélico de 60,9 cm/s, variando entre
+1,5 e +2 DP. Quatro dias apds a internagéo da paciente foi reali-
zada um sesséao de TIU com hemacias fenotipadas conforme eritré-
citos maternos até o sistema Duffy; os exames fetais mostraram: Hb
pré:5,59/dL e Hemoglobina pds: 4,1g/dL. O CD do feto era positivo.
O procedimento ocorreu bem. Dois dias apés o TIU, a mée iniciou
novo episodio de sangramento persistente. A cesarea de emergéncia
foi realizada 6 dias apods a internagao da paciente. Relato de caso
2: JBRO, mulher, 33 anos, G3PZC1, tipo sanguineo A-. Titulo anti-D
1:512 (foram utilizadas duas amostras em 28 dias de intervalo). Em
ecografia realizada na 24semana de gestacao pela DUM, o pico
de velocidade sistdlica da artéria cerebral média foi (PVS-ACM) de
44cm/s (entre +1,5 e +2 DP). Havia lamina de ascite sendo indicada
TI. Em nova avaliagao 11 dias ap6s, a indicagao de TIU foi suspensa,
pois nao havia sinais de anemia fetal e o PVS-ACM foi de 42 cm/'s.
Em nova avaliagado, a anemia fetal foi registrada, com PVS-ACM de
67,6. Nessa data, a TIU foi realizada com sucesso usando hemacias
fenotipadas conforme eritrocitos maternos, inclusive sistema Duffy;
os exames fetais mostraram: Hb pré:9,01 g/dL e Hb pds:14,4 g/dL.
O CD do feto era positivo. Com 34s+4d de gestacéo foi realizado o
parto cesareo. Relato de caso 3: Paciente de outro servigo, fez duas
sessdes de TIU, anti-D, titulado de 8192, Ht do feto antes da primeira
TIU era de 16,6% e seu CD positivo. As transfusdes foram realizadas
também com hemacias fenotipadas conforme eritrécitos maternos.
Concluséao: A anemia fetal secundaria a hemolise por imunizagéo
Rh é uma condigao frequente, causadora de elevada morbimortali-
dade perinatal se ndo houver intervengéo no momento adequado. O
uso de métodos nao-invasivos para avaliagéo de anemia fetal tem
ganhado espago nos ultimos anos, e a dopplerfluxometria da arté-
ria cerebral média tem se mostrado eficiente neste aspecto. Dada
importancia do tema e adequabilidade no cenario brasileiro, tanto nos
grandes centros estruturados como nas regides menos favorecidas,
a discussao desse tipo de assisténcia torna-se necessaria do ponto
de vista educativo de salde publica. O aspecto multidisciplinar tam-
bém possui peso pedagdgico, envolvendo diferentes especialidades
médicas e outros profissionais da saude.
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Polimorfismos genéticos no gene ARID5B conferem
aumento de risco para leucemia aguda infantil nos
primeiros meses de vida

Emerenciano M', Barbosa TC', Lopes BA', Blunck CB', Faro A',
Andrade C', Meyer C?, Marschalek R?, Oliveira MD'

'Programa de Hematologia-Oncologia Pediatricos, INCA-RJ
2Goethe-University of Frankfurt, Germany

Introdugéao: A leucemia aguda em criancas <24 meses (Leucemias
de Lactentes, ou LL) é caracterizada pela aquisi¢cao de alteragdes
genéticas recorrentes como os rearranjos do gene MLL (MLL -r).
