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A leucemia linfoblastica aguda (LLA) é a neoplasia mais
comum na infancia. Esta doenca tem o potencial de infiltrar
o6rgaos, como figado, baco, rins, linfonodos, sistema nervoso
central (SNC). A LLA B se apresenta como leucemia pura em
80% dos casos, doenca isolada extramedular em 10% e padrao
misto em 10% deles. Apesar da fisiopatologia pouco elucidada,
foi demonstrado in vitro que existe uma interag@o do receptor
CXCR4, expresso nas células leucémicas, e o fator-1 derivado
de células estromais (SDF-1), produzido por células estromais
na medula éssea e 6rgdos extramedulares. Caso 1: SAKS, 4
anos, apresentou quadro de distensdo abdominal associado
a crescimento linfonodal em regido inguinal bilateral com
duracdo de 1 més, e inapeténcia, astenia e sufusdes hemorrag-
icas ha 1 semana. No periodo teve 1 pico febril. Hemograma
de entrada com hiperleucocitose (121000 leucécitos/mm?, 83%
de blastos), plaquetopenia e anemia, com hiperuricemia. Ao
exame fisico: hepato-esplenomegalia. Tomografia de abdome
mostrou massa abdominal que envolvia aorta, artérias renais
e iliacas, provocando obstrucdo e infiltracao renal de aspecto
nodular, mais evidente em rim esquerdo. Diagnosticada com
LLA B CALLA+, SNC 3 e presenca de mutacdo TEL-AML1. Inici-
ada inducdo conforme o protocolo BFM-09 (RI). Reavalia¢tes
do 8° e 15° dia com menos de 1000 blastos em sangue
periférico e mielograma M1, respectivamente. Atualmente
estd no final da inducdo, medula M1 (DRM negativa) e com
excelente resposta clinica - desaparecimento da hepatoe-
splenomegalia, linfonodomegalias inguinais e das massas
abdominais a avaliacdo clinica e imagenoldgica. Caso 2: MTM,
14 anos, com histéria de dor abdominal epigastrica ha 2 meses
e piora progressiva, associado a perda ponderal de 10 kg.
Procurou pronto socorro varias vezes, sendo na ultima vez
realizada tomografia de abdome que revelou conglomerado
linfonodal em regido mesogéstrica com compressao de estru-
turas adjacentes e infiltracdo renal bilateral. Hemograma da
admissado normal. Realizada biépsia da massa abdominal e
mielograma bilateral, com diagnéstico de LLA B CALLA+, SNC
2 (puncdo traumadtica). Ao final da indug¢do com protocolo
BFM2009-RI, apresentou mielograma M1 (DRM negativa), e
reducdo das lesdes infiltrativas a tomografia, com pequenas
areas remanescentes. Discussdo: Apresentagdes extramedu-
lares de LLA B sao raras, sendo mais comuns por ocasiao de
recidiva da doenca e mais frequentes em adultos. A presenca
de massa abdominal como manifestac¢do inicial de um quadro
leucémico constitui um evento ainda mais raro. Isto torna seu
diagnéstico mais dificil, principalmente se ndo hd altera¢des
hematolégicas concomitantes, o que pode levar a realizacdo

de procedimentos invasivos como bidpsias, desnecessarias se
uma primeira andlise de mielograma fosse feita e revelasse o
diagnéstico de LLA. Concluséo: A suspeicdo clinica de LLA em
pacientes com massas abdominais, principalmente nos casos
em que o hemograma é normal, permite a institui¢do precoce
de medidas de suporte e antineoplasicas e evitar procedimen-
tos invasivos.
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Introdugdo: A metemoglobina (MTH) é uma forma da
hemoglobina caracterizada pela presenca do ferro no estado
férrico (Fe*3), incapaz de se ligar ao oxigénio (o heme s6 se liga
ao oxigénio com o ferro na forma reduzida Fe*?). Quando as
concentracoes de MTH ultrapassam valores normais podem
surgir sintomas de anemia funcional e hipéxia tecidual. Mete-
moglobinemia Congénita é rara. A presenca de cianose com
disparidade entre a saturacdo arterial de oxigénio medida por
oximetria de pulso e por gasometria arterial sdo pistas impor-
tantes para o diagndstico. Relato de caso: masculino, 3 a., RNT,
AIG. Segundo filho de pais jovens consanguineos de segundo
grau. Encaminhado ao nosso servigo pés alta de internacdo
(Hospital de Ilhabela) por 7 dias com Bronquiolite e Cianose
Central importante, onde recebeu azul de metileno EV por
suspeita de metemoglobinemia (realizados ecocardiograma,
oximetria de pulso, gasometria arterial, ndo foi possivel a
dosagem de MTH). Em consulta ambulatorial paciente estava
bem, corado, leve cianose em extremidades, eupnéico, anic-
térico. Restante do exame fisico sem alteracoes. Realizada
dosagem MTH no Centro de Intoxicacdo do Hospital Munic-
ipal “Arthur Ribeiro de Soboya” do Jabaquara com resultado
(paciente: 14.61% MTH da hemoglobina normal). Ecocardio-
grama: normal. EFHb - normal. Gasometria arterial normal —
SatO; de 95%, Oximetria de pulso - SatO, de 36.4%. Dosagens
- mae: 0.8% MTH, pai: 0.6% MTH, irma: 23.5% MTH. Discussao:
Metemoglobinemia congénita pode ser herdada de forma
autossdmica recessiva: 1. deficiéncia enzimaética de citocromo
bs redutase (cBSR) que converte a MTH para hemoglobina
através da reducdo do Fe*3 em Fe*? do heme - causa mais
comum, 2. deficiéncia de citocromo bs - rara; ou autossémica
dominante - presenca de Hemoglobina M, que estabiliza o
ferro do radical heme no estado oxidado Fe*3. Manifestacdes
clinicas estdo relacionadas a diminuicdo da capacidade car-
readora de oxigénio acarretando hipéxia tecidual. O quadro
de cianose central, em geral, é o principal sinal e pode ser
observado precocemente. Jovens e sem anemia geralmente
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