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dente de Natal/RN, com diagnéstico de mastocitose maculosa
disseminada- urticaria pigmentosa- confirmado pelo exame
histo-patolégico e iniciada por lesdes cutdneas desde os 10
meses de vida. Ao exame fisico, apresentava varias pépu-
las e placas eritémato-acastanhadas com presenca do sinal
de Darier, distribuidas pelo pescoco e tronco. Ademais,
paciente ndo mostrou qualquer evidéncia de comprometi-
mento sistémico nas avaliacdes laboratoriais hematolédgicas
e nao referiu intervencdes. Em fevereiro de 2020 paciente vai
ao servico de hematologia, sem regressao do quadro cuta-
neo, permanecendo com lesdes papulosas, e com exame
laboratorial suspeito de anemia, sendo necessario, portanto,
neste momento uma investigacdo sistémica. Com isso, foi
solicitado o mielograma e bidpsia de medula éssea que
mostrou infiltrado denso multifocal de mastdcitos (>15 mas-
tocito/agregado) comprometendo cerca de 40% da medula
e predominio de mastécito de padrao fusocelular (>25%)
compativeis com uma mastocitose sistémica. Discussdo: A
urticaria pigmentosa é uma forma localizada da mastoci-
tose, restrita ao tecido cutdneo, de bom progndstico e com
regressdo espontinea.f diagnosticada pela visualizacdo das
lesbes cuténeas tipicas e pelo exame histolégico. Sabe-se
que o tipo de evolucdo da doenca estd diretamente rela-
cionado com a estratégia terapéutica adotada, portanto,
devido a caréncia de sintomas, e por ser autolimitante é
subestimada e ndo tratada, tendo como consequéncia o
agravamento para a sua forma sistémica. Este, que tem sua
apresentacdo além de somente um envolvimento cutaneo,
podendo atingir outros orgdos, sendo, portanto, uma patolo-
gia de clinica varidvel, no qual a sintomatologia vai depender
do drgdo onde teve infiltracdo de mastdcitos. Além disso,
vale a preocupacao para o risco aumentado do aparecimento
de neoplasia hematopoéticas em pacientes com infiltracdo
de mastoécitos na medula dssea, como 0 nosso caso, por
isso a intervencdo medicamentosa com o Midostaurina e
medidas complementares como anti-histaminicos, corticos-
teroides e/ou quimioterapia se faz necessario em carater de
urgéncia. Conclusdo: Este é um relato de caso de um paciente
com mastocitose cutanea, diagnosticada aos 10 meses de vida,
que evoluiu para uma mastocitose sistémica, sem regressao
daslesoes cutineas e com infiltracdo de mastécitos na medula
6ssea, condicdo muito rara, e de mau progndstico. Portanto,
observa-se que o planejamento terapéutico instituido preco-
cemente influenciam diretamente na evolucdo do paciente.
Entretanto, se agravamento para forma sistémica é necessario
uma intervenc¢do mais severa e de carater de urgéncia dev-
ido elevado risco de manifestacdes raras que a mastocitose
sistémica pode apresentar como no nosso caso.