O objetivo deste estudo de caso-controle foi investigar se poli-
morfismos de troca de nucleotideo unico (SNPs) localizados nos
genes IKZF1, ARID5B e CEBPE podem estar associados com a
susceptibilidade genética para leucemias linfoblasticas (LLAs) ou
mieloblasticas (LMA) e status do gene MLL. Métodos: Os SNPs
(IKZF1 rs11978267, ARID5B rs10821936, ARID5B rs10994982 e
CEBPE rs2239633 foram genotipados em 265 casos (169 LLAs e
96 LMAs), 215 controles, e 159 maes (80 de casos e 79 de contro-
les) por ensaio em tempo-real de discriminagéo alélica. O modelo
de regressao logistica foi usado para avaliar a associagao entre
os SNPs dos casos e controles, com ajustes por cor e/ou idade. O
risco foi determinado através do calculo de razdes de chance (odds
ratios, ORs) com intervalo de confian¢a de 95% (IC). Resultados:
O SNP IKZF1 rs11978267 foi associado a um maior risco de LLA
de celulas precursosras B em criangas >12 meses (OR 2,28; 95%
1C:1,12-4,62) e MLL selvagem (OR 2,94; 95% 1C:1,66-5,21). Um
risco aumentado de ocorréncia da LL foi observado para criancas
com pelo menos um alelo variante dos SNPs ARID5B rs10821936
ers10994982 (OR 2,11; 95% 1C:1,21-3,68 e OR 2,18; 95% IC:1,22-
3,88, respectivamente). A combinagao dos genétipos de mée e filho
contendo ambos os alelos variantes de ARID5B rs10821936 também
conferiu um aumento significativo no risco (OR 6,25; 95% IC:1,14-
34,12). Adicionalmente, o SNP ARID5B rs10821936 foi associado ao
aumento de risco para MLL -MLLT3 (OR 6,27; 95% 1C:1,34-29,30)
e para pontos-de-quebra localizados na proximidade do intron 9 do
MLL (OR 9,36; 95% IC:2,08-42,04). De modo oposto, o alelo variante
do CEBPE rs2239633 néo foi associado ao risco de LL com MLL -r
(OR0,81; 95% 1C:0,38-1,73). Conclusao: Enquanto o SNP ARID5B
rs10821936 aumenta especificamente o risco para MLL-MLLT3, a
presencga do alelo variante CEBPE rs2239633 parece nao contribuir
para o aumento da susceptibilidade genética de desenvolvimento da
LL. Acombinacéo dos genétipos variantes em mae-filho conferiu um
aumento significativo no risco de LL. Este resultado sugere que a
susceptibilidade genética é associada ao evento somatico que ocorre
no gene MLL inclusive modulando parceiros e pontos-de-quebras.
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Identificacdo de alteracdoes sub-microscépicas em
leucemia linfoblastica aguda da primeira infancia

Barbosa TC', Emerenciano M', Andrade CF', Faro A', Oliveira MD'
'Programa de Hematologia-Oncologia Pediatricos, INCA-RJ

Introducédo: Estudos de associagao genémica identificaram alta
frequéncia de alteragbes de nimero de copias génicas (CNAs) em
leucemia linfoblastica aguda de células precursoras B (LLA-CPB)
afetando genes envolvidos em processos importantes para hema-
topoiese. Alteragdes acometendo os genes IKZF1, CRLF2 e BTG1
identificadas em estudos genome-wide foram associadas com
sobrevida desfavoravel em um subgrupo de LLA-CPB. Diante des-
tas observagoes, faz-se necessaria validar estes em populagbes
geneticamente diversificadas. Os objetivos deste estudo foram (i)
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determinar a frequéncia de CNAs em uma série de LLA-CPB de
acordo com as alteragdes citogenéticas mais frequentes em LLA-
CPB, (ii) avaliar o impacto de CNAs no progndstico de LLA-CPB na
primeira infancia. Métodos: Foram incluidos pacientes com idade
=18 anos diagnosticados com LLA-CPB no periodo de 2004-2011.
Os critérios do National Cancer Institute (NCI) foram adotados para
a definigdo dos grupos de riscos (baixo e alto risco). Os dados clini-
cos e demograficos dos pacientes foram coletados ao diagndstico
e na busca de seguimentos clinicos. A caracterizagao do subtipo da
LLA foi realizada através de imunofenotipagem e testes citogenético-
moleculares ao diagnostico dos casos. As extragdes de DNA foram
realizadas em amostras com =50% de blastos, obtidas para diag-
néstico antes de qualquer procedimento terapéutico. As CNAs foram
identificadas através multiplex ligation-dependent probe amplification
(SALSA MLPA P335-A4) e as delegbes no IKZF1 foram confirma-
das por sequenciamento direto. Foi utilizado o teste de Pearson’s
%2 para comparacgéo das alteragdes com as caracteristicas clinicas
e moleculares. Resultados: Delegdo/amplificagdo em pelo menos
um gene foram identificadas em 84,3% do total (n=274) de casos
analisados. Foi observada associagéo entre a faixa etaria =1-10 anos
e a presenca de delegdes em IKZF1, CDKN2A /B, ETV6, IL3RA e
CSF2RA . Entre os casos categorizados como alto risco 61% apre-
sentavam mais de 3 genes com delegdes,enquanto entre aqueles
definidos como de risco padrao 53% dos casos nao apresentavam
nenhum gene deletado. O subgrupo ETV6 -RUNX1 foi o que mais
apresentava deleg¢des, seguido do subgrupo sem alteragcéo cromos-
s6mica identificada. Com base no subgrupo citogenético, as dele-
¢Oes foram frequentes entre os pacientes com ETV6 -RUNX1, sendo
associada a presenga de delegbes em ETV6 (p<0,05). Entre os casos
TCF3 -PBX1, observou-se predominancia de dele¢des envolvendo
CDKNZ2A /B e PAX5 e auséncia de dele¢cdes em IKZF1 e em genes
daregido PAR1 . Delegbes foram encontradas em menor frequéncia
entre os casos com hiperdiploidia e com rearranjos do MLL (MLL-r
). Delegcbes em IKZF1 foram mais frequentes em casos classifica-
dos como alto risco comparados aos de risco padrao (27%vs 12%).
Conclusao: A técnica de MLPA é ideal para identificagdo de CNAs
na avaliagao pré-tratamento. Dele¢des em IKZF1 foram frequentes
no grupo de pacientes classificados como de alto risco exceto os
casos com MLL-r. CNAs caracterizadas como lesdes submicrosco-
picas séo frequentemente encontradas em LLA-CPB. Nossos resul-
tados corroboram com os achados anteriores e enfatizam o impacto
dessa anormalidade na etiopatogenese e resultados terapéuticos.
Diante deste cenario, se faz necessario a inclusao destes marcado-
res na subclassificagao dos casos de LLA-CPB.
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Prediction of ETV6-RUNX1 fusion gene and MLL rear-
rangements through cellular expression of CD9 and
CD10 in acute lymphoblastic leukemia

Blunck CB', Andrade CF', Faro A", Granado ET', Emerenciano M',
Oliveira MD'
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Background: Acute lymphoblastic leukemia (ALL) is a hematologic
malignancy resulting from abnormal proliferation of immature lymphoid
cells. The chromosomal translocation t(12;21)(p13;922) results in the
fusion ETV6-RUNX1 which is a common aberration in CD10+ ALL.
While this genetic fusion is a biomarker of good prognosis, most of
the MLL rearrangements (MLL -r), which are more frequent in CD10-
ALL, usually confer a poor outcome. A challenge in the characteriza-
tion of ALL subtypes is to evaluate the expression of cellular markers
able to discriminate these two important subgroups at diagnosis. The
cellular expression of CD9 and CD10 has been suggested in previous
studies as a possible test to predict the existence of these ectopic
rearrangements: CD9-/CD10+, ETV6-RUNX1 and CD9-/CD10-, MLL
-r. We aimed to establish an algorithm of tests to direct and optimize
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the molecular diagnosis of ALL in children by measuring whether there
is a correlation between the intensity levels of expression of CD9 and
CD10 and the presence of the fusion genes in B-cell precursor ALL
(Bcp-ALL). Methods: Bone marrow aspirates from the patients at diag-
nosis were analyzed by morphological and immunophenotyping stan-
dard procedures. Then, we performed a qualitative (percentage cell
marker) and a quantitative (mean fluorescence intensity-MFI) analy-
sis of the antigen markers CD9 and CD10. RT-PCR and FISH were
used to identify the ETV6-RUNX1 gene fusion and MLL -r. Data was
analyzed by linear regression to determine the probability of predicting
the translocation ETV6-RUNX1 and MLL -r by analyzing the expres-
sion of CD9 and CD10. Results: We included 212 cases of Bcp-ALL
diagnosed in patients with an age between 0-12 years. Of these, 16
cases were subclassified as pro-B-ALL, 172 cases as common-ALL
and 24 cases as pre-B ALL. The ETV6-RUNX1 gene fusion was found
in 33/186 (17.74%) cases of Bcp-ALL. The MLL -r was found in 20/186
(10.7%) cases of Bcp-ALL. Among the common-ALL cases, 27 were
positive for gene fusion ETV6-RUNX1 . Statistical methods revealed
that the best cutoff for average fluorescence intensity of CD9 was 19
with accuracy of 0.86, and the best cutoff for the percentage of CD9-
positive cells was 42% with accuracy of 0.82. Qualitative analysis of
CD9 showed a sensitivity of 100% and specificity of 88.2% for predic-
ting ETV6-RUNX1, while for MLL -r, showed a sensitivity of 33% and
a specificity of 49.1%. Analyzing by MFI measurements, the results
were 72% and 86.3%, respectively for ETV6-RUNX1, while for MLL
-r, showed a sensitivity of 7.2% and specificity of 94%. The combi-
ned analysis CD9-/CD10+ showed a sensitivity of 100%, while the
specificity was 50% for the ETV6-RUNXT1 fusion gene. Conclusion:
In our results a strong association between the expression levels of
CD9/CD10 and ETV6-RUNX1 has been observed, while a moderate
association has been observed for MLL -r. These data indicate that
flow cytometry is a fast tool able to direct the performance of specific
molecular-cytogenetic tests important for risk stratification in clinical
practice, while optimizing costs.