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Trata-se de EAF, 40 anos, sexo masculino, natural de
Alagoas, garimpeiro, sem comorbidades conhecidas ou uso
de medicacdes. Em dezembro de 2019 iniciou com hiporexia,
perda ponderal, febre didria e hepatoesplenomegalia, com
piora progressiva. Encaminhada para servico de hematolo-
gia devido leucocitose importante com desvio escalonado,
plaquetose (1.200.000) e anemia, com primeira consulta real-
izada em abril/2020. Devido piora importante do quadro
consuptivo, febre didria e piora da dispnéia basal, paciente
foi encaminhado para internacdo. Restante da propedéutica
complementar revelou elevacdo das enzimas canaliculares,
bilirrubina total de 3 as custas de bilirrubina direta, hiperfer-
ritinemia, IST 30%, soroogias para HBC, HCV, HIV, HTLV e VDRL
negativas, mielograma (G/E 14:1; com série granulocitica hiper-
granular, série megacariocitica displasica, compativel com
doenca mieloproliferativa), cariétipo coletado com problemas
na amostra, tendo que ser coletado novamente. O paciente
foi piorando o padrdo ventilatério e o estado geral progres-
sivamente, a ponto de ficar restrito ao leito, mantendo varios
picos de febre alta didrio, com hemoculturas persistentemente
negativas, iniciado tratamento antimicrobiano empirico. Dev-
ido a pandemia e piora ventilatéria foi aventada hipétese de
COVID-19, sendo entdo isolado, TC de térax com derrame pleu-
ral moderado a direita, espessamento de septos interlobulares
difusamente, vidro fosco difuso, coletado swab de nasofaringe
para SARS-COV-2, com resultado negativo. Hemocultura de
24/06/2020 revelou S.aureus sensivel a oxacilina, sendo entéo
direcionado tratamento e realizado ecocardiograma com sus-
peita de endocardite, que veio sem altera¢oes. Paciente entdo
revelou que hd aproximadamente 2 meses passou semana
pescando em mata com o irméo, que apds evento teve quadro
de ictericia febril e foi diagnosticado com febre maculosa. Dev-
ido ao relato, e sem diagnéstico, foram coletadas sorologias
para febre hemorragica e programada videotoracoscopia a fim
de biépsia pleural e estudo do derrame, associado levofloxa-
cino 750 mg. Na semana seguinte, entretanto, saiu resultado
do Caridtipo: 46, XY t(9:22) [20], iniciado imatinib 400 mg,
sendo cancelado o procedimento. Desde a introducao do imat-
inib paciente melhorou estado geral, ndo recorreu com febre,
porem persistia com quadro respiratorio. Foi optado entdo
por toracocentese de alivio, realizado ADA, BAAR, cultura os
quais foram negativos. Apds toracocentese padrdo ventilatério
melhorou substancialmente, paciente sem necessidade de
oxigenioterapia suplementar, j4 com resposta hematoldgica
ap6s 14 dias de imatinib, hemoculturas negativas, sendo entdo
suspensos antibiéticos 14 dias ap6s primeira cultura negativa.
Evoluiu com massa cervical inferior direita de 4cm, inexis-
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tente anteriormente. Solicitado bidépsia excisional da lesdo,
a qual consistia em conglomerados linfonodais aumenta-
dos. Andlise laboratorial com BAAR positivo 3+/4+, aguarda
cultura e estudo histopatolégico. Comunicado suspeita para
infectologia que iniciard tratamento para micobacteriose apés
identificacdo, equipe de hematologia orientada a aumentar
dose de imatinib em 50% devido a possibilidade de reducédo
de acdo devido a interacdo medicamentosa com rifampicina.
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Relato do caso: Paciente, 24 anos, sexo feminino, pre-
viamente higida, foi diagnosticada com leucemia mieloide
cronica (LMC) apds investigacdo de hepatoesplenomegalia
e leucocitose. Foi iniciado tratamento com Imatinibe e
apos 1 dia desenvolveu quadro clinico de “rash”eritematoso
maculopapular pruriginoso em face, térax, dorso, membros
superiores e abdome, fadiga, dores em membros inferio-
res e queda do estado geral. Além disso, apresentava febre,
nauseas, vomitos e adenomegalias dolorosas em regido cervi-
cal eretroauricular, sendo admitida em Hospital Universitario.
Na internagao, apresentou as seguintes alteracdes laboratori-
ais: TGO 718, TGP 608, GGT 508, LDH 4.795, FA 606, BT 4.2, BI
1.22, BD 3.07, sendo levantada a hipétese de hepatite medica-
mentosa e reacdo de hipersensibilidade cutanea ao Imatinibe.
Sorologias para hepatites, HIV, CMV e sifilis foram negati-
vas. Iniciou-se corticoterapia e foi descontinuado o inibidor
de tirosina quinase (ITK). A paciente evoluiu com melhora
parcial, recebendo alta para acompanhamento ambulatorial.