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Polimorfismos em genes do metabolismo de xenobié-
ticos na leucemia aguda da primeira infancia
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Introducéo: Investigagdes epidemioldgicas em leucemias de lacten-
tes (LL) identificaram associagdes de riscos nas exposi¢des maternas
com substancias (estrogenos, pesticidas) que causam dano ao DNA.
O metabolismo de estrogenos caracteriza-se pela agéo de enzimas
citocromos P-450 (CYPs), sulfotransferases (SULTs) e glutationa-S-
transferases (GSTs). Polimorfismos nos genes deste sistema alte-
ram a atividade e expressao das respectivas enzimas e consequen-
temente a biodisponibilidade de substancias metabdlicas derivados
deste metabolismo. Com este racional, o objetivo do estudo foi testar
se polimorfismos nos genes CYP1B1, CYP3A4, CYP3A5, SULT1A1,
GSTT1 e GSTM1 estariam conferindo risco as leucemias de lacten-
tes. Métodos: Estudo do tipo caso-controle onde foram genotipadas
amostras de 639 criangas com idade < 48 meses selecionadas no
periodo de 2000-2013; os casos séo LLA (n, 240) e LMA (n, 123) com
idade <24 meses ao diagnostico, e 276 controles sadios. Maes de
casos (n, 92) e controles (n, 100) também foram genotipadas. Sete
polimorfismos foram selecionados: CYP1B1 (rs1056836), CYP3A4
(rs2740574), CYP3AS5 (rs776746), SULT1A1 (rs9282861 e rs1801030)
e delegbes de GSTT1 e GSTM1 . O status do gene MLL (selvagem
ou rearranjado) foi co-variavel das analises. Diferengas na distribui-
¢ao genotipica foram calculadas por regresséo logistica no programa
SPSS. As razbes de chance foram ajustadas de acordo com a cor
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da pele e/ou idade. Resultados: Foi encontrada associagao de risco
exclusivamente em pacientes nao-brancos. SULT1A1 *2 foi negati-
vamente associado a LLA (OR, 0,19; 95% Cl, 0,05-0,68), CYP3A4
*1B (OR, 2,27; 95% ClI, 0,97-5,32) e o gendtipo null de GSTM1 (OR,
2,12; 95% ClI, 1,02—4,39) foram fatores de risco para LMA. A variante
CYP1B1 *3 foi negativamente associada a LMA (OR, 0,48; 95% ClI,
0,23—1,01). Interessante, entre os meninos, CYP1B1 *3 conferiu risco
para LLA (OR, 2,83; 95% CI, 1,30-6,14), enquanto CYP3A4 *1B e
CYP3A5 *3 elevaram o risco para LMA (OR, 2,92; 95% Cl, 1,22-7,02;
OR, 2,39; 95% ClI, 1,04-5,68), respectivamente. Entre as meninas,
CYP1B1 *3 foi associada a reducgao de risco para ambos LLA e LMA
(OR, 0,30; 95% Cl, 0,11-0,87; OR, 0,32; 95% CI, 0,10-0,98). SULT1A1
*2 reduziu o risco para LLA independentemente do status do MLL
(selvagem=0R, 0,36; 95% ClI, 0,13-0,99 e MLL -r=OR, 0,30; 95%
Cl, 0,10-0,91). CYP1B1 *3 diminuiu o risco apenas para LMA com
MLL -selvagem (OR, 0,31; 95% Cl, 0,11-0,87). A analise combinada
dos gendtipos mae-filho ndo mostrou associagdes de risco com LL,
com excegao de SULT1A1 *2 que mantem uma associagéo negativa
(OR, 0,26; 95% ClI, 0,08-0,83). Conclusao: Susceptibilidade gené-
tica conferida pelas variantes CYP1B1 *3 é dependente de género e
segrega subtipo de leucemia. Polimorfismos em CYP3A4 e CYP3A5
sustentam a hipotese de que o estresse oxidativo e o acumulo de qui-
nonas derivadas do metabolismo do estradiol podem elevar o risco
de LL. Adicionalmente, SULT1A1 pode bioativar procarcinégenos,
justificando a protecao atribuida ao polimorfismo.
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