Apbs 33 dias da suspensdo da droga foi constatada melhora
clinica significativa, sendo feita a reintrodugdo ambulatorial
da medicacdo. Apds 4 dias, evoluiu com nduseas, mialgia,
febre, e novo quadro cutdneo mais grave que o anterior,
com prurido intenso, exantema e descamacao, caracterizando
eritrodermia generalizada. Os exames laboratoriais evidencia-
ram as seguintes alteracoes: TGO 181, TGP 116, GGT 186, FA
517, BT 6,31, BD 4,08, BI 2,23. Apés avaliacdo da dermatolo-
gia, o quadro foi considerado compativel com sindrome DRESS
(Reacdo a drogas com eosinofilia e sintomas sistémicos).
Houve nova suspensao da droga e iniciou-se corticoterapia
em altas doses aliada a suporte hemodindmico, tratamento
de infecgdes secundarias, hidratantes corporais e antialér-
gicos para melhora do prurido. Evoluiu com resolucdo das
manifestacoes cutdneas e laboratoriais, sendo encaminhada
para seguimento ambulatorial. Pelo risco de reacao cruzada,

optou-se por nao realizar tentativa de reintroducao de out-
ros ITK e a paciente foi encaminhada para transplante de
medula 6ssea. Apresentou HLA compativel com irmao e no
momento encontra-se em curso do transplante de células
tronco hematopoiéticas, sem novas altera¢des cutdneas ou
hepdticas descritas anteriormente. Discussdo: O tratamento
da LMC com ITK geralmente é bem tolerado e o risco de efeitos
adversos graves é baixo. Em relagdo ao desenvolvimento de
hepatite medicamentosa pelo imatinibe, a literatura aponta
como fatores de risco a preexisténcia de hepatite B, outras
doencas hepdticas e uso conjunto de inibidores de bomba de
prétons. A sindrome DRESS é uma reacdo de hipersensibili-
dade grave induzida por drogas que causa erupc¢oes cutaneas,
febre e outras manifestagdes como linfadenopatia, eosinofilia
e acometimento de varios 6rgaos, como o figado. Este relato
apresenta um caso de hepatotoxicidade e reacdo cutdnea
induzida por imatinibe com posterior desenvolvimento de
farmacodermia ameacadora a vida apés reintroducao medica-
mentosa. Mesmo sem possuir os fatores de risco descritos na
literatura para desenvolvimento de hepatite medicamentosa,
a paciente apresentou acometimento hepatico. A farmacoder-
mia descrita é incomum na terapia com imatinibe, porém,
devido a sua gravidade, é importante atentar as suas pos-
siveis manifesta¢des no inicio do tratamento. Ao identificar
a sindrome, a terapia de escolha é a suspenséo da droga des-
encadeadora aliada a corticoterapia, como realizado no caso.
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Introdugdo: Os eosindfilos sdo células com 8 a 15 pm
de didmetro, com nucleo geralmente bilobado e granulos
intracitoplasmaticos. Sdo originados a partir de células pre-
cursoras da medula éssea ap6s estimulo de citocinas como
a IL-3, IL-5 e o GM-CSF. Estas citocinas sdo liberadas por lin-
fécitos T da medula 6ssea apds estimulo apropriado, mas
podem também ser liberadas por linfécitos CD4+ e CD8+ do
sangue periférico assim como por tecidos inflamados. Com
a ativacdo, o eosinéfilo se torna célula multifuncional com-
plexa, pois tanto atua na inflamacdo com funcdes citotéxicas
ligadas a sua capacidade de liberar mediadores inflamatérios,
como tem acdo regulatéria da resposta inflamatéria tissu-
lar por meio da secrecdo de citocinas e interacdo direta
entre as moléculas de membrana com outros tipos celu-
lares. O numero absoluto de células no sangue é de 100
a 500/mm?3. Valores acima de 500 definem eosinofilia e
sua gravidade é classificada em leve (até 1500/mm? célu-
las, moderada (1.500-5.000/mm?3), e grave (>5.000/mm3). A
hipereosinofilia (HE) é definida como contagem de eosindfi-
los maior que 1.500/mm? e/ou com confirmagdo patolégica
de tecido hipereosinofilico. J& a Sindrome hipereosinofilica
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